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Zawał serca bez przewężeń w tętnicach
wieńcowych u pacjentki z zespołem Jervella
i Lange−Nielsena — dylematy diagnostyczne
Myocardial infarction without coronary arteries stenoses in a patient
with Jervell and Lange-Nielsen syndrome — diagnostic dilemmas

Tomasz Wójcik, Małgorzata Kobusiak−Prokopowicz, Krzysztof Ściborski, Andrzej Mysiak

Katedra i Klinika Kardiologii, Akademia Medyczna, Wrocław

A b s t ra c t

According to the rules of differential diagnostics an acute coronary syndrome (ACS) often constitutes an initial diagnosis while
a subsequent patient’s follow-up with troponin determination results in further verification of the diagnosis. A 55 year-old
female with congenital hearing loss, poorly controlled hypertension, type 2 diabetes treated with oral medications, and
hypothyreosis was admitted to the Department of Cardiology with 6 h long severe chest pain radiating over her back with
concomitant dyspnea. She underwent urgent coronary angiography which showed no epicardial coronary narrowing. Acute
heart failure symptoms occurred immediately after coronary angiography in the form of cardiogenic shock. Even though an
ACS was diagnosed on the basis of typical biochemical, electrocardiographic and clinical criteria, a further follow-up suggested
a possibility of a co-existance of other diseases which occurred to be a Jervell and Lange-Nielsen syndrome.
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WSTĘP
W diagnostyce różnicowej ostry zespół wieńcowy (OZW) jest
często rozpoznaniem wstępnym, a dalsza obserwacja cho-
rego i oznaczenie troponin prowadzą do weryfikacji dia-
gnozy [1]. Istnieje jednak wiele stanów różnych od OZW,
w których stężenie troponiny w surowicy może się zwięk-
szyć. Do czynników pozasercowych należą: niewydolność
nerek, niedoczynność tarczycy, ostre incydenty naczynio-
wo-mózgowe, krwotoki podpajęczynówkowe i wstrząs nie-
kardiogenny [2, 3]. Wydłużenie odstępu QT (LQTS) może
być konsekwencją wrodzonej nieprawidłowości genetycznej
lub wtórną nieprawidłowością elektrokardiograficzną, zwią-
zaną z zaburzeniami elektrolitowymi, ostrymi chorobami
ośrodkowego układu nerwowego, guzem chromochłonnym,

niedoczynnością tarczycy lub lekami. Bardzo często wrodzo-
ne LQTS przebiegają skąpoobjawowo, ujawniając się np.
w trakcie ciąży, zwłaszcza w okresie poporodowym, kiedy
nasilają się zaburzenia okresu repolaryzacji [4, 5]. Również
epizod ostrego niedokrwienia mięśnia sercowego może pro-
wadzić do wydłużenia skorygowanego odstępu QT (QTc).

OPIS PRZYPADKU
Kobieta w wieku 55 lat z wrodzoną głuchotą, niedostatecznie
kontrolowanym nadciśnieniem tętniczym, cukrzycą typu 2
leczoną preparatami doustnymi oraz niedoczynnością tar-
czycy została przyjęta do Kliniki Kardiologii z powodu silne-
go 6-godzinnego bólu w klatce piersiowej promieniującego
do pleców, z towarzyszącą dusznością. Przy przyjęciu ciśnie-
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ności serca w postaci wstrząsu kardiogennego. Ciśnienie ob-
niżyło się do 80/55 mm Hg, zaobserwowano cechy hipoper-
fuzji obwodowej, co wymagało włączenia dożylnej infuzji
dopaminy w dawkach 6–10 mg/kg/min, którą kontynuowa-
no przez 4 pierwsze doby hospitalizacji. Chorej założono cew-
nik do prawej żyły szyjnej wewnętrznej i monitorowano
ośrodkowe ciśnienie żylne, które utrzymywało się w zakresie
5–10 cm H2O. W leczeniu stosowano kwas acetylosalicylo-
wy 75 mg, klopidogrel 75 mg i atorwastatynę 20 mg. Ze wzglę-
du na obraz wstrząsu kardiogennego, przy zgłaszanych
uprzednio w wywiadzie kryzach nadciśnieniowych, konsul-
tujący endokrynolog zalecił badania hormonalne nadnerczy.
Profil dobowy kortyzolu, ARO, stężenie aldosteronu, DHEA-S,
ACTH w surowicy i zawartość metoksypochodnych katecho-
lamin w moczu nie odbiegały od normy. W badaniu echo-
kardiograficznym wykonanym w 1. dobie hospitalizacji wy-
kazano rozległe zaburzenia kurczliwości odcinkowej (akine-
za segmentów koniuszkowych wszystkich ścian oraz segmen-
tów środkowych, w tym przegrodowy, przednio-przegrodowy
i przedni) ze znacznie obniżoną frakcją wyrzutową lewej ko-
mory (LVEF) — do 30%. Powtórzona 3 dni później echokar-
diografia wykazała poprawę kurczliwości regionalnej lewej
komory; zaobserwowano jedynie hipokinezę w miejscu po-

nie wynosiło 100/80 mm Hg, w EKG zarejestrowano: rytm
zatokowy miarowy 104/min, lewogram patologiczny, czas
trwania QRS 0,10 s, QTc 0,53 s, ujemne załamki T w odpro-
wadzeniach I, aVL, V3–V6. Stwierdzono podwyższone stę-
żenie troponiny I 1,85 ng/ml (kontrola po 6 i 24 h, odpo-
wiednio 2,29 i 1,75 ng/ml). Ponadto w badaniach laborato-
ryjnych zanotowano następujące parametry: Hgb 13,0 g/dl;
WBC 8,74 tys./ml; PLT 208 tys./ml; INR 1,00; APTT 22,7 s;
glukoza 128 mg/dl; kreatynina 0,84 mg/dl; GOT 46 j./l; GPT
42 j./l; potas 4,20 mEq/l; sód 145 mEq/l; magnez 1,89 mg/dl;
cholesterol całkowity 150 mg/dl; triglicerydy 57 mg/dl; cho-
lesterol HDL 46 mg/dl; cholesterol LDL 93 mg/dl, D-dimer
869 ng/ml. Stwierdzono graniczne wyrównanie niedoczyn-
ności tarczycy z TSH 0,382 mjm./ml i fT4 11,55 pmol/l, a w ga-
zometrii tętniczej — pO2 84,2, pCO2 34,8, pH 7,467, SatO2

96,7%. Ze względu na wstępne rozpoznanie zawału serca
bez uniesienia odcinka ST (NSTEMI) wykonano w trybie pil-
nym koronarografię, w której nie stwierdzono przewężeń
w tętnicach nasierdziowych, nie zaobserwowano również
charakterystycznej reakcji naczyń dla dławicy naczynioskur-
czowej/odmiennej. Bezpośrednio po zakończeniu korona-
rografii i przewiezieniu chorej na Oddział Intensywnej Tera-
pii Kardiologicznej (OITK) wystąpiły objawy ostrej niewydol-
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przednio akinetycznych segmentów lewej komory, LVEF była
jednak nadal znacznie upośledzona (35%). W 5. dobie ho-
spitalizacji wartości ciśnienia się ustabilizowały, co pozwoliło
na odstawienie infuzji dopaminy. Do leczenia wdrożono stop-
niowo beta-adrenolityk i inhibitor ACE. Pacjentka była wy-
dolna krążeniowo i oddechowo. W 7. dobie kontrola echo-
kardiograficzna wykazała jedynie hipokinezę segmentu ko-
niuszkowego ściany przedniej z prawidłową LVEF (60%). Na
podstawie wykonanych badań i przebiegu klinicznego cho-
roby pierwotnie rozważano rozpoznanie u pacjentki zespołu
tako-tsubo, ale wykonana przed wypisem elektrograficzna
próba wysiłkowa była dodatnia. Przy obciążeniu 2 MET cho-
ra zgłosiła ból w klatce piersiowej, a w EKG zaobserwowano
uniesienia odcinka ST w odprowadzeniach V4–V5. W trak-
cie hospitalizacji w kolejnych elektrokardiogramach nadal
stwierdzano wydłużony odstęp QTc (od 0,45 s do 0,49 s przy
terapii beta-adrenolitykiem). W 24-godzinnym monitorowa-
niu holterowskim nie stwierdzono zaburzeń rytmu serca.
Uwzględniając obecność głuchoty u chorej oraz innych człon-
ków rodziny, a także występujących zawrotów głowy i zasłab-
nięć u pacjentki i jej synów, szczególnie w sytuacji stresu, za-
częto podejrzewać wrodzony zespół długiego QT Jervella i Lan-
ge-Nielsena. Według kryteriów Schwarza i wsp. [6] rozpozna-
nie LQTS jest u pacjentki bardzo prawdopodobne (6,5 pkt
na wymagane 4). Chorej oraz dostępnym członkom rodziny
pobrano krew w celu wykonania w późniejszym terminie
badań genetycznych. Na rycinie 1 przedstawiono drzewo ge-
nealogiczne rodziny. Sześć tygodni po wypisie w stanie do-
brym pacjentka została ponownie przyjęta do kliniki w celu
przeprowadzenia badań kontrolnych. W EKG nie obserwo-
wano ujemnych załamków T, a odstęp QTc oscylował w gra-
niach normy 0,40–0,42s. W echokardiografii spoczynkowej
i podczas dobutaminowego testu obciążeniowego nie stwier-
dzono zaburzeń kurczliwości regionalnej. Chora nie zgłasza-
ła także objawów klinicznych dławicy piersiowej.

OMÓWIENIE
Opisany przypadek stanowi ciekawy przykład współistnienia
2 bardzo rzadkich zespołów chorobowych. Przebieg klinicz-
ny choroby w pierwotnym obrazie odpowiadał zespołowi
tako-tsubo [7, 8]. Wszystkie kryteria rozpoznania wyznaczo-
ne przez Mayo Clinic zostały spełnione [9]. Jednak dodatnia
próba wysiłkowa na bieżni ruchomej skłoniła do rozważania
innego podłoża ostrej kardiomiopatii. Ze względu na obser-
wowane uniesienia odcinka ST bardziej prawdopodobna
wydawała się naczynioskurczowa/odmienna postać dławicy
piersiowej, jednak w koronarografii nie obserwowano cha-
rakterystycznej reakcji naczyń [10]. W różnicowaniu brano
również pod uwagę rozpoznanie zespołu X, ale klasycznie
nie powinien on przebiegać z nadciśnieniem tętniczym.
W tym przypadku można by się raczej skłonić do rozpozna-
nia dysfunkcji małych naczyń u chorej z nadciśnieniem tęt-
niczym, klasyfikowanej jako dławica mikronaczyniowa. Tego
rodzaju dylematy diagnostyczne są również udziałem wielu
klinicystów, a prowadzone badania patofizjologii zespołu

tako-tsubo obecnie dokumentują występowanie dysfunkcji
mikrokrążenia u większości chorych. Jako potencjalne me-
chanizmy wywołujące postuluje się obecność skurczu nie
tylko tętnic nasierdziowych, ale i naczyń mikrokrążenia, jak
również wywołanego katecholaminami ogłuszenia oraz za-
palenia mięśnia sercowego. Zaburzenia mikrokrążenia są
głównym punktem rozważań, chociaż niektórzy twierdzą, że
nie są one pierwotnym podłożem zespołu tako-tsubo, ale rów-
nolegle obserwowanym zjawiskiem, niezwiązanym przyczy-
nowo z kardiomiopatią [8]. Kolejne rzadkie rozpoznanie sta-
nowi LQTS. Wywiad rodzinny w kierunku głuchoty, zawroty
głowy i zasłabnięcia wśród najbliższych oraz wydłużony od-
stęp QTc pozwalają na rozpoznanie u chorej wrodzonego
zespołu długiego QT Jervella i Lange-Nielsena. Obecność
zespołu nie tłumaczy jednak wystąpienia cech OZW ani po-
wikłań, które wystąpiły podczas hospitalizacji.

W niniejszej pracy przedstawiono trudności diagnostyczne
występujące u części pacjentów, u których OZW rozpozna-
je się na podstawie standardowych wytycznych. Przyjęcie ty-
powych kryteriów nie wyklucza innych schorzeń, wymagają-
cych wnikliwej analizy, wykraczającej poza rutynowe klasyfi-
kowanie pacjentów, oparte na zminimalizowanych kryteriach.
Opisany przypadek uzupełnia coraz bardziej zauważalną gru-
pę pacjentów, u których typowa dla zawału serca dynamika
zmian stężeń troponiny w surowicy nie stanowi następstwa
miażdżycowego zamknięcia tętnic nasierdziowych.
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