Najczestsze przyczyny
nagiej Smierci sercowej u tzieci

STRESZCZENIE

W pracy przedstawiono najczestsze przyczyny nagtego zgonu sercowego u dzieci. Na-
gty zgon sercowy/Smier¢ sercowa (SCD) w populacji dziecigcej stanowi okoto 5% wszyst-
kich zgonéw, wytaczajac nagfe zgony niemowlat. Wystepowanie SCD ocenia si¢ na
0,8-6,2 przypadkéw na 100 000 dzieci w ciggu jednego roku. U okoto 50% dzieci i mto-
dziezy, ktorzy przezyli incydent zatrzymania krazenia, wystepuja objawy prodromaine,
jak: uczucie kotatania serca, zastabnigcie czy omdIlenie, zawroty gtowy, bél w klatce pier-
siowej. W$rod dzieci zagrozonych ryzykiem SCD sg dzieci z zapaleniem mig$nia serco-
wego czy z kardiomiopatiami, dzieci z wrodzonymi wadami serca przed ich korekcja,
azwfaszcza po niej oraz z wrodzong lub nabyta patologia naczyn wiencowych. Odrebny
problem stanowig pacjenci z genetycznie uwarunkowanymi kanatopatiami, zwanymi tez
pierwotnie elektrycznymi chorobami serca, jak zespét wydtuzonego QT, zespot Bruga-
dow, katecholaminergiczny polimorficzny czestoskurcz komorowy/migotanie komor czy
zespot krotkiego QT. W tych przypadkach SCD moze byé pierwszym i niestety jedynym
objawem choroby. Podobnie moze byé rowniez w zespotach preekscytacji (w zespole
Wolffa-Parkinsona-White’a, Long-Ganong-Levine’a oraz Mahaima), chociaz SCD jako
pierwszy objaw zdarza sie rzadko. Nagta Smier¢ sercowa moze rowniez wystapi¢ u dzieci
z catkowitym blokiem przedsionkowo-komorowym, jednak bradykardia u tych pacjen-
tow powinna by¢ rozpoznana znacznie wczesniej. Ryzyko SCD moze niekiedy wigzaé sie
z podawaniem lekow, ktore w indywidualnych przypadkach moga wykazywac dziatanie

proarytmiczne lub wydfuzaja odstep QT.
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WSTEP

OkreSlenie nagly zgon sercowy/Smier¢ ser-
cowa (SCD, sudden cardiac death) dotyczy
niespodziewanej §mierci z przyczyn serco-
wych, ktoéra zwykle poprzedza utrata przy-
tomnosci i wystepuje do godziny od pojawie-

nia si¢ pierwszych objawOw u osoby z wczes-
niej rozpoznana choroba serca lub bez zna-
nej patologii uktadu krazenia.

W populacji dziecigcej SCD stanowi
okoto 5% wszystkich zgonéw, wyltaczajac

nagte zgony niemowlat. Wystepowanie SCD
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Nagty zgon sercowy
jest najczesciej
spowodowany
zaburzeniami rytmu
serca lub przewodzenia

Rozpoznanie zapalenia
migsnia sercowego moze
by¢ bardzo trudne,

gdyz przebieg kliniczny
jest zroznicowany,

a niekiedy bezobjawowy
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ocenia si¢ na 0,8-6,2 przypadkéw na 100 000
dzieciw ciagu jednego roku, jednak doktad-
ne dane nie sa dostepne. Ocenia si¢, ze
w Stanach Zjednoczonych umiera z powodu
SCD 5000-7000 dzieci w ciagu roku. W Pol-
sce brak odpowiednich danych epidemiolo-
gicznych. Nagly zgon sercowy jest najcze-
Sciej spowodowany zaburzeniami rytmu ser-
ca lub przewodzenia, rzadziej innymi zmia-
nami w uktadzie krazenia (niewydolnosé
serca, zmiany naczyniowe). Nagle zgony
spowodowane pozasercowymi przyczynami
(uraz, niewydolno$¢ oddechowa, zaburzenia
neurologiczne) moga niekiedy imitowac
przyczyny kardiologiczne.

U okoto 50% dzieci i mtodziezy, ktérzy
przezyli incydent, wystgpujq objawy prodro-
malne, jak: uczucie kotatania serca, zastab-
nigcie czy utrata przytomnosci, zawroty gto-
wy, bl w klatce piersiowe;.

Wsréd dzieci zagrozonych ryzykiem
SCD sg dzieci z zapaleniem mie$nia serco-
wego czy z kardiomiopatiami, réwniez takie,
u ktoérych przed incydentem zatrzymania
krazenia nie rozpoznano choroby serca.
Dopiero badania po incydencie, niestety
niekiedy patomorfologiczne, staja si¢ pod-
stawa rozpoznania. Zagrozeniem SCD obar-
czone s3 dzieci z wrodzonymi wadami serca
przed korekcja, a zwlaszcza po niej oraz
z wrodzona lub nabyta patologia naczyn wien-
cowych. Odrebny problem stanowia pacjenci
z genetycznie uwarunkowanymi kanatopa-
tiami, zwanymi tez pierwotnie elektryczny-
mi chorobami serca, jak: zesp6t wydtuzone-
go QT, zesp6t Brugadow, katecholaminer-
giczny polimorficzny czestoskurcz komoro-
wy/migotanie komor czy zespét krétkiego
QT. W tych przypadkach budowa serca jest
zwykle prawidlowa, dzieci sprawiaja wraze-
nie zupetnie zdrowych, a SCD moze by¢
pierwszym i niestety jedynym objawem cho-
roby. Podobnie moze by¢ réwniez w zespo-
tach preekscytacji (w zespole Wolffa-Par-
kinsona-White’a [WPW], Long-Ganong-
Levine’a oraz Mahaima), chociaz w tych

przypadkach u dzieci w wywiadach czgsto
wskazuje si¢ na wystepowanie napadow cze-
stoskurczu, a SCD jako pierwszy objaw zda-
rza si¢ rzadko. Nagly zgon sercowy moze
rowniez wystapic u dzieci z catkowitym blo-
kiem przedsionkowo-komorowym, jednak
bradykardia u tych pacjentow powinna by¢
rozpoznana znacznie wczesniej. Ryzyko
SCD moze niekiedy wiaza¢ sie z podawa-
niem lekéw, ktére w indywidualnych przy-
padkach moga wykazywac dziatanie pro-
arytmiczne lub wydtuzaja odstep QT [1-5].

ZAPALENIE MIESNIA SERCOWEGO

| KARDIOMIOPATIE

Zapalenie miesnia sercowego ostre lub prze-
wlekte jest jedna z czestszych przyczyn na-
glych zgonéw u dzieci, co potwierdza si¢
w badaniach histopatologicznych. Rozpo-
znanie zapalenia mi¢énia sercowego moze
by¢ bardzo trudne, gdyz przebieg kliniczny
jest zréznicowany, a niekiedy bezobjawowy.
Najczestszymi czynnikami etiologicznym sa
nadal wirusy z grupy Coxackie B. W bada-
niach histopatologicznych widoczne sa na-
cieczenia limfocytarne, obszary martwicy
i liczne blizny. Uszkodzenie migdnia sprzy-
ja wystapieniu arytmii komorowej. Objecie
zmianami uktadu przewodzacego moze spo-
wodowac zaburzenia przewodzenia przed-
sionkowo-komorowego do catkowitego blo-
ku wiacznie lub srodkomorowego. Rozlegle
zmiany zapalne sg przyczyna niewydolnoSci
serca.

Kardiomiopatia przerostowa jest pier-
wotna, genetycznie uwarunkowana choroba
mig$nia sercowego. Dziedziczy si¢ autoso-
malnie dominujaco lub jest wynikiem nowej
mutacji genowej. Wystepowanie ocenia si¢
na okoto 1:500 i, w ponad potowie przypad-
kéw, jest to choroba rodzinna. Przerost mig-
$nia sercowego i przebieg kliniczny kardio-
miopatii przerostowej jest zréznicowany.
Beztadne utozenie komoérek migsnia serco-
wego i srédmiazszowe widknienie wybitnie
sprzyja wystgpowaniu zaburzen rytmu i nie-
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prawidtowemu przewodzeniu impulséw.
Nagta Smier¢ sercowa stanowi okoto 80%
zgondw. Szacuje si¢, ze incydenty naglego
zgonu dotycza 1-6% chorych i wystepuja
najczesciej w wieku 9-12 lat. Bardzo czesto,
zwlaszcza u mtodych os6b, SCD jest pierw-
szym objawem choroby. Nagty zgon wyste-
puje najczesciej w mechanizmie czestoskur-
czu komorowego przechodzacego w migo-
tanie komor, czgstoskurczu nadkomorowe-
go lub migotania przedsionkéw przewodzo-
nego do komor i generujacego migotanie
komér. Mozliwe sa réwniez zaburzenia prze-
wodzenia, ktére moga dotyczy¢ wszystkich
poziomdéw ukladu przewodzacego serca.
Obnizajace si¢ w czasie arytmii ci$nienie tet-
nicze nasila istniejace w wigkszoSci przypad-
kéw zaburzenia ukrwienia. Czynniki zwiek-
szonego ryzyka nagtego zgonu to wedtug
Marona i wsp.: mlody wiek, naglte zgony
w rodzinie, stwierdzenie mutacji genowej
obarczonej wysoka $miertelnoScia, utraty
przytomnosci w okresie mtodzieficzym lub
incydenty naglego zatrzymania krazenia,
utrwalony czestoskurcz komorowy lub nad-
komorowy, samoograniczajacy si¢ czesto-
skurcz w zapisie holterowskim EKG lub bra-
dykardia. Potencjalnie zagrozeni bardziej
od innych s3 pacjenci ze znacznie przero-
$nietym mig¢Sniem lewej komory, z cechami
niedokrwienia widocznymi w czasie tachy-
kardii (po wysitku lub stresie), z gradientem
w drodze odptywu lewej komory = 80 mm Hg
(dynamiczne zwezenia), z zaburzeniami
przewodzenia §srédkomorowego i wydluze-
niem dyspersji QT oraz ci, u ktérych ciSnie-
nie tgtnicze obniza si¢ po wysitku. Istotnym
ryzykiem jest wysitek — wigkszo$¢ incyden-
téw SCD wiaze si¢ bezposSrednio z aktywno-
Scia fizyczna, czesciej zdarza sie w godzinach
porannych.

Kardiomiopatia rozstrzeniowa jest cho-
roba mie¢$nia sercowego, w ktdrej uposle-
dzona jest jego funkcja skurczowa, a jamy
serca sa powickszone. Najczesciej kardio-

miopatia rozstrzeniowa jest wynikiem pro-
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cesu zapalnego o réznej etiologii, uszkodze-
nie serca moze tez spowodowac czynnik tok-
syczny, zaburzenia metaboliczne lub defekt
immunologiczny, u czesci pacjentow jest
uwarunkowana genetycznie. Wystgpowanie
ocenia si¢ na 7,5 przypadkéw na 100 000
0s6b. U pacjentéw z kardiomiopatia roz-
strzeniowg ryzyko naglego zgonu jest wyso-
kie. Smiertelno§é roczna w pierwszych
dwoch latach od rozpoznania przekracza
20%. Nagly zgon sercowy jako pierwszy ob-
jaw zdarza si¢ rzadko. Od 60 do 80% pacjen-
téw umiera w mechanizmie komorowych za-
burzef rytmu serca, gtéwnie migotania ko-
mor, utrwalonego czestoskurczu komoro-
wego, rzadziej wieloksztattnego czestoskur-
czu torsade de pointes. W pozostatych przy-
padkach wystepuja asystolia, zaburzenia
przewodzenia przedsionkowo-komorowego
lub rozkojarzenie elektro-mechaniczne.
Gléwnymi czynnikami sprzyjajacymi wysta-
pieniu zaburzef rytmu serca w kardiomiopa-
tii rozstrzeniowej wydaja si¢ zmiany wiok-
nieniowe i bliznowacenie, niedokrwienie
mig$nia sercowego oraz zaburzenia hemo-
dynamiczne (wzrost objeto$ci péznorozkur-
czowej w komorach, zmiany w naprezeniu
wilokien mig§niowych), pod uwage mozna
tez brac zaburzenia elektrolitowe i neuro-
hormonalne nasilane dlugotrwate podawa-
nymi lekami.

Kolejna postacia kardiomiopatii jest
arytmogenna kardiomiopatia (dysplazja)
prawej komory. Czgsto$¢ wystepowania oce-
nia si¢ od 1:1000 do 1:100 000. Etiologia jest
wieloczynnikowa, choroba ma podtoze ge-
netyczne, cze¢sto wystepuje rodzinnie. Typo-
wo wystepujaca arytmia w tych przypadkach
jest czestoskurcz komorowy o morfologii
bloku lewej odnogi peczka Hisa (pochodza-
cy z drogi odptywu prawej komory). Przy-
padki SCD zdarzaja si¢ czgsto, niekiedy jako
pierwszy objaw choroby, dotycza gléwnie
mtodych os6b dorostych. Okoto 80% zgo-
néw to zgony nagte, w pozostatych przypad-
kach postepujaca niewydolnoS¢ serca.

Katarzyna Bieganowska
Nagta Smier¢ sercowa u dzieci

Kardiomiopatia
rozstrzeniowa jest
chorobg miesnia
sercowego, w ktorej
uposledzona jest

jego funkcja skurczowa,
ajamy sercasg
powiekszone
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Zespot Fallota

jest najczesciej
wystepujaca sinicza
wrodzong wadg serca

Zmiany w mi¢éniu, gléwnie prawej komory,
polegaja na zamianie widkien mig§niowych
na tkanke ttuszczowa lub witdknisto-tlusz-
czowa. Takie uszkodzenie prawidlowe;j
struktury mig$nia sercowego stopniowo
upoSledza jego funkcje skurczowa oraz
sprzyja zaburzeniom przewodzenia Srédko-

morowego i arytmiom komorowym [5-9].

WRODZONE WADY SERCA

U dzieci zwrodzonymi wadami serca ryzyko
SCD istnieje przed, a zwlaszcza po operacji
kardiochirurgicznej. Przyjmuje si¢, ze u pa-
cjentéw operowanych ryzyko SCD jest 25—
—100 razy wigksze niz u rowie$nikow ze zdro-
wym uktadem krazenia. Najwyzsze jest u pa-
cjentdéw po operacjach siniczych wad serca
iwad ze zwe¢zeniem drogi odptywu lewej ko-
mory, zwlaszcza gdy okres obserwacji wydtu-
za si¢ powyzej 20 lat od zabiegu operacyjne-
go. Substratem dla zaburzen rytmu serca jest
blizna, przerost lub poszerzenie ktérejS zjam
serca.

Zespot Fallota jest najczesciej wystgpu-
jaca siniczg wrodzona wada serca, korygo-
wana od ponad 50 lat z dobrymi wczesnymi
1 p6Znymi wynikami. W tej wadzie ryzyko
nagtego zgonu po korekeji kardiochirurgicz-
nej wynosi 0,1-1,5% w ciagu roku, dotyczy
do 6% operowanych. NajczeSciej wiaze si¢
z komorowymi zaburzeniami rytmu serca
pod postacia czestoskurczu komorowego
imigotania komor. Przyczyna naglego zgonu
moga by¢ zaburzenia przewodzenia przed-
sionkowo-komorowego, zwlaszcza w tych
przypadkach, w ktorych przejsciowy za-
awansowany lub calkowity blok przedsion-
kowo-komorowy obserwowany bezposred-
nio po operacji utrzymywat si¢ dtuzej niz
3 dni. Ryzykiem SCD jest réwniez migotanie
czy trzepotanie przedsionkéw. Po korekcji
zespotu Fallota zwykle stwierdza si¢ bardziej
lub mniej nasilone zmiany resztkowe. Zali-
cza si¢ do nich: niedomykalno$¢ zastawek
tetnicy ptucnej, ktéra moze by¢ przyczyna
przeciazenia objetoSciowego prawej komo-

1y, resztkowe zwezenie w drodze odptywu
prawej komory powodujace wzrost ciSnienia
w prawej komorze, resztkowy ubytek w prze-
grodzie migdzykomorowej, zdarzaja si¢ nie-
domykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, zweze-
nia obwodowe tetnic ptucnych, niekiedy
postepujace uszkodzenie funkcji komor.
Wiele z tych zmian sprzyja wystepowaniu
arytmii i SCD. W wieloo§rodkowych bada-
niach pacjentéw po korekeji zespotu Fallo-
ta w odleglym okresie po operacji wykaza-
no, ze czynnikami ryzyka arytmii komorowe;j
i naglego zgonu w tej grupie pacjentéw
moga by¢: znaczne wydtuzenie czasu trwania
zespotéw QRS do 180 ms lub powyzej oraz
jego wydtuzanie si¢ w czasie obserwacji,
istotne powigkszenie serca (wysoki wskaznik
sercowo-plucny w badaniu radiologicznym
klatki piersiowej), niedomykalno$¢ zasta-
wek tetnicy ptucnej, obwodowe zwezenia tet-
nic ptucnych oraz niedomykalnos¢ zastawki
tréjdzielnej. Wystepowanie migotania lub
trzepotania przedsionkéw wigze si¢ z: ope-
racja u starszych juz dzieci, poprzedzajacymi
catkowitg korekcje zabiegami paliatywnymi
(zespolenie Waterstona lub Pottsa) czy
istotna niedomykalno$cia zastawki trojdziel-
nej. Obserwowane ostatnio obnizanie wieku
operowanych dzieci oraz zmiana techniki
operacyjnej majaca na celu zmniejszenie nie-
domykalnoSci zastawki tetnicy ptucnej moga
obnizy¢ ryzyko arytmii komorowej i nagtego
zgonu w tej grupie pacjentéw [10-13].

U dzieci z ubytkiem w przegrodzie mie-
dzykomorowej i przedsionkowo-komorowej
SCD zdarzaja si¢ w r6znym okresie po ope-
racji. Spowodowane sa zwykle ztozong aryt-
mia komorowa, niekiedy pojawieniem si¢
catkowitego bloku przedsionkowo-komoro-
wego.

U pacjentOw ze znaczna patologia za-
stawki aortalnej zaréwno w jej zwezeniu, jak
iniedomykalnosci ztozona arytmia komoro-
wa, bedaca najczestsza przyczyna SCD,
moze pojawic si¢ przed interwencja kardio-

chirurgiczna oraz po niej. Ryzyko to wynosi
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okoto 5% i utrzymuje si¢ niezaleznie od typu
wykonanego zabiegu (walwuloplastyka, wal-
wulotomia, wszczepienie sztucznej zastaw-
ki, zabieg Rossa). Patologia zastawki aortal-
nej powoduje istotny wzrost ci$nienia w le-
wej komorze lub jej przeciazenie objetoscio-
we. Powstale w wyniku wady wtérne zmiany
w strukturze mig¢$nia utrzymujace si¢ nawet
po usunig¢ciu zwezenia czy niedomykalnoSci
aortalnej predysponuja do arytmii komoro-
wej [14, 15].

U dzieci po operacjach kardiochirur-
gicznych w obrebie przedsionkéw w réznym
okresie po korekcji mozna spodziewac sie
dysfunkcji wezla zatokowego powodujacej
bradykardie, tachykardi¢ lub naprzemien-
nie w zespole tachykardia—-bradykardia.
W czasie operacji uszkodzeniu moze ulecwezet
zatokowo-przedsionkowy lub jego tetnicz-
ka, fizjologiczne drogi przewodzace pobu-
dzenia miedzy weztem zatokowo-przedsion-
kowym a przedsionkowo-komorowym oraz
migdzy przedsionkami oraz w ich obrebie.
Blizny po wykonanych w czasie zabiegu na-
cigciach, zaktadanych szwach, po kaniulacji
lub taty utrudniaja przewodzenie, utatwione
jest natomiast krazenie pobudzenia po
mniejszych czy wigkszych petlach w mecha-
nizmie re-entry. Zmieniona geometria
przedsionka, jego powigckszenie, zwigkszo-
ne obciazenie objetoSciowe i podwyzszone
ciSnienie sprzyjaja wystepowaniu czgsto-
skurczéw wlacznie z napadowym lub utrwa-
lonym trzepotaniem czy migotaniem przed-
sionkéw. Nagly zgon sercowy u tych pacjen-
téw zwiazany z arytmia wynosi okoto 0,2-2%
w ciggu roku i najczesciej jest spowodowa-
ny trzepotaniem przedsionkéw sprawnie
przewodzonym przez facze przedsionkowo-
komorowe do komér generujacym migota-
nie komor. Istotna bradykardia czy asysto-
lia jest znacznie rzadziej przyczyna SCD.
NajczeSciej z problemem tym mamy do czy-
nienia u pacjentéw po przedsionkowej ko-
rekcji przelozenia wielkich pni tetniczych

metoda Senninga lub Mustarda, po opera-
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cjach typu Fontana wykonywanych w ztozo-
nych wadach serca z anatomicznie lub he-
modynamicznie wspolna komora, ale row-
niez po zamKknieciu ubytkéw w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej czy po korekcji cal-
kowitego nieprawidtowego sptywu zyt ptuc-
nych [16-19].

Patologia naczyn wienicowych wystepuje
w populacji dziecigcej rzadko, jednak ryzy-
ko naglego zgonu w tych przypadkach zwia-
zane z niedokrwieniem mig§nia sercowego
i wszelkimi tego konsekwencjami jest wyso-
kie, zwlaszcza w wadach wrodzonych. Nagly
Zgon Sercowy czesto wiaze si¢ z wysitkiem,
niestety niekiedy jako pierwszy objaw cho-
roby. Najczesciej wystgpujaca patologia na-
czyh wienicowych u dzieci jest odejscie lewe;j
tetnicy wieicowej od prawej zatoki Valsalvy
lub z tetnicy ptucnej (zespot Blanda-Whi-
te’a-Garlanda). Zmiany w naczyniach wief-
cowych nabyte w przebiegu choroby Kawa-
saki czy szybko postepujacej miazdzycy
u dzieci z hiperlipidemiami lub cukrzyca rza-
dziej sa przyczyna SCD. Na specjalng uwa-
ge zastuguja tez pacjenci po operacjach kar-
diochirurgicznych, u ktérych dokonano za-
biegu na naczyniach wieficowych w czasie
korekcji wady. Najliczniejsza i stale rosnaca
grupa sa dzieci po anatomicznej korekcji
przetozenia wielkich pni tetniczych. W bada-
niach odleglych w duzym odsetku stwierdza
sie u nich r6znego stopnia zaburzenia per-
fuzji mieSnia sercowego. Wczesnej pato-
logii naczyh wiencowych nalezy si¢ tez
spodziewac u pacjentow po przeszczepach
serca [20].

U dzieci z zespotem Marfana zmiany
w ukladzie krazenia sa typowe i stwierdza si¢
je w 30-60% przypadkow. Ryzyko naglego
zgonu wiaze si¢ u tych pacjentéw z peknie-
ciem zmienionej patologicznie aorty.

Ryzyko naglego zgonu u pacjentéw
z pierwotnym lub wtérnym nadci$nieniem
plucnym (zespét Eisenmengera) jest wyso-
kie (sigga 15-20%) i wiaze si¢ z nasileniem

zmian w naczyniach ptucnych, z wiekiem
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oraz z wystepowaniem omdlen. Istotnie
wzrasta podczas wysitku, w czasie ciazy
i porodu, w czasie zabiegdw chirurgicznych,
na wysokosci powyzej 2000 m.

W przypadkach zespotu Ebsteina ryzyko
SCD wiaze si¢ z obecnoscig dodatkowej dro-
gi przewodzenia przedsionkowo-komoro-
wego (zesp6t WPW) i napadami czgstoskur-
czu istotnie pogarszajacymi stan hemodyna-
miczny pacjenta.

Dzieci ze skorygowanym przelozeniem
wielkich pni tetniczych zagrozone sa nagtym
zgonem z powodu ryzyka wystapienia catko-
witego bloku przedsionkowo-komorowego,
ktdry czesto towarzyszy tej wadzie, zdarzaja
si¢ tez napady czgstoskurczu lub arytmia ko-
morowa. Przypadki SCD opisywano tez

u dzieci z guzami serca [1, 5].

GENETYGZNIE UWARUNKOWANE
KANALOPATIE (PIERWOTNIE ELEKTRYCZNE
CHOROBY SERCA)

Zespot wydtuzonego QT wiaze si¢ z niepra-
widlowa repolaryzacja komor usposabiajaca
do wystepowania wieloksztattnego czgsto-
skurczu komorowego forsade de pointes i mi-
gotania komor. Arytmie te sa odpowiedzial-
ne za SCD w tym zespole.

Zespot ten moze wystgpowac jako wro-
dzony lub nabyty. Wrodzony, bez gtuchoty,
dziedziczony autosomalnie dominujaco ze-
sp6t Romano-Warda wystepuje z czgstoscig
1:10 000, z gtuchota dziedziczony autoso-
malnie recesywnie zespot Jervell i Lange-
-Nielsena zdarza si¢ z czestotliwoScia
1-6:1 000 000 dzieci. We wrodzonym zespole
wydtuzonego QT budowa i dziatanie kana-
16w jonowych (potasowych, sodowych i bar-
dzo rzadko wapniowych) komdrki mig$nia
sercowego sa nieprawidlowe, co prowadzi
do wydluzenia si¢ czasu trwania potencjatu
czynnoSciowego 1 sprzyja wystgpowaniu
groznej dla zycia arytmii komorowej. Za
patologi¢ kanaléw odpowiedzialne sa de-
fekty genetyczne. Do chwili obecnej wykry-
to ponad 200 mutacji w 8 genach odpowie-

dzialnych za wystepowanie LQTS. Do naj-
powszechniejszych nalezy mutacja genu
KCNQ1 (KvLQT1) na 11. chromosomie
oraz genu KCNH2 (HERG) na 7. chromo-
somie, ktore w postaci LQTI i LQT?2 zespo-
tu uszkadzaja kanaly potasowe (IKs, Ikr)
iwydhuzaja czas wyplywu jonéw potasu z ko-
morki. Kolejna mutacja jest mutacja genu
SCNS5A zlokalizowanego na chromosomie 3.
w postaci LQT3 zespotu powodujaca niepra-
widlowe dziatanie kanatu sodowego, opdz-
niajac jego naptyw do komorki.

Za pierwsza postac zespotu Jervelli Lan-
ge-Nielsona — JLN1 — odpowiada patolo-
gia na obu allelach genu KvLQTI na chro-
mosomie 11.,za druga JLN2 gen KCNE1 na
chromosomie 21. W tych przypadkach wy-
dluzenie odstepu QT spowodowane uszko-
dzeniem pradu potasowego IKs jest zwykle
bardzo znaczne.

Nabyty zesp6t wydluzonego QT moze
by¢ spowodowany réznymi czynnikami. Do
najwazniejszych naleza zaburzenia jonowe,
podawane leki (antyarytmiczne — I i 111 gru-
pa, antybiotyki — makrolidy, trimetoprim,
pentamidyna, antydepresanty — tréjcyklicz-
ne, przeciwgrzybicze, leki przeciwhistami-
nowe, leki gastrologiczne, niektore diurety-
ki), uszkodzenie, a zwlaszcza krwawienie do
oSrodkowego uktadu nerwowego, niedo-
czynno$¢ tarczycy, anoreksja, patologia mig-
Snia sercowego (zapalenie mig¢$nia sercowe-
go, kardiomiopatia, niedotlenienie).

Objawy w zespole wydtuzonego QT
moga pojawic¢ si¢ w kazdym wieku, juz od
okresu zycia ptodowego; wystepuja u okoto
60% dzieci, u pozostalych przebieg klinicz-
ny jest bezobjawowy. U 30-35% pacjentow
wystepuja grozne objawy, takie jak: utraty
przytomnoSci, zatrzymanie krazenia i SCD.
W 9% przypadkéw zatrzymanie krazenia
jest pierwszym objawem choroby. Najcze-
Sciej objawy wiaza si¢ z wysitkiem (67%),
zwlaszcza z ptywaniem i/lub z emocja, nie-
kiedy wystgpuja po naglym bodzcu stucho-
wym, jak na przyktad: dZwigk dzwonka, te-
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lefonu czy budzika. Nagly zgon sercowy wy-
stepuje znacznie czedciej u dzieci i mlodzie-
zy niz u doroslych. Spowodowany jest czg-
stoskurczem komorowym typu forsade de
pointes lub migotaniem komoér. Dzieci
z istotnym wydtuzeniem QT > 0,65 s, z za-
burzeniami okresu repolaryzacji, arytmia
komorowa lub blokiem przedsionkowo-ko-
morowym sg szczegdlnie zagrozone SCD.
Dla zespotu Brugadéw typowe sa incy-
denty utraty przytomnoSci i/lub nagltych zgo-
néw wystepujace zwykle w petnym zdrowiu
umtodych mezezyzn z prawidlowa anatomia
serca. Choroba dziedziczona jest autosomal-
nie dominujaco. Do chwili obecnej zidenty-
fikowano odpowiedzialne za zesp6t mutacje
genu SCN5A na chromosomie 3., ktére po-
woduja nieprawidlowe dziatanie kanatu so-
dowego w komoérce migdnia sercowego. Ty-
powa cecha elektrokardiograficzna niewy-
stepujaca stale jest uniesienie odcinka ST
lub punktu J i zwykle ujemne T nad prawa
komora (w odprowadzeniach V1-V3). Po-
mocny diagnostycznie jest test z lekiem blo-
kujacym kanat sodowy, na przyktad: ajma-
ling lub flekainidem, jednak jego czuto$¢
i specyficznos¢ u dzieci i mtodziezy jest nie-
znana. Wystepowanie zespolu, zwlaszcza
w populacji pediatrycznej, jest nieustalone.
W Azji, gdzie wystepuje najczesciej, zespot
Brugadéw jest przyczyna az do 50% SCD
umtodych mezczyzn z prawidlowa anatomia
serca. Utraty przytomno&ci i nagte zgony sa
spowodowane wieloksztattnym czestoskur-
czem komorowym lub migotaniem komor,
najczeSciej zdarzaja sie¢ w nocy lub nad ra-
nem, u okoto 10% wystepuja tez napady
migotania przedsionkéw. Rokowanie w ze-
spole Brugaddéw jest bardzo powazne, w cia-
gu roku od rozpoznania umiera ponad 60%
pacjentow w wyniku SCD. Jedynym skutecz-
nym postgpowaniem jest wszczepienie kar-
diowertera—defibrylatora.
Katecholaminergiczny czestoskurcz ko-
morowy jest rzadko wystepujaca choroba

uwarunkowana genetycznie. Moze dziedzi-
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czy¢ si¢ autosomalnie dominujaco — muta-
cja genu RyR2 lub recesywnie — mutacja
genu sercowej kalsekwestryny. Oba geny
wplywaja na obieg jonéw wapnia w komor-
ce sercowej. NajczeSciej choroba wystepuje
u dzieci i mtodych dorostych ze zdrowym
anatomicznie sercem. Zapis EKG w spo-
czynku jest zwykle prawidtowy, natomiast
wysilek lub pobudzenie adrenergiczne pro-
wokuja dwukierunkowy czy wieloksztattny
czestoskurcz komorowy z wysokim ryzykiem
omdlen i SCD. Leczenie duzymi dawkami
p-adrenolitykow i wszczepienie kardiower-
tera—defibrylatora nie zawsze daje oczeki-
wane efekty.

Zespot skroconego QT jest kolejna, od
niedawna rozpoznawang choroba uwarun-
kowana genetycznie. Mutacje powoduja
nieprawidtowe dziatanie kanatéw potaso-
wych (IKs, IKr, IK1), prowadzac do istotne-
go skrécenia potencjatu czynnosciowego ko-
morki. W zapisie EKG odstep QTc jest skro-
cony (< 330 ms), wykazuje bardzo niewielkg
zalezno$¢ od rytmu serca, a zatamki T sa sy-
metryczne i wysokie. W kazdym wieku ist-
nieje wysokie ryzyko wystapienia czgsto-
skurczu komorowego czy migotania komor
i SCD [21-27].

ZESPOtY PREEKSCYTACJI

Za zespoly preekscytacji odpowiedzialna
jest dodatkowa droga przewodzenia. Pobu-
dzenie powstajace w przedsionku przedosta-
je sie w tych przypadkach do komor fizjolo-
gicznie przez tacze przedsionkowo-komoro-
we oraz droga dodatkowa. Dociera ono do
komor wezeSniej niz przewodzone fizjolo-
gicznie. U dzieci z zespotami preekscytacji
istnieja predyspozycje do napaddéw czesto-
skurczu z udziatem dodatkowej drogi prze-
wodzenia jako jednego z ramion petli re-
-entry, po ktérym pobudzenie krazy w czasie
czestoskurczu. W zespole WPW dodatkowy
szlak faczy przedsionek z komora. Taka de-
polaryzacja komé6r powoduje charaktery-

styczne dla zespotu zmiany w zapisie elektro-
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kardiograficznym: skrdécenie odstepu PQ,
poszerzenie zespotu QRS, pojawienie sie
fali delta, zmiany okresu repolaryzacji. Wy-
stgpowanie zespotu WPW ocenia si¢ na
1,6/1000-4/100 000 w ciggu roku, najwyzsze
jest u noworodkoéw i niemowlat, w pdzniej-
szym wieku w czeSci przypadkéw cechy ze-
spotu WPW ustepuja. Od 10 do 30% nie-
mowlat z zespotem WPW ma wspotistnie-
jaca patologie serca (zesp6t Ebsteina, sko-
rygowane przetozenie wielkich pni tetni-
czych). Nagly zgon w zespole WPW u dzieci
zdarza si¢ w 0,3-4,8%. Grozne dla zycia in-
cydenty wiaza si¢ z napadami szybkiego cze-
stoskurczu lub trzepotania/migotania przed-
sionkéw, przy bardzo dobrym zstepujacym
przewodzeniu przez dodatkowa droge.
Rytm komor czesto jest wowcezas powyzej
300/min i moze generowac migotanie ko-
mor. Wystepowanie SCD ocenia si¢ na
1/1000 pacjentéw w ciggu roku, wzrasta przy
obcigzeniu rodzinnym, u dzieci z dodatkowa
patologia uktadu krazenia i z omdleniami.
W utajonym zespole WPW, w zespole Long-
Ganong-Levine’a i Mahaima SCD u dzieci
raczej nie wystepuje, chociaz napady czgsto-
skurczu moga by¢ problemem klinicznym

w tych przypadkach [1, 28].

ZABURZENIE PRZEWODZENIA
PRZEDSIONKOWO-KOMOROWEGO
Catkowity (I11°) blok przedsionkowo-komo-
rowy moze by¢ wrodzony lub nabyty. Wro-
dzony wystepuje z czgstoScia okoto 1:20 000
zywo urodzonych niemowlat. Czesto wigze
si¢ z choroba tkanki tacznej u matki, wow-
czas morfologia serca jest prawidlowa.
W 17-39% przypadkow wspotistnieje pato-
logia uktadu krazenia, w tych przypadkach
bradykardia jest czgsto objawowa. U dzieci
z wrodzonymi wadami serca catkowity blok
przedsionkowo-komorowy wystepuje w 0,3—
—0,4%. Nabyty blok I1I° wiaze si¢ najczesciej
z kardiochirurgicznym leczeniem wrodzo-
nych wad serca, inne przyczyny zdarzaja si¢

znacznie rzadziej. Incydenty nagtego zgonu

moga wystepowac zaréwno we wrodzonych,
jak i nabytych zaburzeniach przewodzenia
i s spowodowane zatrzymaniem czynnosSci
serca lub grozng arytmig komorowa pod po-
stacig wieloksztattnego czestoskurczu ko-
morowego typu torsade de pointes czy migo-
tania komOr. Zagrozenie takie jest szczegodl-
nie wysokie u dzieci z blokiem przedsionko-
wo-komorowm oraz z wydtuzeniem odstepu
QT, rytmem zastepczym komor w czasie czu-
wania wolniejszym niz 50/min, wystepowa-
niem ztozonej arytmii komorowej, przerwa-
miw czynnosci serca (odstepy R-R) dtuzszy-
miniz 3 s, ze stale lub okresowo poszerzony-
mi zespolami QRS rytmu zastepczego,
z wrodzona, ztozona wadg serca, zwlaszcza
po leczeniu kardiochirurgicznym, oraz
z upo$ledzona funkcja komoér [1, 28].

NAGLY ZGON SERGOWY A WYSILEK

W 10-15% przypadkéw SCD wiaze si¢ z wy-
sitkiem — takie incydenty czeSciej maja
miejsce u mezezyzn. W wielu przypadkach
udowodniona jest choroba naczyn wienco-
wych. Najczesciej przyczyna nagtego zgonu
sa zaburzenia rytmu serca u mtodych pacjen-
tow z kardiomiopatia przerostowa, zweze-
niem zastawkowym aorty lub arytmogenng
dysplazja prawej komory. GroZne zaburze-
nia rytmu serca zwigzane z wysitkiem moga
tez wystapic u dzieci z zespotem WPW oraz
w zespole wydtuzonego QT. Zdarza si¢ row-
niez peknigcie tetniaka aorty (zespot Mar-
fana) lub zawat serca w przebiegu anomalii
naczyn wienicowych. Przy silnym urazie klat-
ki piersiowej SCD jest spowodowany aryt-

mia komorowa lub asystolia [29].

PODSUMOWANIE

Juz tak pobiezne przedstawienie problemu
pozwala ocenié, jak wiele moze by¢ przyczyn
i mechanizméw SCD u dzieci. Dziatania le-
karzy maja na celu wytonienie dzieci, a nie-
kiedy catych rodzin, w ktorych ryzyko nagte-
go zgonu jest wysokie, i wdrozenie odpo-

wiednich dziatan prewencyjnych. Ocena ry-
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zyka SCD czesto wymaga wykonania kom-
pleksowych badan diagnostycznych poprze-
dzonych szczeg6towo zebranymi wywiadami
zar6éwno od rodzicéw, jak i od dziecka. Bar-
dzo istotnym elementem wywiaddow jest ze-
branie danych o problemach zdrowotnych
wrodzinie badanego dziecka, ze szczeglnym
uwzglednieniem incydentdw utrat przytom-
nosci i naglych zgonow.

U pacjentéw po incydencie SCD istnieje
duze ryzyko nawrotu, nie udaje si¢ tez prze-
widzie¢ skutecznoSci podawanych lekdw.
Najbardziej istotne jest wigc usunigcie wszyst-
kich prawdopodobnych i odwracalnych przy-
czyn. U pacjentow z bradykardia (dysfunkcja
wezla zatokowego, blok przedsionkowo-ko-

morowy) nalezy wszczepi¢ uktad stymuluja-

cy serce. W wielu przypadkach wrodzonych
wad serca zmniejszenie zaburzefi hemodyna-
micznych w czasie zabiegu kardiochirurgicz-
nego i/lub interwencyjnego umozliwia sku-
teczne leczenie antyarytmiczne. Dzieci z ze-
spotami preekscytacjiinapadami czgstoskur-
czu po zatrzymaniu krazenia wymagaja lecze-
nia przezskorng ablacjg pradem o czestotli-
wosci radiowej/krioablacja. U dzieci i mto-
dych 0s6b po zatrzymaniu krazenia z udoku-
mentowanym czg¢stoskurczem komorowym
lub migotaniem komor istniejg bezwzgledne
wskazania do wszczepienia kardiowertera—
—defibrylatora serca. Takiego leczenia moga
wymagac tez pacjenci z kardiomiopatia prze-
rostowa czy kanatopatiami [6, 22, 24, 26, 27,
30, 31].
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