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Boéle serca 1 nagle zgony kardiologiczne u dzieci
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Streszczenie

Bole w Fklatce piersiowej u dzieci wystepujq bardzo czesto. Tylko u 4-6% diagnozowanych
pacjentow bol ma podloze kardiologiczne. Naturalne, nagle zgony u dzieci stanowiq ok. 5%
wszystkich zgonow. Najczesciej sq spowodowane patologiq ukladu sercowo-naczyniowego. Bez-
posredniq przyczyng zgonu sq zaburzenia rytmu serca lub rzadziej zaburzenia hemodynamicz-
ne przebiegajqce ze spadkiem rzutu minutowego serca. Omowiono najczestsze choroby (zapale-
nie miesnia sercowego, kardiomiopatie przevostowq, zespol wydtuzonego QT 1 zespoly preek-
scytacyi) oraz wady wrodzone serca (zwezenie zastawki aortalnej, zespol Fallota, przelozenie
wielkich pni tetniczych, zespol Ebsteina, anomalie naczyn wienicowych), w przebiegu ktorych
stwierdzano bole serca i nagle niespodziewane zgony. (Folia Cardiologica Excerpta 2006; 1:

465-472)

Stowa kluczowe: bol serca, bol w klatce piersiowej, nagly zgon

Miedzynarodowe Stowarzyszenie Badania Bolu
(IASP, International Association for the Study of
Pain) definiuje bol jako nieprzyjemne doznanie
zmyslowe 1 emocjonalne zwigzane z aktualnie wy-
stepujacym lub potencjalnym uszkodzeniem tkanek.
Bol powstaje w wyniku podraznienia nocyrecepto-
row bodzcami mechanicznymi, chemicznymi lub
termicznymi, ale moze wystepowac rowniez jako
zjawisko psychiczne (emocjonalne). Wyrdznia sie
bole powierzchowne (skorne) i trzewne (dotyczace
narzadow wewnetrznych). Pacjenci w rozny sposob
opisuja charakter bolu — jako ostry, tepy, ktujacy,
palacy. B6l zamostkowy wynikajacy z niedokrwie-
nia mie$nia sercowego zazwyczaj jest okreSlany
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jako uczucie pieczenia lub Sciskania w klatce
piersiowe], czesto z promieniowaniem do konczyn
gornych, zwlaszcza konczyny gornej lewej, do szyi,
zuchwy lub plecow.

Bole w klatce piersiowej, okreslane jako bole
serca, sa jedna z czestszych przyczyn zglaszania sie
dzieci 1 mlodziezy do pediatrow oraz kardiologow
dzieciecych. Ocenia sie, ze w Stanach Zjednoczo-
nych sa one przyczyna 650 000 wizyt rocznie [1].
W Polsce wysoka zapadalno$§¢ na chorobe wiehcowg
1 zawaly serca w populacji osob dorostych spowo-
dowala do$¢ bezkrytyczne zawezenie pojecia ,,bolu
w klatce piersiowej” do bélu ,,sercowego”. Wiek-
szo$¢ pacjentow w wieku rozwojowym jest kiero-
wana z powodu bolu w klatce piersiowej do poradni
kardiologicznych bez przeprowadzenia diagnostyki
roznicowe] przez lekarzy pierwszego kontaktu.

Ze wzgledu na etiologie [1-6] mozna wyodreb-
nic¢ kilka typow bolow w klatce piersiowej u dzieci:
— idiopatyczne (12-85%);

— mie$niowo-szkieletowe (15-31%);
— z ukladu oddechowego (12-21%);
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— psychogenne (5-17%);

— z przewodu pokarmowego (4-7%);
— sercowe (4-6%);

— 1inne (4-21%).

Jak wynika z doSwiadczen wiasnych autorow
1 przegladu piSmiennictwa, bole serca sa stosunko-
wo rzadka przyczyna (4-6%) bolow w klatce pier-
siowej u dzieci. Mlodzi pacjenci najczeSciej okre-
§laja bole w klatce piersiowej jako ostre, klujace.
Taki charakter bolu sugeruje raczej b6l powierz-
chowny, a nie trzewny. Béle mieSniowo-szkieleto-
we wystepuja zazwyczaj po intensywnym wysitku
fizycznym — w odréznieniu od holu wiencowego,
ktory pojawia sie w trakcie wysitku.

Wywiad 1 badanie przedmiotowe pozwalaja na
stosunkowo tatwa identyfikacje pacjentdow z bolem
z przyczyn oddechowych (astma, zapalenie ptuc
1 oplucnej).

W bélach o podlozu psychogennym niezwykle
wazne jest przeprowadzenie wywiadu, ktory czesto
ujawnia konflikty w szkole lub rodzinie, depresje,
zgon w bliskim otoczeniu, zwlaszcza z przyczyn
kardiologicznych. Ro6znicowanie wymaga jeszcze
wykluczenia bolow z przewodu pokarmowego, na
przykiad refluksu zotadkowo-przetykowego lub cho-
roby wrzodowej [7, 8]. Badaniem diagnostycznym
z wyboru w rozpoznawaniu refluksu zotadkowo-
-przeltykowego jest 24-godzinne badanie pH-me-
tryczne, a zapalen biony §luzowej lub owrzodzen
— endoskopia przelyku, zotadka 1 dwunastnicy.

Zgtaszane przez dzieci bole w klatce piersio-
wej zazwyczaj sg traktowane przez rodzicoOw i opie-
kunow jako stan zagrozenia zycia. Naturalne, nagle
zgony u dzieci wystepuja rzadko, ale czesto sa spo-
wodowane patologig uktadu sercowo-naczyniowe-
go. Bezposrednia przyczyna zgonu moga by¢ zabu-
rzenia rytmu serca lub rzadziej zaburzenia hemo-
dynamiczne przebiegajace ze spadkiem rzutu
minutowego serca. W piSmiennictwie spotyka sie
rézne definicje nagiego zgonu sercowego [9-11].
W celu wyeliminowania rozpoznania zespolu naglej
Smierci niemowlecia (SIDS, sudden infant death
syndrome), u podioza ktérego leza gtéwnie zaburze-
nia oddychania, przyjmuje sie nastepujace kryteria
naglej Smierci sercowe;j:

— wiek w chwili zgonu 1 lub wiecej lat;

— nagle wystapienie incydentu koficzacego sie
zgonem,;

— zgon nastepujacy w ciagu 24 godzin od wysta-
pienia objawow;

— normalna aktywno$¢ dziecka do chwili wysta-
pienia objawow;

— brak hospitalizacji w chwili wystgpienia objawow;

— brak pozasercowych przyczyn zgonu.

Gloéwne roznice definicji podawanych przez po-
szczegdlnych autorow dotycza kryterium czasu, jaki
mija od wystapienia objawow do zgonu, zazwyczaj
w ciagu 15 min, przed przybyciem fachowej pomo-
cy medyczne;j.

Nagte zgony nieurazowe (z przyczyn natural-
nych) u dzieci w Stanach Zjednoczonych stanowig
5% zgonow [12], to znaczy 5000-7000 rocznie.

W badaniach Morentina i wsp. [10] przeprowa-
dzonych w péinocnej Hiszpanii wykazano, ze rocz-
nie umiera nagle 1,7 na 100 000 os6b w przedziale
wieku 1-19 lat.

Fenrich 1 wsp. [13] na podstawie analizy 328
przypadkow okres$lili nastepujace przyczyny na-
glych zgonéw u dzieci:

— infekcje — 106 przypadkow (32%);
— sercowe — 100 przypadkow (31%);
— krwawienie do oSrodkowego uktadu nerwowe-

go — 37 przypadkow (11%);

— nieustalone — 53 przypadki (16%);
— 1inne — 32 przypadki (10%).

Sercowe przyczyny naglego zgonu w badanej

grupie dzieci stanowily:

— zapalenie mieénia sercowego — 32%;

— kardiomiopatia przerostowa — 21%;

— zaburzenia rytmu i przewodnictwa — 11%;
— wlbknienie mie$nia sercowego — 7%;

— anomalie wiencowe — 4%;

— 1nne — 25%.

W odro6znieniu od dorostych, u ktorych wiek-
szo$¢ naglych zgonow sercowych wynika z choro-
by niedokrwiennej serca, ich przyczyny u dzieci sg
bardzo zréznicowane. Z retrospektywnej analizy da-
nych Kklinicznych nagle zmartych dzieci wynika, ze
u niemal polowy wystepowaly: bole w okolicy ser-
ca, omdlenia lub stany przedomdleniowe, palpita-
cje albo zla tolerancja wysitku fizycznego [1, 5, 14—
-16]. Uwaza sie, ze wiekszoS¢ naglych zgonow
sercowych u dzieci powstaje w mechanizmie za-
burzen rytmu lub przewodnictwa. Omdlenia (utra-
ty przytomno$ci) sg czestym objawem powaznych
zaburzen rytmu. Wystepujg one w czasie wysii-
ku fizycznego, silnych emoc;ji lub bez uchwytnej
przyczyny. Nie sa zazwyczaj poprzedzone objawa-
mi prodromalnymi, dlatego w przypadku takich
omdlen moze dochodzi¢ do uszkodzenia ciata przy
upadku. Napad omdleniowy wystepuje wtornie do
obnizonego rzutu minutowego serca. Tacy pacjen-
ci wymagaja wnikliwej diagnostyki kardiologicz-
nej — EKG, EKG metoda Holtera, ECHO 1 pro6-
by wysitkowej. Jezeli epizody utrat przytomno$ci
sa czeste, a przeprowadzone badania — negatyw-
ne, konieczne jest badanie elektrofizjologiczne
serca.
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Bole serca i nagle zgony u dzieci
ze zmianami strukturalnymi w sercu

Infekcyjne przyczyny holow
w Klatce piersiowej

Bole w klatce piersiowej 1 nagte zgony mogg
wystepowal u pacjentow z zapaleniem mie$nia
sercowego, osierdzia i wsierdzia. W zapaleniu mie-
$nia sercowego (myocarditis) zazwycza] w wywia-
dzie ujawnia sie przebyta infekcje o charakterze wi-
rusowym, a w badaniu przedmiotowym stwierdza
sie odchylenia od normy — przyspieszenie rytmu
serca, zaburzenia rytmu, cichy szmer niedomykal-
noSci zastawki mitralnej wynikajacy z poszerzenia
lewej komory. Wedtug wielu autorow [11, 13,17, 18]
ok. 1/3 nagtych, nieprzewidywanych zgonow kardio-
logicznych u dzieci 1 mtodziezy wynika z zapalenia
mieé$nia sercowego. Ostre zapalenie mie$nia serco-
wego charakteryzuje sie obecno$cig naciekow lim-
focytarnych i ognisk martwicy [19]. W przebie-
gu myocarditis nagle zgony stwierdzano zar6wno
w spoczynku, jak 1 w czasie wysitku fizycznego.
Uwaza sie, ze bezpos$rednia przyczyna naglego zgo-
nu s3 zaburzenia rytmu lub przewodnictwa. Przy-
zZyciowe rozpoznanie myocarditis moze by¢ trudne,
symptomatologia sercowa nie jest wyrazna [20].

W rozpoznaniu suchego zapalenia osierdzia
pomocne jest stwierdzenie tarcia osierdziowego,
w wysiekowym — sciszenie tonow serca, tachykardia,
poszerzenie zyl szyjnych, mata amplituda tetna,
powiekszenie watroby, a w zagrazajacej tamponadzie
serca — ciezki stan og6lny 1 tetno paradoksalne.

Wady przebiegajace
z utrudnieniem odplywu

Zapalenie wsierdzia zazwyczaj naklada sie na
juz istniejaca wade serca; wystepuja stany goracz-
kowe, anemizacja, pojawiaja sie nowe szmery nad
sercem.

Bole serca moga wystapi¢ w istotnych hemo-
dynamicznie wadach przebiegajacych z utrudnie-
niem odplywu z lewej i prawej komory serca. Przy-
ktadem moze by¢ ciasne zwezenie zastawki aortal-
nej lub plucnej, kardiomiopatia przerostowa
z utrudnieniem odplywu z lewej komory. W powyz-
szych stanach w badaniu przedmiotowym stwierdza
sie obecno$¢ patologicznych szmer6w nad sercem
— konieczne jest wowczas poszerzenie diagnostyki
o badanie EKG, ECHO, RTG Kklatki piersiowe].
Wieksze trudnos$ci rozpoznawcze dla lekarza pierw-
szego kontaktu dotycza kardiomiopatii przerosto-
wej niezaporowej, ze wzgledu na brak szmeru nad
sercem. Kardiomiopatie przerostowa (HCM, hyper-
trophic cardiomyopathy) rozpoznaje sie u 1 na 500

0s6b w Stanach Zjednoczonych [13, 16]. Rokowa-
nie w HCM jest niepewne. Kardiomiopatia przero-
stowa jest druga pod wzgledem czestoSci przyczyng
naglych zgonoéw u dzieci i miodziezy [4, 13, 16].
Zgony te wyjasnia sie dwoma mechanizmami: zlo-
§liwg arytmig komorowa i zaburzeniami hemodyna-
micznymi. Pogrubienie $cian lewej komory upoSle-
dza napelnianie komory; przy intensywnym wysit-
ku fizycznym dochodzi do wzrostu gradientu
w drodze odplywu z lewej komory (LVOT, left ven-
tricular outflow tract), zmniejszenia przeplywu wien-
cowego 1 niedokrwienia mie$nia sercowego. Rocz-
nie umiera ok. 6% dzieci z HCM. Za zle czynniki
prognostyczne u dzieci uwaza sie: obcigzajacy wy-
wiad rodzinny z wystepowaniem nagtych zgonéw,
czestoskurcz komorowy i mlody wiek w chwili wy-
stapienia objawow.

Leczenie obejmuje:

— ograniczenie wysilku fizycznego;

— leki g-adrenolityczne lub werapamil;

— leczenie zaburzen rytmu;

— wszczepienie kardiowertera-stymulatora;

— czeSciowe wyciecie mie$ni zawezajacych

LVOT;

— przeszczepienie serca.

Zaburzenia rytmu, przewodnictwa i1 repolary-
zacji mie$nia sercowego mozna ujawnic u dzieci ze
strukturalnie prawidlowym sercem, a mimo to moze
wystapic nagly zgon sercowy. NajczeSciej dotyczy
to pacjentow z wydiuzonym czasem QT (L-QT, long
QT syndrome) [21-23], zespotem Wolffa-Parkinsona-
-White’'a (WPW), zespolem Lowna-Ganonga-
-Levine’a (LGL), wrodzonym blokiem przedsionko-
wo-komorowym (AV, atrioventricular), rzadko
— dzieci z zespotem Brugadow. Dla tych zespolow
zadne objawy w badaniu przedmiotowym nie sg cha-
rakterystyczne, poza bradykardia u dzieci z blokiem
AV. Moga wystepowacd: palpitacje serca, zaslabnie-
cia, bole w klatce piersiowej, omdlenia.

Zespol wydluzonego odstepu QT

Zespo6l wydiuzonego odstepu QT wystepuje
w dwoch wariantach:

— I — jako choroba dziedziczona autosomalnie do-
minujaco w zespole Jervella-Lange-Nielsena
u pacjentow z wrodzong gluchota;

— I — jako choroba dziedziczona autosomalnie re-
cesywnie — zesp6! Romano-Warda.

W celu rozpoznania zespolu wydiuzonego QT
Schwartz i wsp. [22] zaproponowali duze i mate kry-
teria. Duze kryteria to:

— skorygowany czas QT diuzszy od 0,44 s;
— rodzinne wystepowanie L-QT;
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— omdlenia zwiazane z hatasem lub emocjami.

Do matych kryteriow naleza:

— wrodzona gluchota;
— bradykardia;
— zmiany zalamka T.

Schwartz uwaza, ze obecno$¢ 2 duzych lub 1 du-
zego 12 malych objaw6w upowaznia do rozpoznania
L-QT, a u matych dzieci — nawet 1 duzego i 1 ma-
tego objawu. Do rozpoznania zespotu wydiuzonego
QT wystarczy stwierdzenie wydtuzenia czasu sko-
rygowanego QT u dziecka z blokiem przedsionko-
wo-komorowym.

Omdlenia w zespole L-QT wiaza sie z dwoma
czynnikami — stresem fizycznym i emocjonalnym.
U dzieci z L-QT moze dochodzi¢ do ciezkich zabu-
rzen rytmu, zatrzymania czynno$ci serca i naglych
zgonow. W badaniach Weintrauba 1 wsp. [23] obja-
wy wystepowaly u 19 sposrod 23 dzieci z L-QT.
U 13 pacjentow (69%) byly to omdlenia, 5 chorych
(26%) nagle zmarto, a 1 (5%) przebyt $mierc¢ kliniczna.
Nawet u asymptomatycznych dzieci z zespolem L-QT
zaleca sie stosowanie lekow S-adrenolitycznych
1 preparatow magnezu. Jezeli omdlenia pojawiaja sie
w przebiegu bradykardii z towarzyszacymi komo-
rowymi zaburzeniami rytmu, wszczepia sie kardio-
werter-stymulator. Jego implantacja wyczerpuje
mozliwoS$ci terapeutyczne.

Poza wrodzonym zespotem wydiuzonego QT
czesciej spotyka sie nabyty zespot L-QT w przebiegu:
— zaburzen elektrolitowych — hipokalcemie,

hipomagnezemie, hipopotasemie;

— krwawienia do oSrodkowego uktadu nerwowego;

— terapii lekami przeciwarytmicznymi — chini-
dyna, dizopiramidem, amiodaronem, sotalolem;

— stosowania lekow psychotropowych;

— leczenia erytromycyna.

Zespoly preekscytacji: zespot Wolffa-Parkinsona-
-White’a (WPW) i zespdl Lowna-Ganonga-Levine’a
(LGL) moga spowodowaé nagly zgon w mechani-
zmie tachyarytmii. W zespotach preekscytacji wy-
stepuja dodatkowe drogi ukiadu bodZcoprzewodza-
cego miedzy przedsionkami i komorami. Zespot
WPW rozpoznaje sie na podstawie EKG u dzieci
jezeli [2, 24, 25]:

— odstep PR jest mniejszy od 100-120 ms;
— czas trwania zespoiu QRS wynosi 80-120 ms

z widoczng falg delta;

— wystepuja zmiany ST-T.

W zespole LGL zmiany w elektrokardiogramie
ograniczaja sie do skrocenia czasu PQ.

U dzieci z zespolem preekscytacji moga wyste-
powac niebezpieczne zaburzenia rytmu prowadza-
ce do nagtego zgonu [23-25]. Ryzyko nagtego zgo-
nu jest wieksze u pacjentow z zaburzeniami rytmu

niz u chorych bez objawéw. U dzieci czestoS¢ na-
glych zgonow w zespole WPW nie jest znana.
U pacjentow z objawami zaleca sie ablacje dodatko-
wej drogi przewodzenia z uzyciem pradu o wyso-
kiej czestotliwoSci.

CzestoS¢ naglych zgondéw u dzieci z blokiem
przedsionkowo-komorowym ocenia sie na 2-3%.
Zabezpieczeniem przed naglym zgonem jest wsz-
czepienie rozrusznika serca. Wysokie ryzyko wro-
dzonego bloku catkowitego przedsionkowo-komo-
rowego wystepuje u dzieci matek z chorobami tkan-
ki facznej, zwlaszcza z toczniem uktadowym.

Znacznie mniejszg grupe dzieci z bolami serca
stanowia pacjenci z anomalia naczyn wiencowych,
na przyklad przy nieprawidlowym odejSciu lewe;j
tetnicy wiencowej od tetnicy plucnej, czyli w zespo-
le Bland-White-Garlanda (BWG), lub z innymi nie-
prawidlowoS§ciami dotyczacymi liczby lub przebie-
gu tetnic wiencowych. NajczeSciej rozpoznawang
anomalig tetnic wiencowych w okresie niemowle-
cym jest zespot BWG, czyli odejécie lewej tetnicy
wiencowej od pnia plucnego [26-28]. Lewa tetnica
wiencowa (LCA, left coronary artery) odchodzaca od
tetnicy plucnej ,,podkrada” utlenowana krew z dorze-
cza wiencowego prawej tetnicy wiencowej 1 odprowa-
dza ja do pnia ptucnego. W obszarze zaopatrywanym
przez LCA miesien sercowy jest niedokrwiony; wy-
stepuja zawaly 1 wibknienie mie$nia sercowego.
Pierwsze objawy zazwyczaj pojawiaja sie we wcze-
snym wieku niemowlecym. U dotychczas zdrowe-
go 1 dobrze rozwijajacego sie niemowlecia obserwu-
je sie napady nieuzasadnionego placzu i niepokoju.
S3 one odpowiednikiem bolu wiencowego, jaki wy-
stepuje u oséb dorostych w chorobie wiencowe;.
Wkrétce dotaczaja sie objawy niewydolno$ci serca:
duszno§¢, tachykardia, tachypnoe, zastdj nad ptuca-
mi. U wiekszo$ci takich pacjentow wyjsciowo dia-
gnozuje sie infekcje uktadu oddechowego. Dopiero
nieskuteczno$¢ leczenia przeciwzapalnego sklania
lekarza do wykonania RTG klatki piersiowej. Po
rozpoznaniu znacznego powiekszenia sylwetki ser-
ca w obrazie RTG pacjenci tacy sg kierowani do
kardiologa. Stwierdzenie obrazu zawalu w EKG,
nieprawidtowego odej$Scia LCA w badaniu echokar-
diograficznym 1 w selektywnej koronarografii pozwa-
la na ustalenie rozpoznania zespolu BWG. W razie
opbznienia rozpoznania, zgon nastepuje w przebie-
gu zaburzef rytmu lub zastoinowej niewydolnoS§ci
serca. Leczeniem z wyboru jest leczenie kardio-
chirurgiczne — polaczenie lewej tetnicy wiencowej
z aorta [27]. Znacznie rzadziej niz klasyczny zespot
BWG wystepuje zespot Bland-White-Garlanda typu
dorostego [28]. W zespole BWG typu dorostego
objawy pojawiajg sie pdzniej — powyzej 2. roku
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zycia, czasem u dorostych. Mogg sie objawiac bdla-
mi w klatce piersiowej. Czesto pierwszym objawem
choroby jest nagly zgon.

Nieprawidiowe odejScie lewej tetnicy wienco-
wej z prawej zatoki Valsalvy to rzadka anomalia roz-
wojowa, ale ryzyko zgonu, zwlaszcza w czasie wy-
sitku fizycznego, jest bardzo wysokie. Bezpo$rednig
przyczyng zgonu jest ucisk na lewa tetnice wiencowsa
przebiegajaca miedzy aorta a pniem plucnym lub
naciagniecie LCA. Tetnica ta odchodzi od prawe;j
zatoki Valsalvy pod ostrym katem, co powoduje jej
zawezenie. Podobne niebezpieczenstwo naglego
zgonu wystepuje przy odejSciu prawej tetnicy wien-
cowej (RCA, right coronary artery) z lewej zatoki
wiencowej albo tunelowatym przebiegu tetnicy wien-
cowej pod mostkiem mie$niowym. W badaniu przed-
miotowym nie obserwuje sie odchylen od normy.
U niektoérych pacjentow w wywiadzie stwierdza sie
bole w klatce piersiowej 1 omdlenia przy wysitku.
Pierwszym objawem choroby moze by¢ nagly zgon.

Nabyte zmiany w tetnicach wieficowych u dzie-
ci sa stosunkowo rzadkie. Dotyczy to pacjentéw po
przebytej chorobie Kawasaki [29] z tetniakami
1 wtornym zwezeniem tetnic wiehcowych.

Bole 1 uczucie dyskomfortu w klatce piersio-
wej moga towarzyszy¢ wypadaniu platkow zastaw-
ki mitralnej do lewego przedsionka. Nagte zgony
wystepuja bardzo rzadko, zwlaszcza u pacjentéw
ponizej 20. roku zycia. U dorostych z wypadaniem
platka mitralnego (MVP, mitral velve prolapse) na-
gly zgon wynika ze ztozonych zaburzen rytmu. Do-
tyczy to gléwnie pacjentow, u ktorych prolaps za-
stawki mitralnej wspolistnieje z istotng hemodyna-
micznie niedomykalno$cia. W badaniach Topaza
1 wsp. [30] nagle zmarto 12 sposrod 50 (24%) pa-
cjentow z MVP w wieku 13-30 lat. U 6 z nich wy-
stepowaly komorowe zaburzenia rytmu, a u 3 w wy-
wiadzie — nagle zgony w rodzinie. Stopien prolap-
su oceniano jako niewielki u 2, a jako umiarkowany
u 10 chorych. Nishimura 1 wsp. [31] prowadzili dtugo-
letnie obserwacje 238 pacjentéw z udokumentowa-
nym za pomocg badania ECHO prolapsem w wieku
10-69 lat. Najmlodszy pacjent, ktory zmart nagle,
miat 31 lat.

Nagly zgon sercowy w przebiegu
znanej choroby serca

W analizie Lamberta i wsp. [32] uwzgledniaja-
cej 226 przypadkow opisano nastepujace przyczy-
ny naglych zgon6w u dzieci z chorobami serca:

— nadci$nienie plucne (PH, pulmonary hyperten-

sion) — 41 (18%);

— zwezenie aorty (AS, aortic stenosis) — 38 (17%);

— sinicze wady serca — 32 (14%);

— kardiomiopatia przerostowa — 17 (8%);
— kardiomiopatia rozstrzeniowa — 12 (5%);
— fibroelastoza — 12 (5%);

— inne — 74 (33%).

W analizie Garsona i McNamary [33], uwzgled-
niajacej 101 przypadkow, opisano nagle zgony
u 0s6b z chorobami kardiologicznymi z nastepuja-
cymi schorzeniami towarzyszacymi:

— po operacjach paliatywnych wad wrodzonych

serca — 17;

— PH—15;
— po operacjach zespotu Fallota (ToF, tetralogy of

Fallot) — 11;

— nieoperowany ToF — 7;
— kardiomiopatia rozstrzeniowa (DC, dilated car-

diomyopathy) — 5;

— po operacji ubytku przegrody przedsionkowo-

-komorowej (AVC, atrioventricular canal) — 5;
— zespo6l wydtuzonego QT — 5;

— inne — 36.

Nadci$nienie piucne, zar6wno pierwotne, jak
1 wtorne w przebiegu wad przeciekowych serca,
stwarza wysokie ryzyko naglego zgonu w mecha-
nizmie bradykardii lub tachyarytmii wynikajacych
z hipoks;ji.

Zwezenie aorty stanowi ok. 6% wszystkich wad
wrodzonych serca. Ryzyko naglego zgonu ocenia sie
na 1% dzieci z ta wadg rocznie. Zabieg kardiochirur-
giczny zmniejsza, ale nie eliminuje catkowicie niebez-
pieczenstwa naglego zgonu u pacjenta z ta wada [34].
U chorych z waskim AS moga wystepowac dusznos¢,
omdlenia i bole w klatce piersiowej. Przyczyng nagie-
g0 zgonu s3 zaburzenia rytmu pojawiajace sie w nie-
dotlenionym, przero$nietym mie$niu sercowym.

Nieoperowany zespol Fallota

W zespole Fallota po korekgji kardiochirurgicz-
nej ryzyko nagtego zgonu ocenia sie na 0,5% rocznie.
Przyczynami sa: komorowe zaburzenia rytmu, bloki
przedsionkowo-komorowe lub trzepotanie/migotanie
przedsionkéw [35-37]. Dotyczy to najczeSciej pacjen-
tow z niezadowalajacym efektem hemodynamicznym
po operacji — z ciSnieniem w prawej komorze prze-
kraczajacym 60 mm Hg. W analizie 4627 pacjentow po
operacji ToF stwierdzono 57 naglych zgonow. U 80%
nagle zmarltych pacjentéw wystepowaly zaburzenia
rytmu i zaburzenia hemodynamiczne.

Przelozenie wielkich pni tetniczych

W przypadku przelozenia wielkich pni tetni-
czych (TGA, transposition of the great arteries) po
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korekgji fizjologicznej TGA, to znaczy po operacji
metoda Mustarda albo Senninga, tylko 13% pacjen-
tow ma rytm zatokowy, u wiekszoS$ci stwierdza sie
bradyarytmie, a u 10-15% — tachyarytmie. Wyso-
kie ryzyko nagtego zgonu wystepuje u pacjentéw
z trzepotaniem/migotaniem przedsionkéw. W cia-
gu 10 lat po operacji umiera nagle 4% pacjentow,
a 9% — po 20 latach [36]. Obecnie rokowanie u pa-
cjentow z TGA jest znacznie lepsze; wykonuje sie
zabieg innego typu — korekcje anatomiczna, to
znaczy przestawienie na prawidiowa pozycje aorty
1tetnicy plucnej, 1acznie z przeszczepieniem do #eo-
aorty tetnic wiehcowych.

Zespot Ebsteina

U dzieci powyzej 1. roku zycia z zespotem Eb-
steina ryzyko nagtego zgonu wynosi 20%. Ryzyko
naglego zgonu w tej wadzie jest wysokie nawet po
przeprowadzeniu zabiegu kardiochirurgicznego. Oh
1 wsp. [38] stwierdzili 5 (10%) nagltych zgonéw
wsrod 52 pacjentow z zespolem Ebsteina w ciggu
33 miesiecy po operacji. Najczestszymi przyczyna-
mi zgonow byly czestoskurcz komorowy i migota-
nie komor. Autorzy ci sugeruja podawanie lekow
przeciwarytmicznych profilaktycznie przez pierw-
sze 3 miesigce po operacji.

Kardiomiopatia rozstrzeniowa

U dorostych kardiomiopatia rozstrzeniowa jest
przyczyna ponad 20% zgondw, z czego polowa wy-
stepuje nagle. Ryzyko nagtego zgonu z powodu DC
u dzieci jest mniejsze niz u dorostych. Rokowanie
pogarsza bardzo zla kurczliwoS¢ lewej komory
1 obecno$¢ komorowych zaburzen rytmu.

Nagte zgony u mlodych sportowcow

Ryzyko zgonu u miodych sportowcéw wynosi
5/100 000, przy czym 10% umiera nagle.

W tabeli 1 przedstawiono przyczyny zgonow
sercowych u miodych sportowcow wediug badan
roznych autoréw. Najczestszymi przyczynami zgo-
now miodych sportowcow byly: kardiomiopatia
przerostowa, anomalie naczyn wieficowych, choro-
ba wiencowa i zapalenie mie$nia sercowego [18].
W zestawieniu Corrado 1 wsp. [39] bardzo czesto
rozpoznawano arytmogenna kardiomiopatie prawe;j
komory — az u 27% nagle zmartych sportowcow
w Polnocnych Wioszech. Czesto$¢ arytmogennej
kardiomiopatii prawej komory u dzieci jest niezna-
na. Uszkodzenie prawej komory polega na wyste-
powaniu ognisk wi6knienia i naciekania mie$nia

Tabela 1. Przyczyny nagtych zgonéw sercowych
u mtodych sportowcow

Rozpoznanie Odsetek przypadkow

Maron Corrado
i wsp. [17] iwsp. [39]

Kardiomiopatia przerostowa 14-48% 0
Anomalie wiencowe 4-14% 2-9%
Choroba wiencowa 3-10% 4-18%
Przerost lewej komory 4-14% 0
Zapalenie migénia sercowego 0 0
Prolaps zastawki mitralnej 1-3% 2-9%
Zaburzenia przewodnictwa 0 3-14%
Dysplazja arytmogenna 0 6-27%
Nieznane 1-3% 5-23%
Razem 29 22

sercowego komoérkami ttuszczowymi. Uszkodzenie
mie$nia prawej komory sprzyja powstawaniu zabu-
rzen rytmu — zazwyczaj czestoskurczu komorowe-
go o morfologii zespoléw QRS przypominajacych
blok lewej odnogi peczka Hisa.

Tetniak rozwarstwiajacy aorty

Tetniak rozwarstwiajacy aorty jest rzadka przy-
czyna naglego zgonu u miodych sportowcow
— najczesciej dotyczy pacjentéow z zespolem Mar-
fana. Jest to do$¢ rzadka jednostka chorobowa, dzie-
dziczona autosomalnie dominujaco [40]; czesto$é
wynosi 5-10/10 000. Rozpoznanie jest stosunkowo
tatwe; charakterystyczne sa:

— zmiany kostno-szkieletowe — wysoki wzrost,
zwykle szczupla sylwetka, skrzywienia krego-
stupa, deformacje klatki piersiowej, dtugie kon-
czyny, dlugie, ,,pajgkowate” palce, nadmierna
wiotko$¢ stawow;

— zmiany oczne — zwichniecie soczewek, dale-
kowzroczno$¢, moze by¢ oczoplas;

— poszerzenie aorty i pnia plucnego, prolaps
zastawki mitralnej;

— obciazajacy wywiad rodzinny.

Rozpoznanie w pelnoobjawowym zespole Mar-
fana [40, 41] jest latwe, ale znacznie trudniejsze
w postaciach poronnych. Mtodzi ludzie z nierozpo-
znanym zespolem Marfana ze wzgledu na wysoki
wzrost s3 angazowani do gry w koszykowke lub siat-
kowke. Tetniak rozwarstwiajacy aorty, zaburzenia
rytmu serca i samoistna odma oplucnowa sg naj-
czestszymi przyczynami naglego zgonu u mtodych
chorych z tej grupy.
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Zapobieganie

U 25-56% nagle zmartych dzieci retrospekcyj-
nie stwierdza sie wystepowanie takich objawow,
jak: omdlenia i stany przedomdleniowe, duszno$c,
bole w klatce piersiowej lub palpitacje serca. Po-
wyzsze objawy wystepowaly u 25-50% nagle zmar-
tych mtodych sportowcow oraz az u 40-50% dzieci
z rozpoznang chorobg serca.

W ramach zapobiegania naglym zgonom nalezy:
— ograniczy¢ wysitek fizyczny u pacjentow: ze

zwezeniem zastawki aortalnej, ze wszystkimi

formami kardiomiopatii, z zespolem Marfana,

z zespoltem L-QT oraz po operacjach na otwar-

tym sercu;

— wszczepi€ rozrusznik u pacjentow z: blokiem
przedsionkowo-komorowym, zespolem chore-
go wezla zatokowego, wszczepié rozrusznik-
-kardiowerter u pacjentow z zespotem wydtu-
zonego QT 1 kardiomiopatig przerostowa.
Przyczyny naglych zgonoéw kardiologicznych

u dzieci sa bardzo zréznicowane. W wielu przypad-

kach wczesne rozpoznanie patologii ukladu kraze-

nia i wdrozenie prawidlowego leczenia lub stylu
zycia moze uchroni¢ pacjenta przed zgonem lub
przedtuzy¢ jego zycie.
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