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Mnogie, zlozone komorowe zaburzenia
rytmu serca u 4 siostr — przebieg ciaz 1 porodow

Janusz Kudlicki 1 Teresa Widomska-Czekajska

Katedra 1 Klinika Kardiologii Akademii Medycznej w Lublinie

Multiple, complex ventricular heart rhythm disturbances in 4 sisters — the course
of pregnancies and labours

The aim of the study was evaluation of the clinical course of pregnancies and labours in 4
sisters with multiple, complex ventricular heart vhythm disturbances in form of polymorphic
ventricular extrasystoles, and non-sustained bidirectional and polymorphic ventricular tachy-
cardia episodes. The U wave was prominent of different degree in time, but QT intervall was
normal.

All sisters suffered from syncopal and presyncopal attacks, in one case it was necessary to
perform external cardiac massage. Two brothers died suddenly in their childhood.

The diagnosis which is suggested may be a familial polymorphic ventricular tachycardia
(FPMVT), autosomal dominant inherited diseases, known also as a catecholaminergic poly-
morphic ventricular tachycardia (CPMVT), due to ryanodine receptor type 2 defect (RyR2) and
secondary calcium ion-channel of sarcoplasmatic reticulum dysfunction. There is a character-
istic phenotype of all sisters, suggesting some genetic inherited disease — possible Noonan
syndrome.

The sisters were pregnant at their age of 19, 25, 25 and 31 years. Three of them were treated
with S-blockers (metoprolol or propranolol) with caution because of tendency to bradycardia.
One woman avoided pharmacotherapy during pragnancy. The youngest sister was pregnant
last year, but her pregnancy was terminated on 15th week of gestation because of intrauterine
fetal death. The course of pregnancy and post partum period of other women was uneventfull.
Omne sister delivered vaginally and two others by cesarean section because of obstetric reasones.
In the last period of time a cardiac pacemaker was implanted to one woman and ICD to
another one. Two sisters have not accepted such invasive procedures.

Pregnancy didn’t deteriorate the symptoms and the clinical course of the disease. The preg-
nancy and post partum period in analysed women was uneventfull in 3 cases, but in 1 case
there was an intrauterine fetal death on 15th week of gestation. (Folia Cardiol. 2002; 9: 379-386)

familial polymorphic ventricular tachycardia, ventricular bidirectional tachycardia,
catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia, Noonan syndrome,
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Wstep

U mtodych kobiet komorowe zaburzenia rytmu
serca czesto rozpoznaje sie dopiero w czasie Cigzy
[1-4], co wigze sie ze wzmozong opieka lekarska
w tym okresie. Stanowig one zrédlo niepokoju dla
przysziej matki oraz opiekujacych sie nig lekarzy.
Przedmiotem szczegblnej troski sa osoby z dodat-
nim wywiadem rodzinnym w kierunku arytmii.

Przyczyna rodzinnego wystepowania komoro-
wych arytmii moga by¢ zmiany strukturalne, takie
jak arytmogenna kardiomiopatia prawej komory,
kardiomiopatia przerostowa 1 zastoinowa [5-7].
U chorych bez zmian strukturalnych w sercu nale-
zy podejrzewac jedng z tzw. elektrycznych chorob
serca [5], takich jak: wrodzony zespot wydtuzone-
20 QT [5, 6, 8], rodzinny polimorficzny czestoskurcz
komorowy, nazywany tez czestoskurczem zalez-
nym od katecholamin [5] — katecholaminozalez-
nym lub katecholaminergicznym (FPMVT, familial
polymorhpic ventricular tachycardia) [6, 9], odmienna
postac torsade de pointes z krotkim sprzezeniem [8],
samoistne migotanie komor i zesp6t Brugadéw [5,
6, 8, 10]. W niniejszej pracy przedstawiono opis
rodzinnego wystepowania czestoskurczu komoro-
wego u 4 siostr, u 3 z nich rozpoznanego w zwigzku
z kardiologicznym nadzorem przebiegu cigzy.

Opis przypadkow

Analiza dotyczy obrazu klinicznego oraz prze-
biegu cigzy i porodu u 4 sibstr, u ktorych stwier-
dzono zlozone komorowe zaburzenia rytmu serca
przebiegajace z utratami przytomno$ci. Dwaj bra-
cia zmarli nagle w wieku 6 miesiecy 1 12 lat.

Przebieg cigzy byl nadzorowany przez jedne-
go z autorow u 3 siéstr w Przyklinicznej Poradni
Kardiologicznej dla Kobiet Ciezarnych, a u najstar-
szej siostry (E.N.) zostal ustalony na podstawie
wywiadu 1 dokumentacji medycznej. Dwie kobiety
byly hospitalizowane w 2000 roku w Klinice Kar-
diologii Akademii Medycznej w Lublinie w celu
wszczepienia stymulatorow serca 1 defibrylatora.
Przeprowadzono wowczas szersza diagnostyke kar-
diologiczna. Dwie siostry (R.O. i D.M.) urodzily
w Klinice Poloznictwa i1 Perinatologii AM w Lubli-
nie, a cigze 2 pozostalych siostr (E.N., L.M.) roz-
wigzano na Oddziale Ginekologiczno-Potozniczym
Szpitala Miejskiego w Poniatowe;.

Typowym zaburzeniem rytmu serca, ktore ob-
serwowano u wszystkich siostr, byla mnoga ekstra-
systolia komorowa pod postacig bigeminii i trigemi-
nii, z licznymi salwami wieloksztaltnego czestoskur-
czu komorowego, najczesciej przybierajgcego postac

czestoskurczu dwukierunkowego (ryc. 1). Podczas
czestoskurczu zespoly QRS miaty uksztaltowanie
bloku prawej odnogi peczka Hisa z zespolem gR lub
QR w odprowadzeniu V,. Po zespole QRS byly wi-
doczne zatamki wstecznej depolaryzacji przedsion-
kow. Czesto$¢ rytmu komorowego wynosita zwykle
125-160/min, a czas trwania zespolow QRS mieScit
sie w zakresie 0,14-0,18 s. W diugich okresach za-
burzenia rytmu mialy charakter ustawiczny i trudno
byto zarejestrowaé miarowy rytm zatokowy. Nie ob-
serwowano typowych forsade de pointes. Do innych
nieprawidlowoSci stwierdzanych w EKG nalezaty: ol-
brzymia fala U o zmiennym nasileniu, widoczna w po-
budzeniach zatokowych lub przedwczesnych komo-
rowych, oraz bradykardia (ryc. 2). Odstep QT byt
w normie (przy obliczeniach nie uwzgledniano fali U).
U 3 si6str stwierdzono niezupelny blok prawej od-
nogi peczka Hisa (zespoty rSr’ w V-V, o szerokoSci
0,1 s, z uniesieniem odcinka ST o 0,15 mV w tych
odprowadzeniach) oraz zalamki P o podwyzszonej
amplitudzie do 0,25-0,4 mV (o szeroko$ci 0,08 s,
w odprowadzeniach II, III, aVF). Zanotowano row-
niez dynamiczne zaburzenia okresu repolaryzacji na
Scianie dolno-bocznej, zwykle pod postacia splaszcze-
nia lub odwrécenia zatamka T.

U 2 sibéstr zaobserwowano skrbocenie odstepu
PQ (u D.M. do 0,1 s, u L.M. do 0,1-0,12 s). Nie
stwierdzono poéznych potencjaléw komorowych
w uSrednionym EKG u 2 si6str, u ktoérych wykona-
no takie badanie.

W ocenie echokardiograficznej wykonanej poza
okresem ciazy stwierdzono: u chorej E.N. — holo-
systoliczne wypadanie przedniego platka mitralne-
go do lewego przedsionka z mala falg zwrotna,
a u L.M. — niestabilno$¢ przedniego platka mitral-
nego. U wszystkich siéstr wystepowala mata do
umiarkowanej niedomykalno$§¢ zastawki trojdziel-
nej. Wymiary jam 1 struktur serca byty prawidtowe.
Frakcja wyrzutowa lewej komory u R.O. 1 L.M. byta
w normie, a u E.N. 1 D.M. — nieznacznie obnizona
1 wynosila odpowiednio 46% oraz 48%.

U wszystkich kobiet wykonano poza okresem
cigzy probe wysitkowa na biezni wedlug protokotu
Bruce’a. Tolerancja wysitku wynosita okolo 7 MET
u ENN., D.M., i LM. oraz 4 MET u R.O. Wielkos¢
obciagzenia byta ograniczona zmeczeniem chorych.
Nie wystepowaly dolegliwoS$ci stenokardialne. Za-
burzenia rytmu serca, obecne przed proba (ryc. 3),
w czasie wysitku nie nasilaty sie. U 3 siéstr obser-
wowano w czasie wysitku obnizenie odcinka ST
0 1-2 mm na $cianie dolno-bocznej. U wszystkich
chorych po 2-9 min fazy odpoczynku po zakoncze-
niu wysitku zaburzenia rytmu przej$ciowo zupelnie
ustepowaly z wyksztalceniem ptasko-ujemnych za-
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Rycina 1. Komorowy czestoskurcz dwukierunkowy. Chora R.O., zapis EKG z 9.01.2001 r. Czestoskurcz 160/min
z naprzemiennoscig osi serca w kolejnych pobudzeniach od lewogramu do prawogramu (-90° do +110°), z uksztatto-
waniem bloku prawej odnogi peczka Hisa w odprowadzeniach V,-V,. Kolejne zapisy przedstawiajg: A. Odprowadze-
nia konczynowe dwubiegunowe |, Il, Ill; B. Odprowadzenia kofnczynowe jednobiegunowe aVR, aVL aVF; C. Odpro-
wadzenia przedsercowe jednobiegunowe V,-Vs; D. Odprowadzenia przedsercowe jednobiegunowe V,~V,

Figure 1. Bidirectional ventricular tachycardia (BiVT). Patient R.O., ECG tracing on 9.01.2001. Ventricular tachycardia
160/min with alternate axis deviation from sinistrogram to dextrogram (-90° to +110°) with RBBB configuration in
leads V;-V,. On the following pictures there are registrations from different leads: A. Leads |, ll, Ill; B. Leads aVR, aVL,
aVF; C. Leads V,-V;; D. Leads V,~V,
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Rycina 2. Olbrzymia fala U. A. Chora E.N., fragment zapisu EKG metodg Holtera z 28.01.1998 r. Zwraca uwage
olbrzymia fala U, podwyzszona amplituda zatamka P oraz bradykardia 42/min; B. Chora D.M., fragment zapisu EKG
metodg Holtera z 16.01.1998 r. Widoczna olbrzymia fala U oraz podwyzszona amplituda zatamka P ze skréceniem
odstepu PQ do 0,11 s, bradykardia 42/min

Figure 2. Giant U wave. A. Patient E.N., ECG from Holter recording on 28.01.1998. The prominent U wave, high
voltage P wave and bradycardia 42/min are notable. B. Patient D.M., ECG from Holter recording on 16.01.1998. The
giant U wave, high amplitude P wave with short PQ interval (0,11 s) and bradycardia 42/min are visible

www.fc.viamedica.pl 381



Folia Cardiol. 2002, tom 9, nr 4

Rhythn Report
RUCE:
PRE-TEST

BRUCE

19-0CT-99 | 14:33:00 PRE- * o0

peed: 0. Daph = 25nm. WR:-97bp
s oo0x joo/nt

Znass | HR: B3bpn

iz
KLINKA KARDIOLOGI 1 LUBL

AT S+ P S0 S23H442 20132 CASE  00BC 3R HSH S0 5723 Ha42 L 420

Rycina 3. Chora E.N. — mnogie wieloksztattne pobu-
dzenia przedwczesne komorowe z salwg czestoskurczu
dwukierunkowego o czestosci 125/min. Zapis przed préba
wysitkowa na biezni, zaburzenia rytmu utrudniajg ocene
pobudzen zatokowych

Figure 3. Patient E.N., multiple, polymorphic ventricular
extrasystoles with a bout of bidirectional VT 125/min.
The tracing performed before exercise testing — arrhy-
thmia makes ECG picture with sinus rhythm difficult to
evaluation

tamkéw T w odprowadzeniach II, III, aVF, V-V,
Odstep QT byt w granicach normy. Objawy niewy-
dolno$ci serca oceniono na klase I/II lub II wediug
NYHA.

Siostry maja charakterystyczny wyglad ze-
wnetrzny — drobna budowe ciata, niski wzrost
(150-153 cm), skrzywienie boczne kregostupa pier-
siowego, trojkatny ksztalt twarzy z szerokim roz-
stawieniem galek ocznych, nisko osadzone malzo-
winy uszne, poszerzona, zblizong do pletwiastej,
szyje oraz hipoplazje sutkéw. Stan intelektualny
chorych utrudnial wspéliprace z nimi, czesto nie
wyrazaly zgody na hospitalizacje, proponowane ba-
dania diagnostyczne i zabiegi lecznicze.

Ponizej przedstawiono skrocong charakterysty-
ke 4 siostr, uwzgledniajaca przebieg ciazy 1 porodu,
zglaszane dolegliwos$ci, dobowy zapis EKG metoda
Holtera oraz stosowane postepowanie terapeutyczne.

Chora E.N.

Chora E.N. (lat 37) zaszla w cigze w wieku 19
lat. W czasie cigzy czula sie dobrze, nie wystepo-
waly omdlenia. Urodzita w terminie sitami natury
(poréd posladkowy) syna — 2900 g/53 cm, bez po-
wiklan. W czasie cigzy nie przyjmowata lekow.

W wywiadzie chorobowym pacjentka podata 4
epizody krétkotrwalej utraty przytomnosci 1 okre-
sowe zawroty glowy, zwykle przy zmianie pozycji
ciala 1 w czasie wysilku fizycznego.

Dobowy zapis EKG metoda Holtera wykony-
wano parokrotnie. W okresie maksymalnego nasi-
lenia zaburzen wykazywatl 36 426 pobudzen przed-
wczesnych komorowych w ciggu doby, w tym 3370
par 1 1453 epizodow salw samoograniczajacego sie
dwukierunkowego czestoskurczu komorowego.
Zmniejszenie zaburzen rytmu serca nastepowalo
w godzinach rannych — 3:00-6:00.

Chora otrzymuje propranolol w dawce 3 X 20 mg
(wieksze dawki wywoluja nadmierng bradykardie)
oraz preparaty potasu i magnezu. Nie wyrazala zgo-
dy na wszczepienie stymulatora serca lub defibry-
latora-kardiowertera.

Chora R.O.

Chora R.O. (lat 33) przebyla jedng ciaze w wie-
ku 31 lat, zakonczong w terminie cieciem cesarskim
ze wskazan polozniczych w znieczuleniu zewnatrz-
oponowym. Urodzita corke — 2980 g/56 cm. W cza-
sie ciazy czula sie do$¢ dobrze, miewata krétkotrwa-
fe incydenty ostabienia, jednak bez utraty przytom-
nos$ci. Otrzymywata propranolol 2 X 20 mg, a naste-
pnie metoprolol 3 X 25 mg oraz preparaty potasu
1 magnezu.

W wywiadzie podata do$¢ liczne (najliczniejsze
ze wszystkich siéstr) pelnoobjawowe i1 poronne
utraty przytomno$ci, zwykle wyzwalane emocja lub
zmiang pozycji ciala.

Dobowy zapis EKG metoda Holtera w okresie
najwiekszego nasilenia zaburzen rytmu wykazywat
25 000 pobudzen przedwczesnych komorowych,
w tym 837 par 1417 epizodow salw pobudzen przed-
wczesnych 1 wieloksztaltnego czestoskurczu komo-
rowego, zwykle dwukierunkowego.

Pacjentka nie wyrazata zgody na wszczepie-
nie stymulatora serca lub kardiowertera-defibry-
latora.

Chora D.M.

Chora D.M. (lat 31) zaszta w ciaze w wieku 25 lat.
Otrzymywala wowczas metoprolol 3 X 25 mg.
Przebieg ciazy byl prawidiowy. Nie wystepowaly
omdlenia.

Ciaze w terminie porodu rozwigzano za pomocg
ciecia cesarskiego, gtownie ze wskazan polozni-
czych, w znieczuleniu og6lnym. Pacjentka urodzita
syna — 3300 g/53 cm.

Po rozwiazaniu otrzymywata propranolol 2 X 20 mg.
Wieksze dawki wywolywaly nadmierna bradykar-
die 1 dtugi czas powrotu rytmu zatokowego po eks-
trasystolii.

W wywiadzie wystapila jedna dtugotrwata utra-
ta przytomnosci z bezwiednym oddaniem moczu, po
3 dniach stosowania meksyletyny (siostra podjela
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masaz zewnetrzny serca). Ostatnio wystapito po-
nownie krétkotrwate omdlenie.

Dobowa rejestracja EKG metoda Holtera
w okresie nasilenia zaburzen wykazata 16 724 po-
budzen przedwczesnych komorowych, w tym 1366
par 1273 salwy pobudzen przedwczesnych lub wie-
loksztaltnego czestoskurczu komorowego, zwykle
dwukierunkowego.

W 2000 roku chorej wszczepiono uktad stymu-
lujacy typu AAI, a nastepnie kardiowerter-defibryla-
tor (ICD). Przy czestoSci stymulacji 85/min i farma-
koterapii propranololem w dawce 3 X 60 mg uzy-
skano znaczne zmniejszenie liczby przedwczesnych
pobudzen komorowych. Dwukrotnie nastepowato
wyladowanie defibrylatora — raz w czasie snu, drugi
raz podczas aktywno$ci dziennej, wyzwalane cze-
stoskurczem komorowym. Pacjentka wymaga obec-
nie stosowania malych dawek lek6w moczopednych
(25 mg spironolaktonu dziennie).

Chora L.M.

Chora L.M. (lat 25) zaszla w cigze w wieku 25
lat. Przed planowang cigza zmieniono zalecony pro-
pranolol na metoprolol w dawce 3 X 25 mg. Nie-
stety cigza zakonczyla sie niepowodzeniem, ponie-
waz w 15. tygodniu nastapito wewnatrzmaciczne ob-
umarcie piodu.

W wywiadzie pacjentka podata 3-krotne utraty
przytomnoS$ci (z mimowolnym oddaniem moczu)
zwykle podczas aktywnoSci fizyczne].

W dobowym zapisie EKG metodg Holtera,
wykonywanym parokrotnie, podobnie jak u pozosta-
tych sibstr, stwierdzono w okresie maksymalnego
nasilenia zaburzen 16 097 pobudzen przedwcze-
snych komorowych, w tym 1797 par 1 165 salw dwu-
kierunkowego lub wieloksztaltnego czestoskurczu
komorowego.

Chora otrzymywata przewlekle propranolol
w dawce od 2 X 20 mg do 3 X 40 mg. U pacjentki
obserwowano polekowa bradykardie 1 dtugi czas po-
wrotu rytmu zatokowego po pobudzeniach przed-
wczesnych. W 2000 roku chorej wszczepiono stymu-
lator typu AAI, a po roku wymagata korekcji potoze-
nia elektrody z powodu wypadania utworzonej przez
nig petli do jamy prawej komory. W skojarzeniu
z farmakoterapia metoprololem w dawce 3 X 50 mg,
a nastepnie propranololem 3 X 60 mg uzyskano
znaczne zmniejszenie komorowych zaburzen rytmu
serca.

Dyskusja

Autorzy sadza, ze zaburzenia rytmu serca u 4
siéstr sa najprawdopodobniej przyktadem rodzinne-
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go polimorficznego czestoskurczu komorowego (za-
leznego od katecholamin). Obecno§¢ omdlen poda-
wanych w wywiadzie, nagly zgon 2 braci w dziecin-
stwie, zlozone komorowe zaburzenia rytmu serca,
wyzwalane emocja lub wysitkiem fizycznym, wyste-
powanie olbrzymiej fali U, utrudniajace ocene rze-
czywistego czasu trwania odstepu QT, sugerowaly
zesp6! wydiuzonego QT. Jednak wszystkie typowe
zespoly LQT cechuje, mimo réznych czynnikoéw
wyzwalajacych, wystepowanie czestoskurczu wie-
loksztaltnego typu forsade de pointes [1, 5, 6, 8],
a nie czestoskurczu dwukierunkowego, ktory byt
najbardziej charakterystycznym typem komoro-
wych zaburzen rytmu serca u opisanych siéstr. Aby
zweryfikowaé rozpoznanie, autorzy zglosili chore do
o$rodka w Rochester, prowadzacego od 1979 r. ba-
dania w ramach International LQTS Registry [11].
Komorowy czestoskurcz dwukierunkowy jest po-
stacig czestoskurczu wieloksztaitnego z naprze-
mienng zmiang osi kolejnych zespoléw QRS [6, 9,
12-15]. U oséb z ciezka chorobg serca moze poja-
wiac sie jako nastepstwo zatrucia naparstnica, dy-
selektrolitemii lub zaburzen metabolicznych [6, 12,
16]. Sugeruje sie, ze powstaje on w wyniku aktyw-
noSci wyzwalanej (triggered activity) przez pozine
depolaryzacje nastepcze [6, 16]. W 1975 roku Reid
1 wsp. [13], a w 1978 r. Coumel 1 wsp. [14] opisali
czestoskurcz dwukierunkowy u os6b bez zmian
strukturalnych w sercu, i1 okreslili jako katechola-
minozalezny (CPMVT, catecholaminergic polymor-
phic ventricular tachycardia). Nastepnie wiedza
o nim zostala poszerzona dzieki wieloletniej obser-
wacji 21 chorych przeprowadzonej przez Leenhard-
taiwsp. [12].

Choroba, rozpoznawana zwykle w dziecinstwie,
cechuje sie wystepowaniem tej charakterystycznej
arytmii w sytuacjach hiperkatecholaminemii, takich
jak wysitek lub emocja. Wywiad rodzinny omdlen
1 nagtej Smierci wystepuje w okoto 30% przypad-
kow, a zagrozenie jest tym wieksze, im wczeSniej
wystapily omdlenia — okoto 30-50% chorych nie
dozywa 20-30 rz. [12]. Czestoskurcz dwukierunko-
wy mozna latwo odtworzy¢ podczas proby wysitko-
wej lub wlewu matych dawek izoprenaliny po prze-
kroczeniu czestoSci akcji serca 120-130/min. Wy-
stepowaniu napadéw CPMVT skutecznie zapobiega
systematyczne przyjmowanie lekéw S-adrenolitycz-
nych [8, 12]. Leenhardt 1 wsp. [12] zmniejszyli
Smiertelno$¢ 7-letnig w badanej grupie do 10% dzie-
ki zastosowaniu w dawce nadololu 40-120 mg.

Jak wykazaly ostatnie badania Swana 1 wsp.
[17], Laitinena i wsp. [18] oraz Priori 1 wsp. [16],
FPMVT jest choroba uwarunkowana genetycznie,
zZwiazang z mutacja genu sercowego receptora ria-
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nodynowego (RyR2). Rianodyna jest specyficznym
blokerem uwalniania jon6W wapnia z siateczki sar-
koplazmatycznej, reguluje sprzezenie elektrome-
chaniczne 1 posiada dziatanie antyarytmiczne doty-
czace poznych depolaryzacji nastepczych 1 zalez-
nych od nich arytmii. Badania Bertheta i wsp. [19]
sugeruja jednak heterogenno$¢ CPMVT.

Jak wynika z opisu przypadkow, cigza i1 pordd
nie powodowaly istotnego nasilenia zaburzen ryt-
mu serca ani zaostrzenia objawoéw chorobowych.
Moze to wynikac z faktu, ze trzy z sidstr stosowaty
w tym czasie farmakoterapie. Rozwiazanie cigzy
bylo uzaleznione od sytuacji polozniczej i przebie-
galo bez powikian. Nie obserwowano nasilenia za-
burzen rytmu lub objaw6w chorobowych w okresie
pologu. Natomiast Rashba 1 wsp. [1] wykazali, ze
u kobiet z zespotem wydluzonego QT okres popo-
rodowy jest szczegblnie niebezpieczny, dlatego na-
lezy w tym czasie stosowac leki -adrenolityczne.

U chorej L.M. cigza w 15 tygodniu zakonczyla
sie wewnatrzmacicznym obumarciem ptodu. Pacjent-
ka stosowala w czasie cigzy metoprolol w dawce
3 X 25 mg. Przyczyna obumarcia ptodu nie jest zna-
na, autorzy nie podejrzewaja jednak zwiazku ze sto-
sowang terapig. Metoprolol jest lekiem polecanym
w przypadku komorowych zaburzefn rytmu serca
u kobiet ciezarnych i1 dotychczas nie ma danych
o szkodliwo$ci niskich dawek dla ptodu [20, 21].

Charakterystyczne cechy budowy ciala w opi-
sanej rodzinie uzasadniaja podejrzenie zespotu No-
onan [22]. Dwie siostry (D.M. 1 L.M.) byly hospitali-
zowne w dziecinstwie w Instytucie Matki 1 Dziecka
w Warszawie, gdzie wysunieto powyzsza hipoteze.
Zesp6t Noonan, nazywany tez zespolem pseudo-
Turnera, opisala w 1968 r. Jacqueline Noonan, kar-
diolog dzieciecy [22]. Wystepuje on u obu plciidzie-
dziczy sie go w sposob autosomalny dominujacy. Do
typowego obrazu, poza wymienionymi cechami bu-
dowy ciala, nalezy bardzo czeste wystepowanie wad
wrodzonych serca, szczegblnie zwezenia zastawko-

wego tetnicy ptucnej (> 50% przypadkow) [22]. Do
cech zespotu Noonan nie naleza natomiast zlozone
komorowe zaburzenia rytmu serca ani wydtuzenie
odstepu QT, przynajmniej dotychczas nie byly one
opisywane.

Inng charakterystyczng cecha opisanych przy-
padkoéw jest powtarzalno$¢ obrazu EKG u kolejnych
siostr. Zapisy te, zarowno podczas rytmu zatokowe-
go, jak 1 czestoskurczu byly do siebie blizniaczo
podobne, jakby pochodzily od tej samej osoby. Nie
stwierdzono cech echokardiograficznych arytmo-
gennej kardiomiopatii prawej komory ani obecno-
Sci poznych potencjatow, ktore zwykle wystepuja
w dysplazji prawej komory [7].

Takze proba wysitkowa na biezni wykazata
u wszystkich siéstr analogiczne zmiany. Polegaly
one na przejSciowym ustapieniu zaburzen rytmu po
uplywie 2-9 min po zakonczeniu wysitku, ze splasz-
czeniem lub odwrdceniem zalamkéw T na Scianie
dolno-bocznej, z obecna falg U, utrudniajaca ocene
odstepu QT. U zadnej z badanych kobiet nie wyko-
nano koronarografii.

Poza okresem ciazy u siostr stosowano przewaz-
nie propranolol w dawkach uzaleznionych od toleran-
¢ji farmakoterapii — 3 X 20 mg do 3 X 60 mg,
a w okresie cigzy — metoprolol w niskich dawkach
(3 x 25 mg), z suplementacja potasu 1 magnezu.

W r6znych okresach pacjentki pozostawaly pod
czasowa opieka innych o$rodkéw i lekarzy. Jak wy-
nika z wywiadu, koncepcje diagnostyczne byly od-
mienne 1 podejmowano proby stosowania réznych
lekow antyarytmicznych (np. amiodaron, ajmalina,
meksyletyna). Jedna z prob zastosowania meksyle-
tyny u chorej D.M. zakonczyla sie po 3 dniach dtu-
gotrwalg utratg przytomno$ci, w czasie ktorej sio-
stry podjely skuteczne zabiegi reanimacyjne. Dwie
chore zgodzily sie na propozycje leczenia zabiego-
wego. U jednej (L.M.) wszczepiono stymulator ser-
ca AAI, a u drugiej (D.M.) — stymulator, a nastep-
nie kardiowerter-defibrylator.

Streszczenie

Zaburzenia rytmu serca u 4 siostr

W pracy przedstawiono przebieg kliniczny ciqzy 1 porodu u 4 siostr z licznymi komorowymi
zaburzeniami rytmu serca pod postaciq bigeminii i trigeminii oraz salw samoograniczajgcego
sig wieloksztaltnego czestoskurczu, zwykle dwukierunkowego. Obraz EKG cechowat si¢ rowniez
olbrzymigq falg U o zmiennym nasileniu, przy prawidliowym odstepie QT, liczonym bez fali U.

U wszystkich siostr wystepowaly epizody omdlen, w jednym przypadku konieczny byl masaz
zewnetrzny serca. Dwaj bracia w tej rodzinie zmarli nagle w wieku 6 miesiecy 1 12 lat.
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Autorzy sugerujq rozpoznanie rodzinnego czestoskurczu polimorficznego, nazywanego tez czesto-
skurczem katecholaminozaleznym (FPMVT, CPMVT), schorzenia dziedziczgcego sig w sposob
autosomalny dominujqgcy, powstalego na tle defektu sercowego receptora rianodynowego (RyR2),
ktory odpowiada za transport jonow wapniowych z siateczki sarkoplazmatycznej do cytoplazmy.

Charakterystyczny wyglgd siostr wskazuje na wspolistniejgcg chorobe o podiozu genetycznym
z fenotypem zblizonym do opisywanego w zespole Noonan.

Siostry byly w cigzy odpowiednio w wieku 19, 25, 25 1 31 lat. Trzy kobiety otrzymywaly
metoprolol w malych dawkach ze wzgledu na cigze oraz wspolistniejgcq tendencije do brady-
kardii. Jedna nie stosowala farmakoterapii w okresie ciqzy. Najstarsza z siostr urodzila sitami
natury, dwie kolejne za pomocq ciecia cesarskiego ze wskazan polozniczych. U najmiodszej
siostry cigza zakonczyla sie niepowodzeniem — nastgpito obumarcie plodu w 15 tygodniu.
Chora otrzymywata metoprolol w dawce 3 X 25 mg.

W opisywanych przypadkach cigza nie pogarszala przebiegu choroby serca i nie powodowata
nasilenia objawow klinicznych.

W 2000 roku jednej z siostr wszczepiono uklad stymulujqgcy serce, drugiej — stymulator,
a nastepnie kardiowerter-defibrylator. Dwie pozostale siostry nie wyrazajg zgody na zastoso-
wanie inwazyjnych metod leczenia. (Folia Cardiol. 2002; 9: 379-386)

rodzinny wieloksztaltny czestoskurcz komorowy, komorowy czestoskurcz
dwukierunkowy, katecholaminozalezny wieloksztaltny czestoskurcz komorowy,
zespol Noonan, defekt sercowego receptora rianodynowego (RyR2), omdlenie,

cigza, porod
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W tabeli 1 (str. 180) podano niewlasciwg nazwe OSrodka z Piotrkowa Trybunalskiego.
Prawidlowa nazwa powinna brzmie¢: Oddzial Kardiologii 1 Chorob Wewnetrznych z Osrodkiem
Stymulacji Serca, Szpital Rejonowy, ul. Roosvelta 3, 97-300 Piotrkéw Trybunalski.
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