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Zmienność załamków T w zespole długiego QT
T-wave variability in the long QT syndrome
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Elektrokardiogram miesiąca/Electrocardiogram of the month

Przedstawiamy elektrokardiogramy wykonane u 5-letnie-
go chłopca z zespołem długiego QT (LQTS) [1]. Rozpoznanie
LQTS zostało potwierdzone u chłopca i jego matki za pomocą
badania genetycznego, które wykazało obecność mutacji
G314S w genie KCNQ1 kodującym kanał potasowy przewo-
dzący prąd repolaryzacji IKs (opóźniony wolny prostowniczy
prąd potasowy). Wynik badania genetycznego pozwolił za-
tem na rozpoznanie typu 1 zespołu długiego QT (LQT1).
U chłopca, od 9. miesiąca życia leczonego beta-blokerem
w dawce dostosowywanej do masy ciała, nie występowały
omdlenia, zasłabnięcia ani uchwytne klinicznie arytmie. W ko-
lejnych badaniach EKG i rejestracjach holterowskich obser-
wowano wydłużenie QTc, zwykle do 480–520 ms, a w 5. ro-
ku życia do 540 ms. Zarówno w EKG stacjonarnym, jak
i w rejestracji holterowskiej wykonanych w 5. roku życia ob-
serwowano zmienność załamków T [2], zarówno ich ampli-
tudy, jak i kształtu, oraz zmienny czas trwania odstępu QT
w kolejnych ewolucjach (Ryciny 1. i 2.).

Wyjaśnienia wymaga genetyczne tło obserwowanych
zaburzeń repolaryzacji. Mutacja G314S powoduje zamianę

glicyny na serynę w pozycji 314, która znajduje się w tzw.
otworze (ang. pore region) kanału potasowego IKs. W opu-
blikowanej niedawno analizie 600 chorych z LQT1 wyka-
zano, że lokalizacja mutacji w obrębie genu KCNQ1 jest
ważnym czynnikiem rokowniczym – mutacje powodujące
zmianę sekwencji aminokwasów w segmentach przezbło-
nowych, w tym także w otworze kanału IKs, wiążą się 
z 2-krotnie większym ryzykiem wystąpienia omdleń lub
nagłej śmierci sercowej niż zmiany zlokalizowane w czę-
ści C-terminalnej [3]. Co więcej, znaczenie rokownicze ma
również stopień dysfunkcji kanału IKs – mutacje wy-
wołujące efekt dominująco-negatywny, czyli powodujące
>50% redukcję prądu IKs, ponad 2-krotnie zwiększają ryzyko
wystąpienia objawów LQTS [3]. Taki właśnie dominująco-ne-
gatywny efekt wykazano dla mutacji G314S [4]. Warto rów-
nież wspomnieć, że LQT1 charakteryzuje się najlepszą od-
powiedzią na beta-blokery spośród wszystkich typów LQTS,
ale wiąże się także z podwyższonym ryzykiem zdarzeń ser-
cowych, w tym zgonu, u chłopców przed okresem dojrze-
wania [5, 6].

RRyycciinnaa 11..  Zmienność załamków T w badaniu holterowskim (godz. 17.13, spacer)
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RRyycciinnaa 22.. EKG standardowy

Pytania do pani prof. Barbary Dąbrowskiej: Jaki jest me-
chanizm występowania zmienności załamków T w zespole
wydłużonego QT? W jaki sposób można wytłumaczyć zwią-
zek pomiędzy powyższym zjawiskiem a występowaniem za-
grażających życiu komorowych zaburzeń rytmu serca?
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