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Dwie postacie czestoskurczu nawrotnego u chorej
z zespolem Ebsteina przyczyna ekwiwalentow zespolu MAS.
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Abstract

We present a case of a twelve-year-old girl with Ebstein’s anomaly, atrial septal defect and two forms of tachycardia. From
the first year the patient suffered from episodes of tachycardia. A few months prior to admission, episodes of palpitations
became more frequent, periodically incessant and difficult to interrupt, despite amiodarone treatment. During the tachycardia
the patient deteriorated with severe cyanosis, hypotension and often with syncope. During sinus rhythm ECG showed RA
enlargement and preexcitation. During the documented tachycardia with rate 160-170/min, the ECG showed right bundle
branch block (QRS=160 ms) with right axis deviation. An echocardiogram demonstrated dislodgment of septal tricuspid
leaflet 30 mm with a high degree of right ventricle atrialisation, moderate tricuspid insufficiency, and ASD with bidirectional
shunt. During the EP study two forms of tachycardia were induced: orthodromic atrioventricular reentrant tachycardia, and
atrioventricular nodal reentry tachycardia. Both tachycardias were successfully ablated.

Four months later the patient underwent TV replacement with aortic homograft, Glenn anastomosis and ASD closure with
fenestration. During the next 18 months, the patient was in better general condition, but still was cyanotic especially during
exercise (SAT 76%). An Amplatzer occluder was implanted on the ‘residual’ atrial septal defect. During the 24-month follow-up
period, the patients has been in a good general condition, showing good exercise tolerance with no cyanosis or arrhythmia.
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nawracajacego czestoskurczu przedsionkowo-komoro-

Wstep

Zespdt Ebsteina stanowi mniej niz 0,5% wad wro-
dzonych serca. Jest najczestszg wrodzong anomalig za-
stawki tréjdzielnej. Przebieg kliniczny zalezy od stopnia
przemieszczenia pierscienia i dysplazji ptatkow, jak
i od towarzyszacych patologii. Wada jest podtozem dla
wystepowania réznych postaci zaburzen rytmu, w tym

wego (p-k). Zwykle podtozem dla czestoskurczu w tej
grupie chorych s3 dodatkowe potaczenia p-k, ktére to-
warzyszg tej anomalii w 10-22%. Potaczenia s3 zlokali-
zowane w obszarze zaburzen rozwoju zastawki i jezeli
anomalia Ebsteina dotyczy zastawki trojdzielnej potozo-
nej po stronie lewej, to szlak jest lewostronny, a jezeli
patologiczna zastawka jest po stronie prawej, szlak jest
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prawostronny. Potaczenia przebiegaja poprzez zatrializo-
wang, czesciowo zwitdkniata czes¢ prawej komory [1-6].

Przyczyna nagtego zgonu moga by¢ ,pierwotne”
ztosliwe komorowe zaburzenia rytmu lub ,wtérne”
migotanie komor, ktére pojawia sie w nastepstwie ka-
skady arytmii: przeksztatcenia czestoskurczu p-k
w migotanie przedsionkéw z szybkim nieregularnie
niemiarowym rytmem, ktére nasila lokalna i uogoélnio-
na anizotropie przewodzenia na kazdym z poziomoéw
serca [6].

Opis przypadku

Dwunastoletnia dziewczynka przyjeta w 2001 r.
do Kliniki Kardiologii IP-CZD z powodu nawracajacych
napadéw czestoskurczu o morfologii bloku prawej od-
nogi peczka Hisa (RBBB), sinicy oraz zastabnie¢. Anoma-
lie Ebsteina z ubytkiem przegrody miedzyprzedsionko-
wej rozpoznano w 1. dobie Zycia. Od 1. roku zycia wyste-
powaty 1-2 razy w roku napady kotatania serca. Stwier-
dzono czestoskurcz ,nadkomorowy” 170-180/min,
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o morfologii RBBB. Kilka miesiecy przed przyjeciem cze-
stoé¢ napadéw czestoskurczu znacznie wzrosta, staty
sie one uporczywe, trudne do przerwania. W czasie ich
trwania szybko narastata sinica i niewydolnos¢ serca.
Napady czestoskurczu byty powodem 33 hospitalizacji
dziecka, mimo przewlektego podawania amiodaronu.
Lek zwolnit ich czestos¢, jednak czestoskurcz nadal po-
jawiat sie czesto i nie ustepowat juz spontanicznie. Po-
nadto, w czasie rytmu zatokowego, okresowo ustepo-
waty cechy preekscytacji, a wtedy ujawniat sie RBBB
z odchyleniem osi elektrycznej w prawo.

W czasie rytmu zatokowego dziewczynka byta
w stanie dos¢ dobrym, z umiarkowang sinica. Stwier-
dzano szmer skurczowy 2/6 wzdtuz mostka i lll ton.

W badaniu echokardiograficznym przemieszczenie
ptatka przegrodowego o 30 mm w kierunku koniuszka
prawej komory, znaczna czes¢ komory zaatrializowana,
umiarkowana niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej,
ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej z przeciekiem
prawo-lewym.
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Rycina 1. W czasie rytmu zatokowego, pojedynczy impuls stymulacji z prawej komory wyzwala niemiaro-
wy ortodromowy czestoskurcz przedsionkowo-komorowy (AVRT) z anatomicznym blokiem prawej odnogi
i zmiennym blokiem tylnej lub przedniej wiazki lewej odnogi peczka Hisa oraz wydtuzonym odstepem H-V
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Rycina 2. W czasie ortodromowego czestoskurczu przedsionkowo-komorowego i bloku prawej odnogi
peczka Hisa, unikatowa zmiana jego cyklu z okresowa zmiana osi elektrycznej — z odchylenia w prawo

na odchylenie w lewo

Badanie elektrofizjologiczne (EPS) i ablacje wykonano

w Pracowni Elektrofizjologii Klinicznej Instytutu Kardiologii

(Ryciny 1-4.). W czasie skréconego programu EPS:

1. Wyzwalano ortodromowy czestoskurcz przedsion-
kowo-komorowy (AVRT) zaréwno programowana,
jak i szybka stymulacja przedsionka, oraz programo-
wanga stymulacja z komory w czasie rytmu zatoko-
wego. Czestoskurcz wywotywaty réwniez pobudze-
nia przedwczesne. Miat on stata morfologie RBBB
(blok anatomiczny) i okresowo bloku tylnej wiazki
(o cyklu 480-600 ms) lub przedniej wiazki lewej od-
nogi (o cyklu 410-480 ms), a odstep H-V wyno-
sit 70-80 ms.

2. Pobudzenia przedwczesne komorowe, wyzwalane
czestoskurczem p-k przeksztatcaty macroreentry
w nawrotny czestoskurcz weztowy (AVNRT) o cy-
klu 520-545 ms, rzadziej przerywaty AVNRT. Pobu-
dzenia przedwczesne komorowe réwniez okresowo
pojawiaty sie w czasie AVNRT.
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3. Zmiany cyklu w czasie AVRT oraz pojawiajace sie po-
budzenia przedwczesne komorowe sprawiaty, ze
rytm czestoskurczu okresowo byt chaotyczny.

Aplikacjami przerwano przewodzenie przez szero-
kie dodatkowe potaczenie w obszarze przyprzegrodo-
wym dolnym i dolnym prawym (wg Cosio) oraz wyko-
nano ablacje wolnej drogi weztowe;j.

Po ablacji odstawiono amiodaron, dziewczynke wy-
pisano do domu i zaplanowano wykonanie operacji
po potwierdzeniu klinicznej skutecznosci ablacji. Po
4 mies. w Klinice Kardiochirurgii IP-CZD wykonano plano-
wang operacje z powodu utrzymujacego sie znacznego
ograniczenia tolerancji wysitku (grupa kliniczna 111/1V),
umiarkowanej sinicy spoczynkowej, pogtebianej niewiel-
kim wysitkiem (spadek saturacji do 55-86%). Wszczepio-
no homograft aortalny w ujscie tréjdzielne, anastomoze
Glenna i zamknieto ubytek przegrody miedzyprzedsion-
kowej z pozostawieniem fenestracji. W czasie nastep-
nych 18 mies. stan dziewczynki sie poprawit, lecz nadal
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Rycina 3. Pojedynczy impuls stymulacji prawej komory przeksztatca ortodromowy czestoskurcz przedsionkowo-
-komorowy (AVRT) o cyklu ~440 ms na czestoskurcz weztowy (AVNRT) o cyklu ~540 ms. A. Wybrane odprowa-
dzenia zapisu EKG i elektrogramy z prawego przedsionka i peczka Hisa. B. 12-odprowadzeniowy zapis EKG
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Rycina 4. Aplikacja pradu RF przerywa czestoskurcz przedsionkowo-komorowy w nastepstwie bloku prze-
wodzenia przez dodatkowe potaczenie przedsionkowo-komorowe. Pojawia sie rytm zatokowy, bez cech
preekscytacji, co wskazuje, ze aplikacja zablokowata przewodzenie dodatkowym potaczeniem w obu kie-

runkach

utrzymywata sie sinica (saturacja 76%). Ostatecznie
w Pracowni Cewnikowania Serca IP-CZD zatozono zapin-
ke Amplatza. Od 4 lat stan dziewczynki jest dobry, nie ma
sinicy, dobrze toleruje codzienne wysitki, a sylwetka ser-
ca ulega normalizacji (Rycina 5.).

Omowienie

Jakie sa przyczyny unikatowych, stopniowych
zmian cyklu czestoskurczu p-k w anomalii Ebsteina?

Zwykle, w ustabilizowanym czestoskurczu p-k, kla-
sycznym czestoskurczu ,w kregu”, jego cykl nie ulega
zmianie. Dlatego przyjmuje sie jako zasade, ze jest to cze-
stoskurcz miarowy. W opisanym przypadku nastepowaty
okresowo niezwykte zmiany jego cyklu — stopniowe skra-
canie < wydtuzanie (ang. up and down) lub nagta zmiana
cyklu. U dziewczynki z zaawansowang anomalig Ebsteina
i anatomicznym RBBB, gtéwnga tego przyczyna byto niejed-
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norodne srodowisko w catej petli czestoskurczu, w tym:

1) czeSciowe uszkodzenie lewej odnogi (odstep
H-V 70-80 ms) i okresowy, naprzemienny blok prze-
wodzenia wigzki tylnej i przedniej, ze zmiana prze-
biegu petli czestoskurczu w lewej komorze i jego
wejscia do komory prawej;

2) okresowa zmiana szybkosci przewodzenia w obrebie
znacznie uszkodzonej prawej komory, a zwtaszcza
w rozlegtej zatrializowanej jej czesci;

3) okresowa zmiana pobudliwego przepustu w obrebie
szerokiego, niejednorodnego potaczenia p-k (blizej
lub dalej od przegrody);

4) wspétistnienie wejscia dolnego do wezta p-k i okre-

sowa zmiana przewodzenia z drogi wolnej na droge
szybka w wezle p-k;

5) stopniowa zmiana szybkosci przewodzenia w wezto-

wej drodze zaréwno wolnej, jak i szybkiej.
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Rycina 5. RTG klatki piersiowej (AP). Zmiana sylwetki serca przed i po roku od wszczepienia zapinki Am-
platza. A. Znacznie powiekszona sylwetka serca. B. Sylwetka serca nieznacznie powiekszona

Whnioski

1.U 12-letniej chorej z zaawansowanag postacia
anomalii Ebsteina obecne byto podtoze dla dwéch
postaci reentry:

a) macroreentry — AVRT,
b) microreentry — AVNRT.

. Znaczny stopien uszkodzenia prawej odnogi, ktére
ma miejsce w rozlegtym bloku srédmiesniowym pra-
wej komory, ujawniat sie objawami zupetnego bloku
prawej odnogi z szerokim zespotem QRS (>170 ms).

. Czesciowe uszkodzenie lewej odnogi w czasie cze-
stoskurczu objawiato sie naprzemiennym blokiem jej
przedniej i tylnej wiazki i czeSciowo zmieniato prze-
bieg petli czestoskurczu.

. Obie postacie czestoskurczu wyzwalaty pobudzenia
przedwczesne, ktére zarazem prowadzity m.in.
do przeksztatcenia AVRT w AVNRT.

. Potaczone leczenie — przezskérna ablacja podtoza ta-
chyarytmii nawrotnych, operacja anomalii Ebsteina
i zapinka w ubytku miedzyprzedsionkowym, kazde we
witasciwym czasie — poprawito stan zdrowia chorej.

—
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