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Wszczepiono CRT-P i co dalej...

Implantation of CRT-P and then what...
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Streszczenie

Jednym z gtéwnych powodow hospitalizaciji sa zaburzenia rytmu i przewodzenia, ktorych podtoze wyjgtkowo rzadko bywa
genetyczne. Dystrofia mieSniowa Emery’ego-Dreifussa jest choroba uwarunkowana genetycznie, w obraz ktorej wpisuja
sie zaniki mieSniowe oraz zaburzenia rytmu serca i zaburzenia przewodzenia, ktore czesto wymagaja natychmiasto-
wej interwencji. Charakterystyczny dla pacjentow z ta dystrofig jest brak czynnosci elektrycznej przedsionkéw (atrial
standstill, atrial paralysis) spowodowany wtoknieniem mieSnidéwki przedsionkow, a takze uktadu bodzco-przewodzacego.
W pracy przedstawiono chorego z podejrzeniem dystrofii Emery’ego-Dreifussa, u ktorego poza zaburzeniami przewodze-
nia wymagajgcymi wszczepienia ukfadu stymulujgcego serce wystgpity takze ztozone komorowe zaburzenia rytmu, co

wymagato rozszerzenia uktadu CRT-P do CRT-D.

Stowa kluczowe: dystrofia mieSniowa Emery’ego-Dreifussa, migotanie przedsionkéw, brak czynnosci elektrycznej

przedsionkéw, CRT-P, CRT-D

Wstep

Dystrofia mieSniowa Emery’ego-Dreifussa jest choroba
uwarunkowang genetycznie, w obraz ktérej wpisujg sie
zaniki miesniowe oraz zaburzenia rytmu serca i zaburzenia
przewodzenia, ktére czesto wymagajg natychmiastowej
interwencji. Ryzyko wystgpienia zaburzen rytmu i przewo-
dzenia zwieksza sie z wiekiem [1, 2]. Poczatkowo mogg
by¢ to tylko bradykardia zatokowa, zahamowania zatokowe
czy pojedyncze pobudzenia przedwczesne przedsionkowe,
w pbzZniejszym okresie wystepuja tachyarytmie nadkomoro-
we (czestoskurcz nadkomorowy [SVT, supraventricular ta-
chycardia], migotanie przedsionkow [AF, atrial fibrillation]).
Dla pacjentéw z dystrofig miesSniowa Emery’ego-Dreifussa
charakterystyczny jest brak czynnosci elektrycznej przed-
sionkow (atrial standstill, atrial paralysis) spowodowany
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wiéknieniem miesniowki przedsionkow, a takze uktadu
bodZco-przewodzacego [2, 3]. Choroba moze by¢ dziedzi-
czona w sposobb sprzezony z picig lub autosomalnie dominu-
jgco; zaleznie od typu dominujg, odpowiednio, zaburzenia
przewodzenia lub komorowe zaburzenia rytmu serca [4, 5].

Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 47 lat, dotychczas nieleczacy sie prze-
wlekle, z wywiadem przemijajacego bloku przedsionkowo-
-komorowego lll stopnia w 26. roku zycia (juz w wéwczas
wykonanym badaniu echokardiograficznym serca uwidocz-
niono powiekszone jamy serca), zostat przyjety do kliniki
z powodu narastajgcego od 2 tygodni uposledzenia toleran-
cji wysitku i dusznos$ci. Ponadto przed 3 miesigcami wysta-
pita u niego utrata przytomnosci poprzedzona kotataniem
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Rycina 1.

serca. W badaniu przedmiotowym, poza wolng czynnoscia
serca (40/min), szmerem skurczowym nad catym sercem
i obrzekami podudzi, zwracaty uwage dyskretne przykurcze
w stawach tokciowych.

W zapisie elektrokardiograficznym (EKG) przy przyjeciu
(ryc. 1) zarejestrowano: brak czynno$ci przedsionkow (mi-
gotanie przedsionkow?), zaawansowany blok z komorowym
rytmem zastepczym 40/min, (do réznicowania z rytmem
weztowym z zaburzeniami przewodzenia Srodkomorowego),
pojedyncze pobudzenia komorowe, okresowo uktadajace
sie w bigeminie. W zwigzku z zaburzeniami przewodzenia
choremu implantowano elektrode do stymulacji czasowe;j
(ryc. 2) [6].

Rozszerzono diagnostyke; wykonano echokardiografie
serca, koronarografie i rezonans magnetyczny (MRI, mag-
netic resonance imaging) serca. W badaniu echokardio-
graficznym serca uwidoczniono: powiekszone wszystkie
jamy serca (pdzinorozkurczowy wymiar lewej komory
[LVDd, left ventricular end-diastolic dimension] 6,4 cm,
pdznorozkurczowy wymiar prawej komory [RVDd, right ven-
tricular end-diastolic dimension] 4,2 cm, wymiar lewego
przedsionka [LA, left atrial] 5,4 cm), istotne powiekszenie
przedsionkéw — w wiekszym stopniu prawego (prawy tuk
aorty [RAA, right aortic arch] 58 cm?, lewy tuk aorty [LAA,
left aortic arch] 46 cm?), asynchronie skurczu lewej ko-
mory z uogblniong hipokineza Scian (frakcja wyrzutowa
[EF, ejection fraction] okreSlona metoda Simpsona na
42%). Stwierdzono umiarkowana, gtéwnie czynnoSciowa,

niedomykalnoS¢ mitralna i tréjdzielna z podwyzszonym
ciSnieniem w prawej komorze. W koronarografii nie zob-
razowano zmian w naczyniach wieficowych. W zwigzku
z podejrzeniem kardiomiopatii wykonano MRI serca,
w ktérym stwierdzono duzg niedomykalno$é zastawki
tréjdzielnej i mitralnej, znacznie powiekszone jamy lewej
i prawej komory serca z upos$ledzeniem funkcji skurczo-
wej obu komoér (EF 35-36%), pogrubienie migsnia lewej
komory w obrebie przegrody i Sciany dolnej z obnizeniem
kurczliwosci tych obszaréw i z SrodmieSniowym rozla-
nym wzmocnieniem pokontrastowym (wtdknieniem lub
zwiekszeniem przestrzeni pozakomérkowej w miesniu
sercowym), co sugerowato niezapalna i nieniedokrwienng
przyczyne niewydolnosci serca.

W zwigzku z wywiadem zaburzen przewodzenia przed-
sionkowo-komorowego w mtodym wieku, a obecnie mi-
gotaniem przedsionkéw oraz przykurczami w stawach
tokciowych wysnuto podejrzenie laminopatii w przebiegu
dystrofii miesniowej Emery’ego-Dreifussa.

Zgodnie z zaleceniami European Society of Cardiology
(ESC) i Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego (PTK),
w zwiazku z cechami niewydolnoSci serca, utrwalonym
migotaniem przedsionkow/elektryczng dysfunkcja przed-
sionkéw, choremu implantowano stymulator z funkcja
resynchroniacji [6, 7]. Z dostepnych danych wiadomo, ze
ryzyko nagtego zgonu w przebiegu dystrofii migSniowej
Emery’ego-Dreifussa jest niskie [7], natomiast ze wzgle-
du na brak czynnosci przedsionkéw wysokie jest ryzyko
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Rycina 3.
powiktah zakrzepowo-zatorowych, dlatego kontynuowano kow P, i stymulacja komorowa resynchronizujaca (ryc. 3).
leczenie przeciwkrzepliwe. W badaniu echokardiograficznym po zabiegu uwidoczniono
W badaniu elektrokardiograficznym (EKG) po zabiegu jednofazowy naptyw mitralny potwierdzajacy brak czynnosci
zwracaty uwage piki stymulacji przedsionkowej, bez zatam- hemodynamicznej przedsionkéw. Skontrolowano parametry
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stymulacji i chorego wypisano do domu z zaleceniem opieki
w poradni kardiomiopatii.

Po 2 tygodniach pacjent ponownie trafit do szpitala
Z powodu zastabniecia z towarzyszacym uczuciem Kota-
tania serca. W EKG wykonanym przez zesp6t Pogotowia
Ratunkowego ujawnit sie czestoskurcz komorowy (ryc. 4),
a przy przyjeciu na oddziat — stymulacja komorowa (ryc. 5).
W zwigzku z tym, w ramach prewencji wtornej, uktad re-
synchronizujgcy (CRT, cardiac resynchronization therapy)
rozszerzono o funkcje kardiowertera-defibrylatora (CRT-D)
(ryc. 8). Mozna sie zastanowié, czy pacjentowi nie nalezato
pierwotnie wszczepi¢ CRT-D [8].
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Omowienie

Dystrofia Emery’ego-Dreifussa jest rzadko spotykang cho-
roba genetyczna. Z powodu dominujacych objawéw neuro-
logicznych, uposledzajacych sprawno$¢ fizyczna, objawy ze
strony ukfadu krazenia pozostajg zazwyczaj niezauwazone.
Bardzo czesto przed 30. rokiem zycia ujawniaja sie zaburze-
nia przewodzenia przedsionkowo-komorowego. U chorych
z tg postacig miopatii nawet wydtuzone przewodzenie
przedsionkowo-komorowe jest wskazaniem do implanta-
cji uktadu stymulujacego serce (klasa zalecen IlbB) [7].
W przypadku rozpoznania niewydolno$ci serca, migotania
przedsionkow jedynym stusznym wyborem byto wszczepienie
CRT. Poniewaz obserwowano arytmie komorowa pod posta-
cig pojedynczych przedwczesnych pobudzeni komorowych,
to intuicyjnie rozwazano implantacje CRT-D, jednak wedtug
wytycznych ESC dotyczacych stymulacji serca i terapii resyn-
chronizujgcej z 2013 roku oraz wytycznych rozpoznawania
i leczenia ostrej i przewlektej niewydolnosci serca z 2012
roku pacjent nie miat wskazan do zastosowania takiego
urzadzenia. Dodatkowo nie byt optymalnie leczony, a dopiero
wszczepienie CRT z funkcja rozrusznika ([P, pacemaker]
CRT-P) umozliwiato wigczenie do terapii beta-adrenolityku.

Konflikt interesow

Autorzy deklarujg brak konfliktu interesow.
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Abstract

L] L '

e T . (S

\ .
v . L]

Aci AL AL e AL
a4

1 1
L]

X
e e P T e

]

Br=Iplus W17 Gc) SOMILLER A% AT-ZaMm 4.1

One of the main reason of hospitalization are arrhythmias and conduction disorders, exceptionally rarely they may have
a genetic basis. Muscular dystrophy Emery-Dreifuss is a genetic disease in which the image of muscular atrophy and
abnormal heart rhythm and conduction disturbances, which often require immediate intervention. Characteristic of
patients with muscular dystrophy Emery-Dreifuss is the presence of the absence of the electrical activity of the atrial
(atrial standstill, atrial paralysis), which is caused by atrial muscle fibrosis, as well as the conduction system. The paper
presents a patient with suspected Emery’ego-Dreifuss muscular dystrophy in which besides conduction disturbances
requiring pacemaker implantation occurred as complex ventricular arrhythmias, which required the extension of the

CRT-P to CRT-D.

Key words: muscular dystrophy, Emery-Dreifuss, atrial fibrillation, atrial standstill, atrial paralysis, CRT-P, CRT-D
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