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Zaburzenia rytmu, analiza zmiennoSci
rytmu zatokowego 1 dyspersja odstepu Q-T
u dorosltych chorych z zespolem Ebsteina
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Cardiac arrhythmia, heart rate variability parameters and QT dispersion in adult
patients with Ebstein’s anomaly

Introduction: Ebstein’s anomaly is an infrequent congenital heart disease observed in adult
population. The main abnormality refers to tricuspid valve’s leaflets displacement, but coexist-
ing cardiac arrhythmia and conduction disturbances may have significant impact on natural
history and prognosis.

The aim of the study: Analysis of cardiac arvhythmia and conduction disturbances and
time-domain heart rate variability (HRV) parameters and QT-dispersion in adult patients
with Ebstein’s anomaly.

Material and methods: Study group included 15 patients (4 women and 11 men) with
Ebstein’s anomaly (without previous history of cardiosurgery intervention), aged 21-60 years
(mean value 38.5 + 11.9 years), in whom standard 12 lead ECG for QT dispersion assessment
and 24-hours Holter monitoring for arrhythmia and HRV parameters analysis were performed.

Results: 14 patients were in sinus rhythm (1 patient revealed episodes of paroxysmal atrial
fibrillation) and 1 patient had permanent atrial fibrvillation (his data were not included into
HRYV analysis). Supraventricular extrasystole were observed in 10 patients (including 4 pa-
tients with episodes of supraventricular tachycardia). Preexcitation syndrome was documented
in 2 patients, 1 patient — significantly symptomatic (vecurrent syncope) underwent successful
RF ablation. Ventricular arrhythmia was observed in 8 patients (3 patients had episodes of
multiform ventricular extrasystole, ventricular pairs or non-sustained ventricular tachycar-
dia). Ist degree AV block was documented in 3 patients, 2 of them had episodes of IInd degree
type 1 AV block during sleep, and 1 patient had episodes of IInd degree AV block type 2. 3
patients had short episodes of sinus arrest also during night. 1 patient had episodes of Illrd
degree AV block with escape riythm of frequency 50 beats per minute. Time domain HRV
parameters were within normal values observed in middle-aged population and did not differ
significantly from the control group. 1 patient was excluded from QT-dispersion assessment
because of low-voltage ECG tracing. In study group QT-dispersion values were significantly
greater than in control (50 = 23 ms vs. 26 = 10 ms; p < 0,02).
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Conclusions: Supraventricular arrhythmias, including supraventricular reentrant tachycar-
dia, atrio-ventricular reentrant tachycardia in patients with accessory pathway, paroxysmal
andjor permanent atrial fibrillation are common findings in adult patients with Ebstein’s
anomaly. Ventricular arrhythmia is much more less frequent in those patients. Right bundle
branch block is observed in all patients, atrio-ventricular conduction disturbances (1st, 2nd
and 3rd degree a-v blocks) are found in about 30% of the group. The mean values of 24-hours
time-domain heart vate variability parameters ave similar to those observed in healthy, age-
matched population. The values of QT-dispersion arve significantly higher in patients with
Ebstein’s anomaly, howeves, a longer follow-up period is necessary to assess the prognostic
value of this parameter. (Folia cardiol. 2002; 9: 59-65)

adult patients with Ebstein’s anomaly, cardiac arrhythmia, heart rate variability,
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Wstep

W 1866 roku Wilhelm Ebstein opisal i opatrzyt
doktadnym rysunkiem przypadek zmartego miode-
go czlowieka, u ktérego zaobserwowal znaczne
przemieszczenie platkow (przegrodowego 1 tylne-
go) zastawki trojdzielnej, spoza pierScienia przegro-
dowo-komorowego w kierunku prawej komory [1].
Prawy przedsionek ulega znacznemu powiekszeniu
o tak zwanga zatrializowang czeS¢ prawej komory.
Pierwsze kliniczne rozpoznanie tego zespolu mia-
fo miejsce dopiero w 1949 roku [2]. Zespét Ebste-
ina stanowi mniej niz 1% wad wrodzonych serca [3,
4]. Mniej niz polowa zywo urodzonych dzieci osig-
ga 15. rok zycia, a jedynie 5% z nich dozywa 50 lat
[6-7]. Obserwacja dorostych z ta wada jest wiec
duza rzadko$cig [2, 3, 5-10]. Z tego wzgledu oraz
z powodu réznorodnoSci towarzyszacych dodatko-
wych anomalii anatomicznych, takich jak przeciek
miedzyprzedsionkowy, stenoza plucna czy rzadziej
wystepujace: przeciek miedzykomorowy, niedomy-
kalno$§¢ mitralna lub zwezenie cie$ni aorty, historia
naturalna zespoliu Ebsteina nie jest do konca pozna-
na. Wiadomo, ze im p6zniej pojawiajg sie objawy
Kkliniczne (sinica, spadek wydolnoSci serca), 1 w kon-
sekwencji stawiana jest diagnoza, tym dluzsze po-
tencjalne przezycie [4, 10]. Wraz z wiekiem u pa-
cjentdw nasilajg sie liczne nadkomorowe zaburze-
nia rytmu, ktoérych anatomicznym substratem jest
— bedacy istota wady — znacznie powiekszony pra-
wy przedsionek [2, 10]. Ekstrasystolie komorowsa
obserwuje sie rzadziej [3, 7]. Nasilaja sie réwniez,
poza istniejacym szerokim blokiem prawej odnogi
peczka Hisa, zaburzenia przewodzenia [2, 8, 10, 11—
-13]. Dane z piSmiennictwa wskazuja, 1z wszystkie
te objawy sg istotnymi czynnikami pogarszajacymi
rokowanie [3, 6, 8]. Interesujaca wydaje sie wiec
ocena zaburzen rytmu i przewodzenia u chorych z tg

wada oraz odpowiedZ na pytanie, czy dochodzi
u nich do zmian parametrow czasowych zmienno-
Sci rytmu zatokowego (HRV, heart rate variability)
1 dyspersji odcinka Q-T.

Celem pracy byla analiza zaburzen rytmu
1 przewodzenia, parametréw HRV oraz dyspers;ji od-
stepu Q-T u dorostych chorych z zespotem Eb-
steina.

Material i metody

Badaniem objeto 15 nieoperowanych chorych
(4 kobiety, 11 mezczyzn) w wieku 21-60 lat (§r. 38,5
#+ 11,9 lat). Grupe kontrolng stanowito 15 zdrowych
ochotnikéw (4 kobiety 1 11 mezczyzn) w wieku 20—
-60 lat ($r. 38,6 + 13,3 lat). U wszystkich wykona-
no catlodobowe monitorowanie EKG metoda Holte-
ra. Zanalizowano rytm wiodacy, zaburzenia rytmu
1 przewodzenia. Ze wzgledu na fakt, ze u 1 z pacjen-
tOw obserwowano utrwalone migotanie przedsion-
kow, jedynie u 14 badanych oceniono parametry
czasowe HRV: SDNN — odchylenie standardowe od
Sredniej odstepow R-R, SDANN-index — odchyle-
nie standardowe od $redniej R-R w kolejnych 5-
-minutowych przedzialach, SDNN-1 — Srednig od-
chylen standardowych w kolejnych 5-minutowych
przedziatach, r-MSSD — pierwiastek kwadratowy
ze $redniej sumy kwadratéw réznic miedzy kolej-
nymi odstepami R-R, pNN50 — odsetek roznic
miedzy kolejnymi odstepami R-R przekraczajacych
50 ms. Badanie przeprowadzono wedtug powszech-
nie akceptowanych zalecen [14, 15]. Ponadto
u wszystkich os6b wykonano spoczynkowy, 12-od-
prowadzeniowy, synchronicznie rejestrowany zapis
EKG, w celu oceny dyspersji odstepu Q-T wedtug
obowiazujacych standardow [14]. Za pomocg testu
t-Studenta dla zmiennych niepowigzanych porow-
nano warto$ci parametrow czasowych HRV i dys-
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persji Q-T obserwowane u pacjentéw z zespolem
Ebsteina oraz u oso6b zdrowych stanowiacych gru-
pe kontrolna.

Wyniki

Rytm zatokowy przewiedziony z blokiem pra-
wej odnogi peczka Hisa stwierdzono u 14 pacjen-
tow, u jednego wystepowalo napadowe, a u kolej-
nego utrwalone migotanie przedsionkéw. Ekstrasy-
stolie nadkomorow3 zarejestrowano u 10 pacjentow,
w tym kroétkotrwate napady czestoskurczéw nadko-
morowych u 3 z nich. U jednego spo$rod dwoch cho-
rych z zespotem preekscytacji czestoskurcze te byty
przyczyng omdlen, wykonano u niego skuteczng
ablacje drogi dodatkowej. Komorowe zaburzenia
rytmu obserwowano u 8 pacjentéw, u 3 byly to for-
my zlozone (pary, pobudzenia gromadne i ekstra-
systolia r6znoksztaltna). Zaburzenia przewodzenia
pod postacig bloku przedsionkowo-komorowego
(AV, atrioventricular) I° wystepowaly u 3 badanych.
U dwoch z nich blok AV I° w nocy ewoluowat do
bloku II° typu Wenckebacha, przy czym u jednego
chorego takze do bloku II° typu Mobitza, powodu-
jac pauzy R-R maksymalnie do 2,3 s. Okresowo
wystepujacy blok AV III° z rytmem zastepczym
okoto 50/min obserwowano u kolejnego pacjenta.

Zahamowanie zatokowe pojawiajace sie w godzinach
nocnych, u jednego chorego powodujace pauzy oko-
o 2,0-sekundowe, zarejestrowano u 3 badanych.
Dane dotyczace poszczegolnych pacjentow zawie-
ra tabela 1.

Parametry czasowe HRV i wartoSci dyspersji
QT (QTd) ubadanych pacjentdéw oraz w grupie kon-
trolnej przedstawiono w tabeli 2. WartoS$ci parame-
trow czasowych HRV u chorych z zespotem Ebste-
ina nie roznily sie istotnie od stwierdzanych w gru-
pie kontrolnej. Dyspersja QT byta natomiast istotnie
wieksza (p < 0,02) wérdéd pacjentdw z zespolem
Ebsteina (tab. 3).

Dyskusja

Substratem zaburzen rytmu serca w zespole
Ebsteina jest zmieniony anatomicznie prawy przed-
sionek, powiekszony o tzw. zatrializowang czeS¢
prawej komory [3, 5-7]. U 2/3 pacjentoéw z badanej
przez autoro6w grupy wystepowala ekstrasystolia
nadkomorowa, z tego u czworga rejestrowano na-
padowe czestoskurcze nadkomorowe. U jednej z pa-
cjentek z udowodnionym elektrofizjologicznie ze-
spolem preekscytacji czestoskurcze te powodowa-
ty omdlenia. Migotanie przedsionko6w obserwowano
u 2 chorych, u 1 z nich w postaci napadowej, a u in-

Tabela 1. Zaburzenia stymulacji i przewodzenia AV u pacjentéw z zespotem Ebsteina

Table 1. Stimulation and conduction AV abnormality in patients with Ebstein’s anomaly

L.p. Inicjaty SVE + SVT VE+VT Blok AV Pauzy R-R Preekscytacja
1. A.S. 3 SVE 0 0 0 0
2. BW. FA 78 VE, 3 pary VE, 0 <30s 0
Lown 2i4a
3. KR. 319 SVE 2 VE 0 0 0
4. PL 0 0 0 0 0
5. JW. 314 SVE + 16 FAP 0 0 0 0
6. K.Z 3 SVE 0 0 0 0
7. W.Z. 0 0 0 2,0 s (noc) 0
8. PE. 9 SVE + 44 SVT 2 VE 0 0 1
9. SzD. 39 SVE + 28 SVT 1494 VE, l°, 1°t. 1, 19s 0
Lown 3 II°t. 2 (noc)
10. W.S. 7 SVE + 1SVT 14601 VE Lown 2 0 0 0
11. S.D. 1 SVE 2307 VE 0 0 0
97 par, Lown 3i 4a
12. W.t. 0 13 VE lll° — okresowo 2,2 s (noc) 0
13. Sz.B. 28 SVE 1 SVT 0 0 1,7 s (noc) 1
14. Sz.M. 1505 SVE 13703 VE Lown 2 I 0 0
15. PJ. 0 0 l°, 1°t. 1 2,3 s (noc) 0

SVE — dodatkowe pobudzenia nadkomorowe, VE — dodatkowe pobudzenia komorowe, SVT — czestoskurcze nadkomorowe, VT — czestoskurcze komo-
rowe, FAP — napadowe migotanie przedsionkéw, FA — utrwalone migotanie przedsionkow
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Tabela 2. Analiza HRV i dyspersja QT w badanej grupie chorych

Table 2. Analysis of HRV and QT-dispersion

L.p. Inicjaty SDNN [ms] SDANN [ms] SDNN-index [ms] RMSSD [ms] pNN50 QTd [ms]

1. AS. 147 137 50 27 6% 80

2. B.W.* - - - - - -

3. K.R. 94 82 46 31 7% 40

4. Pl 161 131 78 61 28% 80

5. JW. 119 105 57 70 17% 40

6. K.Z. 110 98 44 17 2% 100

7. WZ. 202 179 78 46 20% 80

8. PE. 171 142 83 70 25% 60

9. Sz.D. 109 99 49 41 12% 100
10. W.S. 102 100 35 10 0% 60
11. S.D. 137 123 69 50 19% 120
12. Wt. 258 254 77 51 24% 80
13. Sz.B 253 212 92 56 27% 60
14. Sz.M. 154 120 45 31 9% 20
15. PJ. 83 62 52 25 4% 40
$rednia = SD 147 + 53 133 + 50 62 + 18 44 + 20 16% + 12% 50 + 23

*pacjent z utrwalonym migotaniem przedsionkéw oraz niskim woltazem QRS w ponad 4 odprowadzeniach EKG, nie oceniono HRV i QTd

Tabela 3. Poréwnanie wartosci HRV i dyspersji
QT u dorostych pacjentéw z zespotem Ebsteina
i w grupie kontrolnej

Table 3. Comparison of HRV parameters and QT-
-dispersion values in patients with Ebstein’s
anomaly and in control group

Wartosci Grupa Grupa p
$rednie badana kontrolna

SDNN [ms] 147 + 53 148 + 55 NS
SDANN [ms] 133 +50 147 + 30 NS
SDNN-index [ms] 62 = 18 61 + 18 NS
MSSD [ms] 44 + 20 34 +14 NS
PNN50 (%) 16 + 12 12+ 11 NS
QTd [ms] 50 + 23 26 + 10 p < 0,02

nego utrwalonej. Arytmie nadkomorowa zanotowa-
no w tej grupie chorych u 25-40% badanych [2, 3,
5,7, 11, 16, 17]. Autorzy z Instytutu Kardiologii
w Meksyku obserwujacy 72 pacjentow przez 25 lat
poinformowali o obecno$ci arytmii nadkomorowej
u ponad 50% z nich, w tym migotania i trzepotania
przedsionkow u 23%. Stwierdzaja ponadto, iz poja-
wienie sie zaawansowane] arytmii nadkomorowe;j
w istotny sposob pogarsza wydolno$§¢ serca. JeSli nie
uzyskuje sie szybko rytmu zatokowego 1 tym sa-
mym poprawy hemodynamicznej, rokowanie pa-

cjenta jest jednoznacznie zte (50% zgonoéw w bada-
nej grupie bylto poprzedzonych powtarzajaca sie lub
utrwalong zaawansowang arytmig nadkomorowa)
[10]. Do podobnych wnioskéw doszedi Celenmay-
er [3], natomiast Hong i wsp. [5] oraz Gentles 1 wsp.
[7] takiej obserwacji nie potwierdzaja. Wediug Gen-
tlesa i wsp. jedynie utrwalone migotanie przedsion-
kow stanowi czynnik ryzyka zgonu u chorych z ano-
malig Ebsteina.

Przyczyna czesSci nadkomorowych zaburzen
rytmu w zespole Ebsteina moga by¢, bedace praw-
dopodobnie pozostato§ciami plodowych polgczen
przedsionkowo-komorowych, dodatkowe drogi
przewodzenia [18]. Cechy zespolu preekscytacji sa
obserwowane w 5-25% rutynowych zapisow elek-
trokardiogramow u tych chorych [7, 11, 16-19].
Kizlitan 1 wsp. [20] na podstawie obserwacji 158
operowanych pacjentow stwierdzili dodatkowa dro-
ge przewodzenia u 14% pacjentéw. U dwoch spo-
§rod obserwowanych przez autorow oséb wystepo-
waly cechy zespolu preekscytacji. Ze wzgledu na po-
wodowane czestoskurczami omdlenia u jednej
z chorych wykonano skuteczng ablacje drogi dodat-
kowe;.

Komorowe zaburzenia rytmu zanotowano u 8
pacjentow. Byty to w wiekszoSci pojedyncze ekstra-
systole komorowe, u 3 chorych zarejestrowano nie-
liczne pary, pobudzenia gromadne i ekstrasystolie
réznoksztaitng. Ten rodzaj arytmii zdarza sie w oma-
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wianym zespole rzadko, bo u okolo 7% pacjentow
[3, 16]. Zrédtem jej moze by¢ ,,nadwrazliwa”, zatria-
lizowana czeS¢ prawej komory, zwldknienie komo-
ry lewej oraz pojawiajaca sie niewydolno§¢ prawo-
lub lewokomorowa [3, 5, 7, 8, 21-23].

Groznym powiklaniem w przebiegu historii
naturalnej zespoiu Ebsteina sa zaburzenia przewo-
dzenia AV, powodowane op6znieniem przewodzenia
w obrebie powiekszonego prawego przedsionka
1 zwioknialej, nalezacej hemodynamicznie do prawe-
go przedsionka czeSci prawej komory [24]. Blok AV
I° stwierdza sie u okoto 40-50% pacjentow [19].
Autorzy zarejestrowali go u 3 chorych, co stanowi
20% badanej grupy. U dwojga z nich noca blok AV I°
nasilif sie na II°, nie powodujac istotnych objawow
Kklinicznych, co jest zgodne z innymi obserwacjami
[6, 19]. Hetzar i Nagdyman obserwowali blok III°
u 2 z 19 operowanych przez siebie chorych [24].
W grupie badanej przez autoréw tylko u 1 pacjenta
wystapil przemijajacy blok AV III° z zastepczym
rytmem komorowym o czestotliwo$ci okoto 50 ude-
rzen na minute. Chorzy ci wymagaja Scistej kontro-
Ii klinicznej, aby w pore podjaé decyzje o wszcze-
pieniu uktadu stymulujacego serce.

Parametry HRV nie byly dotychczas szeroko
analizowane u chorych z anomalig Ebsteina. Wyso-
kie warto$ci parametrow czasowych HRV nie roz-
nily sie istotnie w odpowiednio dobranej wiekowo
populacji 0s6b zdrowych [15, 25-28]. Badanie tych
parametréw moze by¢é pomocne w obserwacji orga-
nicznych, postepujacych zmian w wezle zatokowym.

Wydaje sie bowiem, ze w badanej grupie pacjentow
wiadnie narastajaca dysfunkcja wezla zatokowego
(mogaca wynika¢ ze znacznie zmienionej anatomii
prawego przedsionka), a nie regulacja wspotczulno-
przywspobiczulna moze wplywac na parametry HRV.
W badanej przez autoré6w grupie stwierdzono istot-
nie wieksze w poréwnaniu z grupa kontrolng war-
toSci dyspersji QT. Uzyskane wyniki sg zgodne
z teza, ze dyspersja QT jest zdecydowanie mniej-
sza u o0s6b zdrowych niz u ludzi z organiczng cho-
robg serca, u ktorych moze by¢ wyktadnikiem
zwiekszonego ryzyka zgonu [29, 30].

Whioski

U wiekszoS$ci badanych dorostych pacjentow
z choroba Ebsteina obserwuje sie liczne nadkomo-
rowe zaburzenia rytmu, w tym czestoskurcze na-
wrotne, utrwalone i napadowe migotanie przedsion-
kow, u czeSci zespol preekscytacji. Znacznie rzadziej
sa rejestrowane zlozone komorowe zaburzenia ryt-
mu. Zaburzenia przewodzenia Srodkomorowego pod
postacia bloku prawej odnogi peczka Hisa wystepujg
u wszystkich chorych, u czeSci stwierdza sie blok
AV I°, II° oraz III°.

Parametry czasowe HRV u pacjentéw z zespo-
tem Ebsteina sa zblizone do obserwowanych w popu-
lacji ludzi zdrowych. Wartosci dyspersji QT s3 istot-
nie wyzsze niz w grupie kontrolnej. Ze wzgledu na
prawdopodobng warto§¢ rokownicza tego parametru
wskazana jest dalsza obserwacja tej grupy pacjentow.

Streszczenie

Doroéli z zespotem Ebsteina — zaburzenia rytmu, HRYV, dyspersja QT

Wstep: W bardzo rzadko obserwowanej w populacyi dorostych anomalii Ebsteina, polegajgcej
na przemieszczeniu platkow zastawki trojdzielnej w kierunku prawej komory, dochodzi do
licznych nadkomorowych i komorowych zaburzen rytmu oraz utrudnienia przewodzenia, co
istotnie pogarsza stan kliniczny 1 rokowanie chorych.

Cel pracy: Ocena zaburzen rytmu 1 przewodzenia oraz parametrow czasowych zmiennosct
rytmu zatokowego (HRV) i dyspersji QT u dorostych chorych z zespolem Ebsteina.

Material i metody: Badaniem objeto 15 nieoperowanych chorych (4 kobiety i 11 mezczyzn)
w wieku 21-60 lat (sv. 38,5 + 11,9 lat), u ktorych dokonano analizy 12-odprowadzeniowego
EKG w celu oceny dyspersji QT oraz wykonano calodobowe monitorowanie EKG metodg
Holtera, aby zbadac HRV.

Wyniki: Rytm zatokowy, przewiedziony z blokiem prawej odnogi peczka Hisa, stwierdzano
u 14 pacjentow, u jednego utrwalone, a u koleynego napadowe migotanie przedsionkow. Eks-
trasystolie nadkomorowq zarejestrowano u 10 chorych, w tym u 4 z nich czestoskurcze nadko-
morowe. Zespol preekscytacyi obserwowano u 2 0sob. U jednej z nich, u ktorej napady czesto-
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skurczow powodowaly omdlenia, wykonano skuteczng ablacje drogi dodatkowej. Komorowe
zaburzenia rytmu wystepowaly u 8 badanych, w tym formy zlozone (pary, pobudzenia gromad-
ne oraz roznoksztaltne) jedynie u 3 sposrod nich.

Zaburzenia przewodzenia pod postaciq bloku przedsionkowo-komorowego (AV) I° obserwowa-
no u 3 pacjentow, u dwoch nasilajgcego sie w nocy do bloku AV II° typu 1, w tym u jednego
rowniez do bloku AV II° typu 2 1 podobnie jak obserwowane nocq zahamowania zatokowe u 3
innych chorych, niepowodujgce istotnych zwolnien. U 1 pacjenta wystgpil przemijajgcy blok
AV III°, z rytmem zastepczym okolo 50 uderzen na minute. Badane parametry HRV miescily
sie w granicach normy dla wieku sredniego i nie roznily sie od stwierdzanych w grupie
kontrolnej. Wartosci dyspersji QT roznily sig istotnie (p < 0,02) od grupy kontrolnej.
Whioski: U wigkszosci badanych dorostych pacjentow z chorobg Ebsteina obserwuje sie liczne
nadkomorowe zaburzenia rytmu, w tym czestoskurcze nawrotne, utrwalone 1 napadowe migo-
tanie przedsionkow, u czesci — zespol preekscytacyi. Znacznie rzadziej rejestruje sie zlozone
komorowe zaburzenia rytmu. Zaburzenia przewodzenia srodkomorowego pod postacig bloku
prawej odnogi peczka Hisa wystepujq u wszystkich chorych, u czesci stwierdza sie bloki AV I,
1’ oraz III'.

Parametry czasowe HRV u pacjentow z zespolem Ebsteina sq zblizone do obserwowanych
w populacyi ludzi zdrowych. Wartosci dyspersji QT sq istotnie wyzsze niz w grupie kontrolnej.
Ze wzgledu na prawdopodobng wartosc rokowniczq tego parametru wskazana jest dalsza
obserwacja tej grupy pacjentow. (Folia Cardiol. 2002; 9: 59-65)

dorosli pacjenci z zespolem Ebsteina, zaburzenia rytmu serca, zmienno$¢ rytmu
zatokowego, dyspersja QT
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