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To juz drugi w ciggu paru miesie-
cy, a pochodzacy z tego samego
osrodka co pierwszy [1], przyktad ge-
netycznie udokumentowanego zespo-
tu dtugiego QT (LQTS). Podobnie jak
w cytowanym wowczas przeze mnie
opisie chtopca z Podlasia, opubliko-
wanym w 1978 r., u 43-letniej pie-
legniarki z utratami przytomnosci
przez 20 lat rozpoznawano padaczke. To czesta pomytka
diagnostyczna, wspomniana takze niedawno przez Priori
i wsp. [2] w opisie matki i corki z LQT2, leczonych ,na pa-
daczke” — pierwsza przez 20, a druga przez 7 lat.

Czytajac obecne opisy LQTS z precyzyjnymi trafienia-
mi w genetyczne zrodto choroby, warto przypomnie¢ mtod-
szemu pokoleniu lekarzy, Ze kliniczne rozpoznawanie LQTS
datuje sie dopiero od lat 60. ubiegtego stulecia, przy czym
przez pierwsze 30 lat utrzymywato sie przekonanie, ze
przyczyna tego zespotu jest nierbwnomierne napiecie ukta-
du wspbtczulnego w sercu, z przewaga unerwienia lewo-

stronnego. W tym przekonaniu utrzymywata lekarzy nie-
zta skutecznos¢ blokady receptoréw beta-adrenergicznych
i operacyjnego usuwania lewego zwoju gwiazdzistego. Do-
piero koncowe lata XX wieku przyniosty wyjasnienie, ze
przyczyna choroby jest niesprawnos¢ réznych kanatéw jo-
nowych w btonie komérkowej wtékien komorowych, spo-
wodowana badz mutacjami genéw odpowiedzialnych
za czynnos¢ tych kanatéw, badz szkodliwym wptywem le-
kéw modyfikujacych przeptyw pradu potasowego Iy,
— opdznionego prostownika o szybkiej aktywacji. Ponie-
waz jednak leki te nie kazdemu szkodza (a nawet prze-
waznie nie szkodzg), wysuwa sie zasadne przypuszczenie,
ze szkodza one gtéwnie osobom z utajonym defektem ge-
nu HERG, kodujacego ten wtasnie kanat potasowy.

Po tych dygresjach pora odpowiedzie¢ na pytania. Rze-
czywiscie spotyka sie ,,zespoty dtugiego QT bez dtugiego
QT”. Ten pozorny paradoks spotykamy w paru sytuacjach:
1) gdy wydtuzenie odstepu QTc ujawnia sie tylko w okre-

Slonych stanach — np. w trakcie wysitku (objaw typowy
dla zespotu LQTI), stresu psychicznego (LQTL, LQT2) lub
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w nocy (LQT3), a takze pod wptywem wspomnianych
wyzej lekow,

2) u nosicieli mutacji genéw LQT o matej penetracji [3],

3) u nosicieli mutacji genu ANKB (LQT4) i KCNJ2 (LQT7, ze-
spot Andersen) odstepy QTc sg zwykle prawidtowe, ale
nieprawidtowy ksztatt zatamkéw T i wystepowanie cze-
stoskurczu typu torsade de pointes wskazuja na istnie-
nie kanatopatii jonowych typu LQTS [4].

Na uwage zastuguja przede wszystkim sytuacje opisa-
ne w punkcie 1.: jak nie przeoczyé zespotu dtugiego QT
u 0s6b z nawracajacymi omdleniami budzacymi podejrze-
nie padaczki, jesli odstep QTc jest prawidtowy? W ustale-
niu rozpoznania najbardziej pomaga dyskutowana juz po-
przednio [1] ocena ksztattu zatamkéw T, zwtaszcza ich
rozdwojenia (w omawianym przypadku widzimy te ceche
w kazdym zapisie), oraz zmiennosci ich ksztattu. Zdarza sie
jednak, ze rutynowy EKG jest zupetnie prawidtowy i wte-
dy nieoceniong pomoca stuzy badanie holterowskie. Wy-
konujemy je nie w celu wykrycia tachyarytmii komorowych,
ktérych przewaznie nie znajdujemy, bo wystepuja rzadko,
ale w celu oceny zmiennosci zatamkéw T (rzadko w formie
najbardziej charakterystycznej — ich naprzemiennosci), wy-
krywania okresowo rozdwojonych zatamkoéw T, a takze le-
niwego skracania sie odstepéw QT w trakcie nagtego przy-
spieszania czynnosci serca (np. w czasie wysitku)
i nadmiernego ich wydtuzania w nocy. U kazdego cztowie-
ka, takze zdrowego, czas trwania odstepéw QT w ciagu do-
by jest zmienny, najdtuzszy w czasie snu, a zwtaszcza bez-
posrednio po obudzeniu, nierzadko osigga wtedy
krytyczne 500 ms [5]. Z tego powodu nie mozemy sie kie-
rowac przyjetymi (cho¢ wcigz kwestionowanymi) norma-
mi odstepu QTc, odnoszacymi sie do rutynowego EKG. Jed-
nak duza wage nalezy przywiazywac do wystepowania tych
wiekszych wartosci w ciggu doby u 0s6b z niewyjasniony-
mi omdleniami, a zwtaszcza do zbyt powolnego skracania
sie odstepdéw QT w czasie narastajacej tachykardii.

| ostatni problem: dlaczego rozdwojone zatamki T s3
charakterystyczne dla wrodzonego zespotu LQT2 i zespo-
tow polekowych? Odpowied? jest prosta (chog, jak zwykle,
nie do konca). Prad potasowy ptynacy przez kanaty Iy, jest
znacznie silniejszy w komérkach M niz we wtéknach pod-
wsierdziowych i podnasierdziowych (odwrotnie niz prad Iy,
czyli opdzniony prad prostowniczy o powolnej aktywacji).
Zmniejszenie gestosci kanatéw I, — czy to wskutek muta-
cji genu HERG, czy lekdbw modyfikujacych ich sprawnosé
— i ograniczenie tg droga wyptywu potasu powoduje wydtu-
zenie potencjatéw czynnosciowych, przy czym najbardziej
wydtuza sie potencjat komarek M [6]. Taki typ ograniczenia
wyptywu potasu prowadzi do nasilenia srodsciennej dys-
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persji repolaryzacji komor, ktéra przejawia sie wydtuzeniem
odstepu QT i dwuszczytowym zatamkiem T: pierwszy szczyt
to koniec repolaryzacji warstwy podnasierdziowej, drugi — ko-
niec repolaryzacji warstwy podwsierdziowej, a koniec za-
tamka T oznacza koniec repolaryzacji komérek M. | wtasnie
ten wzrost dyspersji odpowiada za duze zagrozenie aryt-
miami komorowymi, tak na drodze reentry, jak i aktywno-
sci wyzwalanej depolaryzacjami nastepczymi. Z kolei zablo-
kowanie pradu I, (w LQT1) powoduje bardziej homogenne,
a wiec mniej arytmogenne wydtuzenie repolaryzacji, z za-
tamkami T szerokimi, ale o prawidtowym ksztatcie. Zespét
LQT3, zwigzany z reaktywacja pradu sodowego w trakcie
skurczu, nasila dyspersje podobnie do skutkéw zablokowa-
nia pradu ly,, ale dtuga faza plateau potencjatu czynnoscio-
wego w tej postaci LQTS powoduje, ze obraz EKG jest jesz-
cze inny: z dtugimi odcinkami ST i prawidtowymi zatam-
kami T. Tyle teoria, ale rzeczywistos¢ nie jest taka prosta, po-
niewaz rozdwojone zatamki T widuje sie takze, cho¢ rza-
dziej, w zespotach LQT1 [7]; wiec nie sg one patognomonicz-
ne dla zespotow LQT2 i polekowych LQTS, jak to sugerowali
niedawno francuscy kardiolodzy [8]. W klinicznym réznico-
waniu typu LQTS pomaga nam natomiast jeszcze jeden,
dos¢ pewny objaw: zwigzek omdlen z ostrym sygnatem
dzwiekowym, zwtaszcza budzacym ze snu, uchodzi za typo-
wy dla zespotu typu LQT2 [9].
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