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Czas trwania skorygowanego odstepu QT w zespole
dlugiego QT typu 2 — problemy diagnostyczne

QTc duration in the long QT syndrome type 2 — diagnostic dilemma
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Abstract

We present a case of a 43-year old woman with a long QT syndrome (LQTS). Despite her family history of several sudden deaths
in close relatives the patient was misdiagnosed, being treated many years for epilepsy. Finally, after another series of syncopal spells
she was diagnosed with LQTS. Although QTc interval was normal on surface ECG, the presence of notched T-waves and QT prolongation
up to 543 ms on Holter recording were helpful in establishing the correct diagnosis, which was later confirmed by genotyping revealing
G601S mutation in the HERG gene. The patient refused an ICD and despite beta-blocker treatment died suddenly several months later.
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Przedstawiamy serie EKG 43-letniej kobiety z wielokrot-
nymi utratami przytomnosci w wywiadach, wystepujacy-
mi od 22. roku zycia. Pomimo bardzo obcigzajacego wywia-
du rodzinnego (kilka nagtych zgonéw u bliskich krewnych
w mtodym wieku) chora przez wiele lat byta leczona z po-
wodu padaczki. Po kolejnych epizodach omdlen, wystepu-
jacych m.in. po dzwonku telefonu, chora zostata przyjeta
do szpitala na oddziat kardiologiczny. Na Rycinie 1. pokaza-
no EKG wykonany podczas hospitalizacji. Czas trwania od-
stepu QT (odprowadzenie Vs) wynosi 440 ms przy akgji ser-
ca 58/min, a QTc skorygowany wg wzoru Bazetta — 431 ms.
Rycina 4. przedstawia fragment badania holterowskiego
wykonanego dzien wczesniej, w ktérym QTc (Vs) wyno-
si 529 ms (QT 560 ms dla akcji serca 50/min). Poniewaz za-
stosowanie formuty Bazetta przy wolnej akcji serca powo-
duje nadmierne skrocenie QTc, korekcje odstepu QT
wzgledem akgji serca przeprowadzono wg wzoru Hodgesa
[1]. Tak wyliczony odstep QTc wyniést 437 ms i 543 ms, od-
powiednio dla EKG z Ryciny 1. i 4.

Poréwnalismy poprzednie badania EKG chorej, wyko-
nane na kilka miesiecy przed przyjeciem do szpitala. Za-
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réwno odstepy QT, i jak QTc byty prawidtowe lub miaty
wartosc¢ graniczng (ok. 470 ms), ale we wszystkich zapi-
sach zatamki T maja nieprawidtowa forme dwugarbnych
zatamkoéw T (ang. notched T-wave) (Ryciny 2. i 3.). Obec-
nos¢ dwugarbnych zatamkéw T w co najmniej 3 odprowa-
dzeniach jest jednym z kryteriéw diagnostycznych zespo-
tu wydtuzonego QT (LQTS), charakterystycznym dla typu
2 LQTS [2-4], moze zatem by¢ pomocna w ustaleniu wta-
Sciwego rozpoznania u chorych, u ktérych wartosé¢ QTc
jest prawidtowa lub graniczna.

U chorej rozpoznano zespét wydtuzonego QT [2]
i rozpoczeto leczenie beta-blokerem (atenolol w dawce
2 x 25 mg p.0.). Rozpoznanie LQTS potwierdziliémy nastep-
nie za pomoca badania genetycznego, wykrywajac muta-
cje G601S w genie KCNH2, ktérego produktem jest pod-
jednostka alfa kanatu HERG. HERG jest kanatem
potasowym, ktéry przewodzi prad Iy, (op6zniony szybki
prad prostowniczy) [5]. Co ciekawe, w odréznieniu od mu-
tacji, ktérych skutkiem jest zmiana wtasciwosci biofizycz-
nych kanatu (na przyktad opdzniona aktywacja kanatu
lub/i szybsza jego dezaktywacja), G601S zaburza trans-
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Rycina 1. EKG w trakcie hospitalizacji (4 kwietnia 2007 r.). Opis w tekscie

port zmutowanych podjednostek alfa kanatu HERG do bto-
ny komérkowej, powodujac ich zatrzymanie w siateczce
sarkoplazmatycznej. Do sarkolemmy docierajg tylko pra-
widtowe podjednostki, czego skutkiem jest zmniejszenie
liczby dostepnych podjednostek alfa zdolnych do uformo-
wania kanatu i redukcja o <50% aktywnosci HERG [6].
Poczatkowo uwazano, ze ztym rokowaniem charakte-
ryzuje sie przede wszystkim typ 3 LQTS [7]. Priori i wsp.,
analizujgc dane ponad 600 chorych z LQTS, wykazali, ze
z niekorzystnym rokowaniem wiaze sie ponadto typ 2 LQTS
[8], takze u chorych leczonych beta-adrenolitykami [9]. We-
dtug zaproponowanego przez Priori i wsp. schematu stra-
tyfikacji ryzyka, pte€ zefska w LQTS typu 2 jest niekorzyst-
nym czynnikiem rokowniczym, a chorzy z mutacjg w genie
HERG i QTc =500 ms nalezg do grupy o najwyzszym praw-
dopodobienstwie zdarzen sercowych wsréd chorych z LQTS
[8]. W najnowszych wytycznych American College of Car-
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diology (ACC), American Heart Association (AHA) i Euro-
pean Society of Cardiology (ESC) wystepowanie mutacji
w genie HERG stanowi wskazanie klasy Ilb do implantacji
kardiowertera-defibrylatora serca (ang. implantable cardio-
verter defibrillator, ICD) w ramach prewencji pierwotnej na-
gtej Smieci sercowej (ang. sudden cardiac death, SCD) [10].
Dodatkowym, cho¢ nieuwzglednionym w tych zaleceniach,
czynnikiem ryzyka jest potozenie mutacji w kanale HERG,
gdyz jak wykazano, ryzyko zdarzeh arytmicznych rosnie
11-krotnie, jesli mutacja zlokalizowana jest w otworze ka-
natu HERG [11]. Wykryta u opisywanej chorej zmiana G601S
potozona jest wtasnie w tym miejscu. Kobiete poinformo-
wano o wysokim ryzyku nagtego zgonu i zwigzanej z tym
koniecznosci wszczepienia ICD. Niestety, chora odwlekata
decyzje o implantacji ICD i pomimo stosowania beta-blo-
kera zmarta nagle kilka miesiecy p6zZniej. Zgon nastgpit ra-
no, byt poprzedzony dzwonkiem domofonu.
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Rycina 2. EKG (grudzien 2006 r.), przesuw 25 mm/s. QT (1) 420 ms, QTc (Il) 443 ms, QT (V) 420 ms, QTc (Vs)
443 ms. Dwugarbne zatamki T w I, I, aVF, V3=V
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Pytania do Pani Profesor
Barbary Dabrowskiej

Jak wykazano, wartos¢ QT =500 ms wigze sie ze wzro-
stem zagrozenia SCD u chorych z LQTS [5, 8]. Widzimy jed-
nak, ze QTc w standardowym EKG nie moze by¢ jedynym
elementem w ocenie ryzyka, a rozpoznanie LQTS warto
oprze¢ na wyniku badania genetycznego, ktére wnosi cen-
ne informacje rokownicze. U naszej chorej mamy do dys-
pozycji badania EKG (12-odprowadzeniowe i holterowskie),
wykonane w odstepie 2-dniowym, w ktérych wartos¢ QTc
istotnie sie ro6zni. Jaka jest rola badania holterowskiego
rozpoznawaniu LQTS? Dlaczego nie mozemy poréwnywac

Rycina 3. EKG

(styczen 2007 r.), prze-

suw 25 mm/s, OT (Il) 440 ms, OTc EREScEEEEREEsEscEEcEuGssEeECunEnE
(Il) 449 ms, QT (Vs) 460 ms, QTc (Vs) 475 Rycina 4. Fragment 12-odprowadzeniowego
ms. Dwugarbne zatamki T w odprowa- badania holterowskiego (Del Mar Reynolds)
dzeniach |, Il, V,=Vg z godziny 00:56 z 3 kwietnia 2007 r. Opis w tekscie
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wartosci QTc wyliczonej z EKG standardowego i holterow-
skiego? Dlaczego w LQTS typu 2 i w polekowym LQTS za-
burzenie funkcji kanatu HERG przejawia sie powstaniem
dwugarbnych zatamkéw T?
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