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Abstract

We describe a case of a 25-year-old woman suffering from recurrent adrenergic polymorphic ventricular tachycardia (PVT). As

a 14-year-old the patient suffered from recurrent episodes of syncope during exercise or emotion. On Holter monitoring
unsustained runs of PVT were observed. The patient survived SCD (VF) which occurred near the hospital. An ICD was implanted
and during the first year over 150 adequate discharges were present. During 9 year follow-up the patient had to have 4 ICDs
replaced. She suffered from post-traumatic stress disorder syndrome due to frequent ICD shocks. After age of 23 she was admitted
to our hospital and an ablation using the CARTO system was performed. No low voltage areas were observed. During the study
ventricular premature beats and VT/PVT runs were observed originating from the Purkinje fibres. RF applications were delivered at
those sites, during which abrupt PVT runs were present. After the ablation no ventricular arrhythmia was registered in the ICD

memory during 2-year follow-up.
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Polimorficzny katecholaminergiczny czestoskurcz ko-
morowy (VT) nalezy do grupy wrodzonych, genetycznie
uwarunkowanych monogenowych choréb rytmu serca.
Posta¢ rodzinna wystepuje w 30% przypadkéw. Objawy
czesto wystepuja juz w dziecihstwie, a pierwszym
z nich moze by¢ zatrzymanie krazenia. Wysitek, stres
i emocje s3 gtownymi czynnikami wyzwalajacymi
VT/VFL, ktére sg przyczyna nawracajacych epizodow
utraty przytomnosci i zagrazaja nagtym zgonem w na-
stepstwie migotania komor (VF).

Przedstawiamy przypadek 25-letniej pacjentki z kate-
cholaminergicznym, polimorficznym VT/VF, u ktérej abla-
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cja RF zapobiegta nawrotom VT/VF i epizodom utraty
przytomnosci oraz kolejnym wytadowaniom wszczepial-
nego kardiowertera-defibrylatora (ICD) oraz zmienita
jakos¢ zycia i przywrécita jg do zycia w spoteczenstwie.

Opis przypadku

W 23. roku zycia pacjentke przyjeto do Kliniki Zabu-
rzeh Rytmu Serca Instytutu Kardiologii w celu wykona-
nia badania elektrofizjologicznego i poszukiwania po-
tencjalnych, lokalnych Zzrédet zespotu tachyarytmii ko-
morowych. Arytmie wystepowaty w postaci pobudzen
dodatkowych przedwczesnych, serii pobudzen dodatko-
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wych oraz polimorficznego VT i VF wyzwalanego bar-
dzo wczesnymi pobudzeniami przedwczesnymi. Zabu-
rzenia uniemozliwiaty jej opuszczanie domu bez osoby
towarzyszacej.

Od ok. 14. roku zycia pojawiaty sie liczne epizody
utraty przytomnosci, ktére wystepowaty w czasie emo-
cji, stresujacej rozmowy, stuchania radia, ogladania pro-
gramu TV, nagtego naptywu wysokiej temperatury (np.
po otwarciu piekarnika), niewielkich wysitkéw. Dla pa-
cjentki najbardziej nieprzyjemny byt moment odzyskiwa-
nia swiadomosci, ktéremu zawsze towarzyszyt silny lek
i dezorientacja. W czasie spoczynku i snu pojawiaty sie
zwykle tagodniejsze postacie arytmii — pobudzenia
przedwczesne. W czasie dtugotrwatego VT zarejestrowa-
nego w zapisie holterowskim dominowat polimorficzny
VT, jednak okresowo czestoskurcz (w trzech odprowa-
dzeniach) miat ksztatt czestoskurczu monomorficznego.
W 16. roku zycia wystgpita dtugotrwata utrata przytom-
nosci w poblizu szpitala. Stwierdzono VF, ktére przerwa-
no elektrowstrzasem o energii 200 J. Po defibrylacji
pojawiaty sie bardzo liczne pobudzenia przedwczesne
R/T, serie i kilkuminutowe polimorficzne VT. Dokonano
wlewu magnezu i potasu. Amiodaron we wlewie nie
zmniejszat zaburzef, wydtuzat odstep QT, ktéry powrdcit
do wartosci prawidtowych po przerwaniu podawania
leku. Chora odzyskata przytomnos¢ po kilku godzinach,
nie stwierdzono ubytkéw neurologicznych.

Po kilku dniach wszczepiono ICD jednojamowy. Pa-
cjentka bata sie zaréwno utrat przytomnosci, jak i ,,od-
czuwanych” pojedynczych wytadowan ICD, a zwtaszcza
sytuacji, gdy nastepowaty kolejne epizody utraty przy-
tomnosci i kolejne wytadowania ICD, mimo Ze ICD za-
programowano na maksymalny czas detekcji.

Oceniajac morfologie zaburzen rytmu, zapis zespo-
tu QRS w czasie rytmu zatokowego oraz wynik badania
rezonansem magnetycznym, wykluczono arytmogenng
kardiomiopatie prawokomorowa. W kolejnych zapisach
EKG nie stwierdzono wydtuzonego odstepu QT.

W 1. roku po wszczepieniu ICD stosowano leczenie
beta-adrenolitykami, odpowiednio atenololem 50 mg na
dobe, sotalolem w dawce 240 mg na dobe, a nastepnie
propranololem do 240 mg. Leki prowadzity do znacznego
zwolnienia rytmu zatokowego. Stymulacja podstawo-
wa 90/min zdominowata podstawowy rytm serca, jed-
nak nie ograniczyta liczby wytadowan, a zarazem okreso-
wo pojawiaty sie cechy wstecznego przewodzenia droga
szybka lub wolng — i szybka w wezle przedsionkowo-
-komorowym (AV) z pobudzeniami nawrotnymi (echo).
W 1. roku wystapito ok. 150 wytadowan. Adekwatne
interwencje ICD wystepowaty gtéwnie w czasie aktyw-
nosci i emocji. W okresie nasilenia objawow (czeste
interwencje ICD) u pacjentki wystapity zaburzenia o cha-
rakterze nerwicy lekowej, prowadzace do petnej dezor-
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ganizacji aktywnosci — pacjentka unikata wychodzenia
z domu, bata sie tez pozostawac w nim sama.

W 17. roku Zzycia wymieniono ICD, jednoczesnie
zmieniajac jego typ na dwujamowy, po czym zwiekszo-
no dawke sotalolu do 320 mg na dobe. Ta zmiana spo-
wodowata zmniejszenie czestotliwosci wytadowan,
jednak nadal zaburzenia rytmu wystepowaty w stopniu
uniemozliwiajacym jakakolwiek aktywnos¢ spoteczna
i zawodowa. W 20. i 22. roku zycia wymieniono ICD
z powodu objawow wyczerpania baterii.

W badaniu echokardiograficznym 5 pazdzierni-
ka 2005 r. stwierdzono: LVdD 4 cm, LVsD 2,4 cm,
IVSd 0,8 cm, PWd 0,8 cm, LVEdV 70 cn?’, LVESV 20,2 cm?,
LA 2,5 cm, Ao 2,5 cm, EF 71%, SF 40%, SV 50 ml. Zastaw-
ki, przeptywy — prawidtowe. W EKG stymulacja
AAl 85/min, AR 180 ms, QRS 88 ms, QT/QTc 350/413 ms.

W dostepnych badaniach EKG, holterowskich i zapi-
sach poprzedzajacych ablacje stwierdzono, ze pobudze-
nia przedwczesne wyzwalajace polimorficzne VT czesto
nie przekraczaty 120 ms i miaty morfologie bloku pra-
wej odnogi peczka Hisa (Ryciny 1. 2.).

W dniu 19 sierpnia 2005 r. wykonano badanie elektro-
fizjologiczne oraz mape elektroanatomiczng systemem
CARTO. Przed ablacja obserwowano liczne komorowe po-
budzenia przedwczesne (VEBs) (QRS 115-135 ms), zwykle
o bardzo krétkim sprzezeniu, okresowo zawigzujace VT
ze zmiang osi zespotu QRS (polimorficzne). Jeden raz po-
jawit sie réwniez czestoskurcz o morfologii RBBB z odchy-
leniem osi elektrycznej w lewo, z naprzemienng zmiang
amplitudy zespotu QRS (Rycina 3.).

W badaniu stwierdzono, ze pobudzenia przedwcze-
sne pochodza z wtékien Purkinjego w obszarze wiazki
przegrodowej lub pogranicza wiazki tylnej i przedniej
(Ryciny 4.1 5.). W ich obszarze wykonano aplikacje RF,
zarazem unikajac ablacji wiazki przedniej i tylnej
(Rycina 6.). Aplikacja RF poczatkowo indukowata polimor-
ficzny czestoskurcz z wtékien Purkinjego, ktéry ustepo-
wat po jej przerwaniu. Dlatego wykonywano ,aplikacje
przerywane”, nie zmieniajac potozenia elektrody, ktére
kontynuowano az do uzyskania ustagpienia arytmii z miej-
sca aplikacji. Kolejne aplikacje wywotywaty coraz mniej-
sz3 liczbe zaburzen rytmu. Zmniejszata sie réwniez liczba
i czas trwania spontanicznych wytadowan. Zabieg zakon-
czono w czasie stabilnego rytmu zatokowego.

W nastepstwie aplikacji nieznacznie zmienita sie mor-
fologia QRS. Odstep HV, prawidtowy przed ablacja, nie
ulegt zmianie. Po zabiegu ablacji nastapita znaczna re-
dukcja zaburzen rytmu mimo zmniejszenia dawki sotalo-
lu do 160 mg — 80 mg na dobe. W zapisach holterow-
skich obserwowano nieliczne pojedyncze VEBs i jeden raz
wystapit pojedynczy krétkotrwaty VT —z 6 pobudzen. Po-
jawienie sie tego ostatniego, mimo znacznego sttumienia
arytmii, zdecydowato o podjeciu ablacji uzupetniajacej.
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Rycina 1. A. Pojedyncze pobudzenia przedwczesne, zwykle bardzo wczesne (na ramieniu wstepujacym lub
szczycie zatamka T). B. Serie pobudzen lub krétkotrwate polimorfoczne VT
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Rycina 2. A. Polimorficzny czestoskurcz rozpoczyna sie po wczesnym pobudzeniu przedwczesnym. B. Cze-
stoskurcz ustepuje w czasie zwolnienia cyklu QRS-QRS. Mozna przypuszczaé, ze skracanie cyklu wytado-
wan we wtéknach Purkinjego prowadzi do narastajacego zwolnienia przewodzenia (wtékna Purkinjego
i wtokna miesnia) i ostatecznie bloku przewodzenia do miesnia lewej komory, co przerywa VT/VFL
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Dnia 6 paidZiernika 2005 r. Wykonano ap[ikacje (VEES 173/0% 19/08/05 12:31:08 Basalina Intarvals

uzupetniajace, kierujac sie tymi samymi kryteriami. =S AA AN AN AN AN A A
W poréwnaniu z pierwsza sesja, aplikacje wywotywaty 2
znacznie mniej arytmii, co nie zmuszato do przerywania WW/W/V
aplikacji (Rycina 5.). '

W trakcie kilkunastomiesiecznej obserwacji u pa-

cjentki nie wystapity zastabniecia, epizody utraty przy-
tomnosci oraz interwencje ICD; nie stwierdzono VT LVWW\W)\
w pamieci ICD. Pacjentka otrzymuje sotalol w daw-
ce 160 mg na dobe. W kontrolnych badaniach Holtera
srednia ilos¢ VEBs — od kilku do kilkudziesieciu na do-
be. Pacjentka rozpoczeta i kontynuuje kurs tanca, pla-
nuje rozpoczecie studiow.

Omowienie

Przedstawiamy opis przypadku polimorficznego VT,
ktérego zrédtem byta sie¢ wtdkien Purkinjego w obrebie
wiazki przegrodowej i jej pogranicza z dystalnymi wtok-
nami wigzki tylnej i przedniej, a czynnikiem usposabiaja- et i
cym wzmozona aktywnos¢ uktadu adrenergicznego. ' .

Czynnikiem wyzwalajacym kaskade arytmii byty
bardzo wczesne wytadowania w przegrodowych wték-

Rytmu Serca I.K. Warszawa-aAnin

Rycina 3. Czestoskurcz o morfologii RBBB z od-
chyleniem osi elektrycznej w lewo i naprze-
mienna zmiang amplitudy zespotéw QRS
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Rycina 4. Utajone i jawne wytadowania z wtékien Purkinjego; jawne wyzwala pobudzenie komorowe
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Rycina 5. Polimorficzny VT z sieci wtékien Purkinjego — w czasie skracania cyklu wytadowan z wtékien
Purkinjego narasta rozkojarzenie elektryczno-elektryczne z powodu gradientu refrakcji wtdkna
Purkinjego <= miesien lewej komory; skracaniu cyklu wytadowan z wtékien Purkinjego w mniejszym
stopniu towarzyszy skracanie cyklu kolejnych zespotéw QRS. W momencie pojawienia sie czynnoscio-
wego bloku miedzy wtéknami Purkinjego a mieSniem komér czestoskurcz ustepuje

nach Purkinjego, czesto o czasie trwania zespotu QRS Co do mechanizmu powstawania polimorfii, to mo-
<120 ms. Zawiazanie katecholaminergicznego polimor-  Ze ona by¢ nastepstwem:
ficznego VT, a wtasciwie polimorficznego trzepotania, ¢ szybkich pobudzen z wtékien Purkinjego wychodza-

prawdopodobnie jest nastepstwem kaskady patolo- cych do miesnia komér w r6znych miejscach komo-
gicznych relacji miedzy kolejnymi wytadowaniami ry. Wynika to z faktu, ze kolejne koricowe czesci
(prawdopodobnie z aktywnosci wyzwalanej) w ,prze- sieci wtokien i ich potaczenia z miesniéwka sa w fazie
grodowej” sieci wtdkien Purkinjego a: pobudliwej, podczas gdy inne sa w okresie refrakcji
1) miocytami i wtdknami kurczliwymi lewej komory, (Rycina 7.);
2) wtdknami i zwojami autonomicznego uktadu nerwo- ¢ szybkich wytadowan we wtéknach Purkinjego o bar-
wego, dzo krétkim i nadal skracajgcym sie sprzezeniu (po-
3) systemowym uktadem adrenergicznym, usposabia- tencjaty nastepcze 2. fazy, mikroreentry) przewodzo-
jacym do zawigzania polimorficznego lub dwukie- nych do miesnia komér z narastajaca anizotropia,
runkowego trzepotania komor (cykl 180-230 ms), m.in. z powodu réznic w czasie trwania potencjatow
szczesliwie nie zawsze przeksztatcajgcych sie w dtu- czynnosciowych, szybkosci i kierunku przewodzenia
gotrwate grubofaliste migotanie. oraz réznic ich refrakcji;
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Rycina 6. Mapa elektroanatomiczna potencjato-
wa lewej komory. Nie zaobserwowano obszaréw
niskoamplitudowych. Niebieskie kropki oznacza-
ja zarejestrowane potencjaty wtokien Purkinjego.
Brazowe kropki oznaczaja aplikacje RF

e czynnosSciowych zaburzeh przewodzenia w obrebie
samego miesnia komoér;

e powstania fal wirowych, w pierwszej fazie zaleznych
od lokalnego $rodowiska, a p6zniej wedrujacych (VF);

e wytadowan z réznych wtdkien Purkinjego.

Pobudzenia z wtékien Purkinjego moga by¢ zabloko-
wane w samej sieci wtdkien i nie pobudzaé miesnia ko-
mor lub tez pojawiac sie w okresie refrakcji tego mie-
$nia; nie sa widoczne w EKG. Mogg sie pokazywac jako
jawne pojedyncze wczesne wytadowania w obrebie sieci
komorek Purkinjego, pojawiajacych sie zwykle ok. 200 ms
lub pdzniej od ich aktywacji z wezta zatokowego i ujaw-
niajacych sie nieznacznie lub umiarkowanie poszerzo-
nym zespotem QRS (115-135 ms). W okresie kiedy cykl
wytadowan bedzie wydtuzony (~225-240 ms), stopien
zmian osi zespotu QRS moze by¢ niewielki i obraz przy-
pomina VT monomorficzny.

Kolejne wytadowania o zmiennym, coraz krotszym
cyklu (np. miedzy 220 a 150 ms), prowadzg do poszerza-
nia zespotu QRS i zmiany jego osi z powodu zwolnienia
przewodzenia. Daje to obraz chaotycznego VF, ktére
ustepuje, gdy jedno z kolejnych wytadowanh witdkien Pur-
kinjego nie dociera do miesnia komér (czynnosciowy blok
miedzy siecig wtdkien Purkinjego a wtéknami kurczliwy-
mi lewej komory). Zwolnienie przewodzenia $rédmiesnio-
wego moze by¢ przyczyna zawiazania fali wirowe;.

Rycina 7. Sie¢ wtékien Purkinjego (—) i jej roz-
gatezienia koncowe. Pobudzenie (<) rozchodzi
sie (- -*) w kolejnych pobudzeniach innymi kon-
cowymi odgatezieniami do miesnia komoér (%),
dajac rézne morfologie zespotow QRS. W kolej-
nych pobudzeniach kolejne odgatezienia s3
pobudliwe, a te pobudzone wchodza w okres
refrakcji (—e). Na ostatniej sekwencji schemat
pobudzenia utajonego, ktére zostato zabloko-
wane we witdknach Purkinjego lub potaczeniu
witokno-miesien

Mozna przypuszczaé, ze wzajemne oddziatywania
uszkodzonych genetycznie ,wysp” lokalnych wtékien
Purkinjego oraz okolicznych wtékien i zwojéw uktadu
adrenergicznego sa przyczyng powstawania wytado-
wah w mechanizmie aktywnosci wyzwalanej, a poja-
wienie sie wzmozonej aktywnosci systemowego ukta-
du adrenergicznego przyczynia sie do wyzwalania dtu-
gotrwatego polimorficznego VT/VFL i moze prowadzié
do zatrzymania krazenia.
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Rozpoznanie usuwalnych Zrédet katecholaminer-

gicznego polimorficznego VT otwiera nowe mozliwosci
leczenia, czyli usuwania czynnikéw wyzwalajgcych i po-
szukiwania lokalnego podtoza zawiazywania ztosli-
wych polimorficznych zaburzen rytmu.

Wnioski

1

2.

U opisanej pacjentki epizody utraty przytomnosci wy-
stepowaty z powodu nawrotéw przedtuzajacego sie
polimorficznego czestoskurczu i trzepotania komér
lub ich degeneracji w VF, zwykle pojawiajacych sie
w czasie emocji lub niewielkich wysitkéw.
Obserwowane u pacjentki zaburzenia lekowe i depre-
syjne miaty charakter reaktywny — byty odpowiedzia
na staty stan zagrozenia, w ktérym pozostawata
w zwigzku z napadami ztosliwych tachyarytmii komoro-
wych i nawracajacymi utratami przytomnosci, a takze
wytadowaniami ICD, réwniez silnie traumatyzujacymi.

. Czynnikiem wyzwalajacym uporczywie nawracajace

VT/VFL/VF byty pobudzenia przedwczesne, zwykle
bardzo wczesne (na ramieniu wstepujacym lub
szczycie zatamka T). Stwierdzono, ze ich zroédtem by-
ta sie¢ ,,przegrodowych” wtékien Purkinjego, poten-
cjalny obszar pogranicza i przenikania wtokien
z wigzki tylnej i przedniej.

. Aplikacje RF wykonano w obszarze przegrodowym,

gdzie w elektrokardiogramach sygnaty Purkinjego
poprzedzaty sygnaty miesniowe w czasie skurczéw
dodatkowych oraz w czasie rytmu zatokowego.

. Po ablacji, w okresie kilkunastu miesiecy obserwacji,

pacjentka nie miata epizodu utraty przytomnosci
i nie wystagpito wytadowanie ICD, mimo zmniejszenia
sotalolu do dawki, ktéra przed ablacjg nie zabezpie-
czata przed ich licznymi nawrotami.

. Ablacja, prowadzac do ograniczenia objawéw, po-

zwolita na stopniowa poprawe stanu psychicznego
i fizycznego, a w rezultacie stopniowy powrét do nor-
malnej aktywnosci.

. 12-odprowadzeniowe badanie holterowskie pozwala

na wstepna lokalizacje wytadowan wyzwalajacych
i ocene ich liczby — potencjalnych miejsc skutecznej
ablacji u 0séb z katecholaminergicznym polimorficz-
nym VT.

Hipoteza

Gtéwnym czynnikiem wyzwalajacym i zawigzujacym

katecholaminergiczny polimorficzny VT moga by¢ wyta-
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dowania z sieci ,przegrodowych” wtékien Purkinjego,
zwtaszcza ze strefy przenikania dystalnych wtékien
wiazki tylnej i przedniej. W ich powstawaniu wazny udziat
maja lokalne wtdkna i zwoje autonomicznego uktadu ad-
renergicznego, a w ich podtrzymywaniu — systemowy
uktad adrenergiczny. Dlatego mozliwe i konieczne jest
poszukiwanie usuwalnych czynnikéw wyzwalajgcych
oraz lokalnego podtoza dla zawigzywania ztosliwych ka-
techolaminergicznych polimorficznych zaburzen rytmu.
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