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po napadach padaczkowych u chorej
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i chorobg Niemanna-Picka

Neurogenic stunning of left ventricle following epileptic seizures in
a patient with aortic regurgitation and Niemann-Pick disease
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Abstract

A case of a 19 year-old female with the Niemann-Pick disease and transient left ventricular dysfunction following epileptic

seizures is presented. Electrocardiographic features and differentid diagnosis of this condition are presented.
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WSTEP

Choroby spichrzeniowe (ChS) to wrodzone defekty metabo-
liczne, ktérych przyczyna jest brak lub niewystarczajaca ak-
tywnos¢ réznych enzyméw, co przejawia sie uszkodzeniem
konkretnych organéw przez gromadzone w nadmiarze sub-
stancje. Zmiany chorobowe w przebiegu ChS dotyczg bar-
dzo czesto serca (np. choroba Pompego); dochodzi do prze-
rostu miesnia sercowego i jego powiekszenia [1]. Zaliczane
do ChS lipidozy, jak choroba Niemanna-Picka (NP), powo-
duja z kolei uszkodzenie osrodkowego ukfadu nerwowego.
W niniejszej pracy opisano pacjentke z kardiologiczng mani-
festacjg choroby NP (wada serca — niedomykalno$¢ zastaw-
ki aortalnej i mitralnej) oraz z neurogennym ogtuszeniem
migsnia sercowego (NOMS) po napadach padaczkowych.
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Pacjentke w wieku 19 lat, z rozpoznana od 6. rz. choroba NP
typu C przyjeto poczatkowo na Oddziat Neurologii, gdzie
obserwowano kilka napadéw padaczkowych z patologicznym
zapisem EEG i wlaczono leczenie kwasem walproinowym.
Nastepnie chora zostata przeniesiona na Oddziat Choréb
Wewnetrznych z powodu zmian w EKG, ktére pojawity sie
po napadach padaczki. W EKG wykonanym na Oddziale
Neurologii po serii napadéw padaczkowych stwierdzono:
rytm zatokowy miarowy (RZM) 96/min, prawidtowa os ser-

ca, uniesienie odcinka ST w odprowadzeniach II, Ill i aVF do
1,5 mm oraz w odprowadzeniach V2-V6 (maks. V4 — 3 mm)
z ujemnymi zalamkami T w odprowadzeniach: I, Il 1lI, aVF

i V3 -V6 do 5 mm, wydtuzony odstep QTc (512 ms) (ryc. 1).
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Rycina 1. Badanie EKG wykonane po napadzie padaczkowym na Oddziale Neurologii (opis w tekscie)

Przy przyjeciu na oddziat wewnetrzny zanotowano nastepu-
jace parametry: ci$nienie tetnicze 130/80 mm Hg, rytm ser-
ca 76/min, prawidiowy szmer pecherzykowy w polach ptuc-
nych, bez obrzekéw obwodowych. Nie zaobserwowano ob-
jawéw ze strony uktadu sercowo-naczyniowego. W EKG
wykonanym w 3. dobie stwierdzono progresje amplitudy
ujemnych zatamkéw T w powyzszych odprowadzeniach do
12 mm, w odprowadzeniach V2-V4; wydtuzony odstep QTc
(469 ms) (ryc. 2). W czasie hospitalizacji u chorej nie zaob-
serwowano zadnych dolegliwosci ze strony ukfadu sercowo-
-naczyniowego. W badaniu echokardiograficznym zanotowa-
no nastepujace dane: powiekszona jama lewej komory do
68 m w rozkurczu, w skurczu — 44 mm, lewy przedsionek
— 32 mm, prawa komora — 16 mm, pfatki mitralne cienkie,
pfatki aortalne pogrubiate, niestabilne wypadajace do drogi
wyplywu lewej komory, rozlane zaburzenia kurczliwosci:
akineza koniuszka, hipokineza segmentéw okotokoniuszko-
wych przegrody, Sciany przedniej i dolnej. Frakcja wyrzutowa
lewej komory byta umiarkowanie obnizona: 35-40%, niedo-
mykalnos¢ zastawki mitralnej — Il stopnia, pole fali zwrotnej
— 2,7 cm?, niedomykalno$¢ zastawki aortalnej — /11l stop-
nia, vena contracta— 5 mm. Na podstawie USG jamy brzusz-
nej stwierdzono powiekszenie watroby — wymiar AP do
155 mm i §ledziony do > 250 mm, a w badaniach bioche-

micznych — morfologie i elektrolity w normie, CRP 0,2 mg/l,
CPK 14 j./I, CK-MB masa 3.1 ng/ml, podwyzszone stezenie
troponiny T (0,1 ng/ml; norma: do 0,03 ng/ml). W leczeniu
zastosowano: bisoprolol 2,5 mg/d., perindopril 2,5 mg/d., tri-
metazydyne MR 2 x dz., kwas walproinowy 600 mg/d.

W EKG wykonanym po 4 tygodniach zanotowano na-
stepujace parametry: RZM 76/min, PQ 160 ms, QT 460 ms,
ST-T w normie (ryc. 3). W wykonanym po 4 tygodniach kon-
trolnym badaniu echokardiograficznym zaobserwowano ustg-
pienie zaburzen kurczliwosci opisywanych w poprzednim
badaniu (akineza koniuszka, hipokineza segmentéw okoto-
koniuszkowych przegrody, Sciany przedniej i dolnej). Frakcja
wyrzutowa lewej komory wzrosta do 63%. Zmniejszeniu ule-
glajama lewej komory (61 mm) w rozkurczu. Pozostate para-
metry byly takie jak w poprzednim badaniu. Chora w 12-
-miesiecznej obserwacji pozostaje bez dolegliwosci kardio-
logicznych, kontynuuje terapie beta-adrenolitykiem, inhibi-
torem ACE oraz trimetazydyna i kwasem walproinowym.

OMOWIENIE

Choroba NP jest lipidoza spowodowang niedoborem specy-
ficznego enzymu — kwasnej sfingomielinazy. Choroba NP
typu A jest ciezkim neurologicznym schorzeniem, ktére pro-
wadzi do zgonu przed uptywem 2.—4. rz. W typie B wystepu-
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Rycina 2. Badanie EKG wykonane w 3. dobie. Rytm zatokowy,
gtebokie ujemne zatamki T w odprowadzeniach V3-V5 oraz
ujemne zatamki T w odprowadzeniach I, I, lll, aVF, V2 i V6.
Wydtuzony odstep QTc 469 ms

je hepato - i splenomegalia, pacjenci przezywaja do p6Znego
dzieciistwa badZ dorostosci. Opisana pacjentka ma chorobe
NP typu C (otepienie, spastycznos¢, napady drgawkowe, po-
razenie ruchéw gatek ocznych w pionie, powiekszenie wa-
troby i Sledziony). Typ C obejmuje ok. 500 zdiagnozowa-
nych przypadkéw na catym $wiecie i prowadzi do zgonu przed
ukoriczeniem 20. rz. Istnieja pojedyncze doniesienia o przezy-
ciach do 40. rz. W pismiennictwie jest jedynie kilka doniesien
o wadach serca w przebiegu choroby NP. Lever i Ryder [2] opi-
sali przypadek choroby NP z cor pulmonale wtérnego do
choroby ptuc, a Ishii i wsp. [3] — chorobe NP u 2 siéstr,
z ktorych jedna zmarta wskutek dysfunkcji lewej komory. Ba-
danie anatomopatologiczne pokazato istotne zwezenia dy-
stalnych czesci naczyi wieficowych wynikajacych z obrzeku
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Rycina 3. Badanie EKG wykonane po 4 tygodniach. Normaliza-
Cja zapisu

miesni gfadkich. Fotoulaki i wsp. [4] opisali przypadek chtop-
ca z choroba NP typu B, u ktérego w wieku 4 lat rozpoznano
niedomykalno$¢ zastawki mitralnej Il stopnia, a w wieku
5 lat rozwinefa si¢ niewydolno$¢ serca. Przedstawiona pa-
cjentka kardiologicznie ma stwierdzong wade serca: niedo-
mykalno$¢ zastawki aortalnej (wtérna do wypadania ptatkow,
zapewne wskutek zmian degeneracyjnych w przebiegu lipi-
dozy) i niedomykalnos¢ zastawki mitralnej. Prezentowata od-
wracalng dysfunkcje skurczowa lewej komory (rozlane zabu-
rzenia kurczliwosci lewej komory i obnizona frakcja wyrzu-
towa, zmiany w EKG ulegly normalizacji w ciggu 4 tygodni)
— opisywane jako kardiomiopatia tako-tsubo lub transient
left ventricular apical ballooning (TLVAB). Autorzy niniejszej
pracy uznali, ze NOMS byt wynikiem napadéw padaczko-
wych. Podobnie jak TLVAB, NOMS jest odwracalna dys-
funkcja miesnia sercowego i moze wystepowac w takich scho-
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rzeniach, jak zespét Guillain-Barre [5], krwotok podpajeczy-
néwkowy [6] czy przerzuty do mézgu [7]. Po napadach pa-
daczkowych opisywano takze przypadki zespotu TLVAB [8].
Przypadek NOMS podobny do zaprozentowanego opisali Shi-
mizu i wsp. [9] u 75-letniej pacjentki po nawracajacych na-
padach padaczkowych w ciagu 2 godzin. Po ustapieniu na-
pad6w zaobserwowano spadek skurczowego cisnienia tetni-
czego do 80 mm Hg, w EKG — uniesienia odcinka ST w od-
prowadzeniach Il, 1, aVF i V2-V5. Kolejne EKG przedstawiaty
glebokie, ujemne zatamki T (amplituda do 12 mm) w odpro-
wadzeniach V3-V5 oraz ujemne zatamki T w odprowadze-
niach I, I, lll, aVF, V2 i V6. W tym przypadku stwierdzono
identyczne zmiany w EKG i ich ewolucje jak u opisanej pa-
cjentki (ryc. 1, 2). Za NOMS odpowiada nadmierna aktywa-
cja wspotczulna bedaca wynikiem nadmiernego wyrzutu ka-
techolamin, np. po napadach padaczkowych [10]. Simon
i wsp. [11] wykazali gwattowny wzrost stezenia noradrenali-
ny i adrenaliny w ciagu 30 minut od napadu drgawek, a na-
stepnie ich szybki spadek. Kardiotoksycznos¢ wynikajaca
z nadmiaru katecholamin, oprécz NOMS, jest postulowana
takze jako jeden z patomechanizméw odpowiedzialnych za
wystapienie kardiomiopatii tako-tsubo [12]. Predylekcja zmian
do okolicy koniuszka serca moze wynikac¢ z najwiekszej ge-
stosci receptoréw dla amin katecholowych, zwiekszonej dys-
trybucji zakonczen uktadu wspoétczulnego i lokalnego steze-
nia noradrenaliny, ktére sg istotnie wieksze w okolicy koniusz-
ka lewej komory niz w pozostatej czesci migsnia [13]. Mimo
wielu podobienstw powinno sie rozréznia¢ kardiomiopatie
tako-tsubo od NOMS. Badacze z Mayo Clinic zaproponowali
kryteria rozpoznania TLVAB, podkreslajac, ze niezbedne jest
wykluczenie innych przyczyn mogacych wptywac na powsta-
nie zaburzen kurczliwosci. Naleza do nich schorzenia neuro-
logiczne, takie jak uraz glowy, krwotok podpajeczynéwko-
wy, udar mézgu czy guz moézgu [14]. Autorzy postuluja wy-
kluczenie TLVAB w przypadku padaczki i/lub napadu padacz-
kowego jako dodatkowej przyczyny NOMS.
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