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Wstep. Wieloksztattny czestoskurcz komorowy moze by¢ przyczyna nagtego zgonu sercowego.
Cel pracy. Przedstawienie rodzinnej postaci katecholaminergicznego wieloksztattnego czestoskurczu komorowe-
go (PVT).

Materiat i metoda. Chtopiec lat 17 zostat przyjety do kliniki po skutecznej reanimacji z powodu migotania ko-
mor. W pracy przestawiono wywiad rodzinny chorego, postepowanie diagnostyczne i lecznicze.

Wyniki. Wedtug danych z wywiadu w rodzinie wystapit nagty zgon sercowy. Badaniom kardiologicznym podda-
no catg 3-osobowa rodzine. Ostatecznie rozpoznanie rodzinnego PVT ustalono na podstawie dodatniego wyni-
ku testu wysitkowego. U wszystkich zastosowano terapie kardioselektywnym B-blokerem oraz zakwalifikowano
do implantacji jednojamowego kardiowertera—defibrylatora (ICD). Zabieg implantacji przeprowadzono u dwojga
dzieci. Badania molekularne w kierunku genu kodujacego RyR2 sa w toku.

Whioski. Wieloksztattny rodzinny katecholaminozalezny czestoskurcz komorowy (PVT) jest sporadycznie wyste-
pujaca arytmia komorowa. W rodzinnej postaci PVT wskazana jest implantacja kardiowertera—defibrylatora ce-
lem prewencji nagtej Smierci sercowej oraz rozszerzona diagnostyka genetyczna.

Stowa kluczowe: katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy, diagnostyka, leczenie.

Background. Polymorphic Ventricular Tachycardia may lead to sudden cardiac death.

Objectives. The familial form of catecholaminergic Polymorphic Ventricular Tachycardia (PVT) is presented in this
paper.

Material and methods. The medical history of the 17-year-old boy who was referred to the Department after a suc-
cessful reanimation which was carried out because of the ventricular fibrillation is described.

Results. The brother of the patient died suddenly at the age of 18. Based on the clinical and medical data we performed
an exercise test in members of his family. When the heart rate increased with the increasing exercise level polymor-
phic non-sustained VT appeared. Two of these patients were treated with B-blocker and were qualified for the car-
dioverter—defibrillator (ICD) treatment. The molecular genetic diagnosis was performed in all affected individuals.
Conclusions. PVT is a life-threatening tachyarrhythmia which can cause sudden cardiac death (SCD). On the basis
of our observations we recommend an early genetic screening in all members within the families with PVT for the
primary prevention of SCD.

Key words: catecholaminergic Polymorphic Ventricular Tachycardia, diagnosis, treatment.

Wieloksztattny czestoskurcz komorowy (PVT)
u os6b bez organicznej choroby serca i z prawi-
dtowym odstepem QT w badaniu elektrokardio-
graficznym (EKG) wystepuje niezwykle rzadko.
Epizody PVT moga by¢ przyczyna powtarzaja-
cych sie utrat przytomnosci, a takze nagtego zgo-
nu w mechanizmie migotania komér. Wiekszos¢
autoréw zwraca uwage na niejednokrotnie dtugi
okres pomiedzy wystapieniem pierwszej utraty
przytomnosci a postawieniem wtasciwego rozpo-

znania. W blisko potowie przypadkéw utraty
przytomnosci traktowane sa poczatkowo jako na-
pady padaczkowe [1].

Opis przypadku

W pracy przedstawiamy rodzinng posta¢ kate-
cholaminergicznego czestoskurczu komorowego.
Proband, chtopiec 17-letni z niskorostoscia
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(130 cm, 33 kg), zostat przyjety do naszej kliniki
po skutecznej reanimacji z powodu migotania
komor. Wedtug danych z wywiadu, utarty przy-
tomnosci wystepowaly u niego wielokrotnie,
gléwnie w sytuacjach stresowych oraz podczas
wykonywania niewielkiego wysitku fizycznego.
Starszy brat probanda zmart nagle po przezyciu
wstrzasu emocjonalnego w wieku 18 lat, a mtod-
sza siostra i matka réwniez wielokrotnie tracity
przytomnosé. Cata rodzina pozostawata pod sta-
tq opieka neurologa. Ze wzgledu na prawidtowy
spoczynkowy EKG, jak réwniez brak odchylen
w badaniu przedmiotowym oraz w badaniach
dodatkowych, ktére wskazywac¢ by mogty na
chorobe uktadu krazenia, wykonano test wysitko-
wy u catej 3-osobowej rodziny. Ostatecznie roz-
poznanie rodzinnego katecholaminergicznego
czestoskurczu komorowego ustalono na podsta-
wie wyniku testu wysitkowego. Stres emocjonal-
ny oraz wysitek fizyczny prowadzacy do przy-
spieszenia akcji serca powyzej 140/min wyzwalat
poczatkowo pojedyncze, jednoksztattne przed-
wczesne pobudzenia komorowe, o dos¢ dtugim
czasie sprzezenia. W miarg narastania czestosci
akcji serca liczba pobudzen przedwczesnych
zwiekszata sig, a nastepnie pojawiaty sie formy
ztozone: salwy komorowe z naprzemiennie zmie-
niajacym sie kierunkiem osi elektrycznej serca.

U wszystkich zastosowano terapie kardiose-
lektywnym B-blokerem (nadolol w dawce 80
mg/dzien) i zakwalifikowano do implantacji kar-
diowertera—defibrylatora (ICD). Badania mole-
kularne w kierunku genu kodujacego RyR2 sa
w toku.

Omowienie

Wieloksztattny czestoskurcz komorowy (PVT)
u 0s6b bez organicznych zmian w uktadzie kra-
zenia wystepuje niezwykle rzadko [1]. Szczegél-
nie trudne jest rozpoznanie PVT u dzieci i mto-
dziezy. Wiekszos¢ autoréw zwraca uwage na nie-
jednokrotnie kilkuletnie(!) ,op6Znienie” miedzy
wystgpieniem pierwszej utraty przytomnosci
a postawieniem wtasciwego rozpoznania [1, 2].
W blisko potowie przypadkéw utraty przytomno-
$ci traktowane sg poczatkowo jako napady pa-
daczkowe, zwiaszcza ze niektérym epizodom
moga towarzyszy¢ drgawki. Do btednego rozpo-
znania padaczki przyczyniaja sie dos¢ czesto wy-
stepujace w tej grupie wiekowej niejednoznacz-
ne zmiany w zapisie EEG.

W pracy przedstawilismy przypadek rodzinne-
go wystepowania polimorficznego katecholami-
nergicznego czestoskurczu komorowego (CPVT).
U wszystkich cztonkéw rodziny wielokrotnie wy-
stepowaty utraty przytomnosci. Ze wzgledu na
prawidtowy spoczynkowy EKG, jak réwniez brak

odchylern w badaniu przedmiotowym i w bada-
niach dodatkowych, ktére wskazywaé by mogty
na chorobe uktadu krazenia postawienie wtasci-
wego rozpoznania byto bardzo trudne.

PVT zazwyczaj jest nietrwaly, ale moze utrzy-
mywac sie dostatecznie dtugo, by spowodowac
utrate przytomnosci, a nawet zgon [1]. W prezen-
towanej rodzinie wystapit jeden nagty zgon i je-
den raz doszto do zatrzymania krazenia w me-
chanizmie migotania komor.

Polimorficzny katecholaminergiczny czesto-
skurcz komorowy wykazuje wiele podobieristw
do zespotu wydtuzonego QT. W diagnostyce r6z-
nicowej pomocne moze okazac sie 24-godzinne
badanie EKG metoda Holtera i test wysitkowy.
W badaniu holterowskim mozliwa jest ocena
okresu repolaryzacji (odstep QT, QTc, zmiennos¢
QT w ciagu doby oraz adaptacja QT i QTc w za-
leznosci od rytmu serca) — niezbedna dla réznico-
wania z zespotem wydtuzonego QT.

Wykonanie testu wysitkowego pozwala
w sposéb bardziej precyzyjny wykazac zaleznosé
miedzy arytmia a przyspieszeniem akcji serca.
Jednoczesnie ocena czasu sprzezenia przed-
wczesnych pobudzeri komorowych pozwala na
poznanie mechanizmu wyzwalania czestoskur-
czu komorowego. Test wysitkowy stat sie podsta-
wa ustalenia wiasciwego rozpoznania w opisy-
wanej rodzinie.

Podobna wartos¢ diagnostyczng ma wedtug
niektérych autoréw test z isoproterenolem [2] —
w zespole wydtuzonego QT przyspieszenie akcji
serca skraca sie odstep QT przyczyniajac sie do
ustgpienia czestoskurczu. Badanie elektrofizjolo-
giczne (EPS) ma ograniczong warto$¢ diagno-
styczng, gdyz wedtug wielu autoréw [1, 2] nie
stwierdza sie nieprawidtowosci w podstawowych
parametrach elektrofizjologicznych. U czesci ba-
danych w czasie EPS udaje sie wyzwoli¢ napady
PVT po podaniu lekéw stymulujacych uktad ad-
renergiczny. Wobec powyzszego niektérzy [2]
podwazaja koniecznos¢ wykonywania elektrofi-
zjologii u pacjentéw z podejrzeniem PVT.

Wedtug ostatnich doniesien CPVT jest uwa-
runkowana genetycznie [1]. Podtoze molekular-
ne stanowi mutacja w zakresie genu kodujacego
receptor dla sercowej ryanodiny (hRyR2). Rozsze-
rzona diagnostyka genetyczna (badanie w toku)
zostata przeprowadzona w omawianej rodzinie.

Wybitna zaleznos¢ wystepowania epizodéw
PVT pod wptywem stymulacji adrenergicznej
wskazuje wyraZnie na koniecznos¢ zastosowania
lekéw blokujacych receptory beta. Zmniejszaja
one czestos¢ akcji serca zaréwno w spoczynku,
jak i podczas wysitku; ograniczaja liczbe przed-
wczesnych pobudzern komorowych (zwtaszcza
w czasie wysitku fizycznego). Wsréd B-blokeréw
zastosowanie w przesztosci miat przede wszyst-
kim propranolol. Wraz z rozwojem farmakologii
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wprowadzono kolejne leki, ostatnio z dobrym Zdecydowang poprawe — spadek liczby nagtych
skutkiem stosowany jest np. nadolol. zgondéw u pacjentéw z PVT — uzyskano dopiero

U czesci pacjentéw leczenie farmakologiczne po zastosowaniu w ostatnich latach wszczepial-
nie wyeliminowato catkowicie napadéw PVT. nych kardiowerteréw—defibrylatoréw (ICD) [2].
PisSmiennictwo

1. Priori SG, Napolitano C, Memmi M et al. Clinical and molecular characterisation of patients with cathecholami-
nergic polymorphic ventricular tachycardia. Circulation 2002; 106: 69-74.

2. Francis J, Sankar V, Nair VK, Priori SG. Cathecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia. Heart Rhtythm
2005; 2: 500-554

Adres do korespondencji:

Dr n. med. Joanna Kwiatkowska

Klinika Kardiologii Dzieciecej i Wad Wrodzonych Serca AM
ul. Debinki 7

80-952 Gdarisk

Tel.: (058) 349-28-82

Fax.: (058) 349-28-95

E-mail: joannak@amg.gda.pl

Praca wptyneta do Redakcji: 30.06.2006 r.
Po recenzji: 4.07.2006 r.
Zaakceptowano do druku: 6.07.2006 r.


http://mostwiedzy.pl



