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Wrodzony zesp6t dlugiego QT u mlodej kobiety
rozpoznany w okresie poporodowym
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Abstract

The postpartum period can unmask LQTS. We described a case of 22-year-old woman with episode of lost of consciousness
6 months after delivery. Holter monitoring showed episodes of QTc prolongation, max. QTc — 618 ms, medium QTc — 538 ms with
different morphology types of T wave. Beta-blocker (BB) therapy (metoprolol was initiated) and titrated up to 200 mg daily. The patient
was out of symptoms. After 2 years during the second pregnancy she reduced BB to 50 mg/day. In the postpartum period, 3 months
after delivery she had syncopal episodes. Holter monitoring showed polymorphic ventricular tachycardia. The cardioverter-defibrillator

was implanted.
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Wstep

Wrodzony zespét dtugiego QT (LQTS) wystepuje z cze-
stoscig 1: 3-5 tys. Obecnie wyr6znia sie 12 typéw LQTS;
pierwszy opis pochodzi z Norwegii (zesp6t Jervella i Lange-
-Nielsena, 1957 r.). Wrodzony zespét dtugiego QT cechuje
sie wydtuzeniem odstepu QT i zmianami ksztattu zatam-
ka T oraz typowymi objawami klinicznymi (omdleniami,
zastabnieciami, kotataniami serca, przebytym zatrzyma-
niem krazenia lub incydentami ztosliwej arytmii komoro-
wej). Charakterystyczng arytmig jest wieloksztattny cze-
stoskurcz komorowy typu torsade de pointes prowokowany
sekwencja cyklow krotki-dtugi-krotki. Grozne komorowe
zaburzenia rytmu serca zwiekszaja ryzyko nagtego zgonu
sercowego.

Bardzo czesto wrodzone LQTS przebiegaja skapoobja-
wowo i dopiero w okresie ciazy, a w szczeg6lnosci
w okresie poporodowym nasilaja sie zaburzenia okresu re-
polaryzacji, uaktywniajac tym samym mechanizm wyzwa-
lajacy zaburzenia rytmu serca.
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Opis przypadku

Kobieta 22-letnia, 6 miesiecy po porodzie (pierwszym),
zostata przywieziona przez pogotowie ratunkowe po catko-
witej utracie przytomnosci z mimowolnym oddaniem mo-
czu w domu (ci$nienie tetnicze w domu — 60/40 mmHg).
W chwili przyjecia na oddziat kobieta z dobrym kontaktem
logicznym, ostabiona, w badaniu fizykalnym tachykar-
dia rzedu 100/min, cisnienie tetnicze przy przyjeciu —
90/60 mmHg.

Wyniki badan laboratoryjnych byty w normie, z wyjat-
kiem hipomagnezemii — 0,56 mmol/l. W spoczynkowym
EKG stwierdzono tachykardie zatokowg 110/min i pojedyn-
cza dwuogniskowa arytmie komorowa. Wtaczono lecze-
nie, wyréwnujac niedobér ptynéw i magnezu. W EKG wy-
konanym nastepnego dnia obserwowano zwolnienie akcji
serca do 76/min, wydtuzenie odstepu QT do 460 ms, szcze-
gblnie widoczne w odprowadzeniach V,-V,, ze zmiang
ksztattu zatamkoéw T (dwugarbne zatamki T).

Adres do korespondencji:

dr n. med. Piotr Kukla, Oddziat Choréb Wewnetrznych, Szpital Specjalistyczny, ul. Wegierska 21, 38-300 Gorlice, tel.: +48 18 355 34 22,

e-mail: kukla_piotr@poczta.onet.pl

Kardiologia Polska 2009; 67: 7


https://core.ac.uk/display/344433759?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

796 Piotr Kukla et al.

Rycina 1. Spoczynkowy EKG w 2. dobie hospitalizacji. Odstep QTc — 540 ms
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Rycina 2. Badanie EKG metodg Holtera. Zwracaja uwage rézne typy morfologiczne zatamkow T

Wysunieto podejrzenie zespotu dtugiego QT. Monito-
rowano spoczynkowy EKG, w ktérym obserwowano przede
wszystkim bardzo duzg zmiennos¢ ksztattu koncowej fa-
zy zatamkéw T w odprowadzeniach V,-V,, (Rycina 1.). W ko-
lejnych dniach odstep QT mierzony w godzinach poran-
nych w standardowym EKG wynosit 520-540 ms,
a po korekcji QTc 536-547 ms.

Wykonano badanie EKG metodg Holtera, w ktérym
przy rytmie zatokowym o Sredniej czestotliwosci 67/min
(maksymalna 145/min, minimalna 45/min) obserwowano
pojedyncza arytmie komorowa, dwuogniskowa — 340/do-
be, wieloksztattnosé zatamkdéw T w ciggu doby (5 typow
morfologicznych zatamka T — Rycina 2.), odstep QT wahat
sie od 412 do 583 ms (Srednio 516 ms), a QTc — od 425
do 618 ms ($rednio 538 ms). Co ciekawe, obserwowano
tzw. poekstrasystoliczne zmiany zatamka T — wzrost am-
plitudy zatamka T i znaczniejsze wydtuzenie odstepu QT
w pobudzeniach zatokowych tuz po ekstrasystolii komo-
rowej (Rycina 3.).

W trakcie préby wysitkowej na biezni ruchomej poczat-
kowo obserwowano nasilenie komorowych zaburzen ryt-
mu serca (w tym pary), natomiast przy czestotliwosci
> 135/min arytmia komorowa ulegta wygaszeniu i pojawi-
ta sie ponownie w fazie odpoczynku. W EKG wykonanym

tuz po zakonczeniu proby wysitkowej obserwowano skro-
cenie odstepu QT do 440 ms, QTc — 419 ms. Nie mozna by-
to oceni¢ reakcji odstepu QT/QTc na szczycie wysitku
i w trakcie proby ze wzgledu na liczng arytmie komorowa.
Ze uwagi na zmiany ksztattu zatamkéw T (dwugarbne za-
tamki T) zaproponowali$my wstepnie rozpoznanie LQTS
typu 2 [1]. W skali Schwartza chora uzyskata 5 punktéw
— duze prawdopodobienstwo LQTS.

Kobieta dostarczyta réwniez EKG wykonany rok
wczesniej w czasie rutynowego okresowego badania, wte-
dy odstep QTc wynosit 480 ms. Badanie echokardiogra-
ficzne nie ujawnito strukturalnej patologii serca. Wywiad
rodzinny bez nagtego zgonu sercowego, natomiast u mat-
ki chorej w wieku 45 lat wystapit udar niedokrwienny mé-
zgu w przebiegu wady serca — niedomykalnosci aortalne;.

Chorej wtaczono leczenie beta-blokerem, metoprolol
w dawce 75 mg/dobe. Nastepnie zostata przekazana
do | Kliniki Kardiologii w Katowicach, gdzie potwierdzono
ostatecznie rozpoznanie LQTS i pobrano krew do badan
genetycznych. Beta-bloker skracat odstep QT z 520
do 460 ms. Chorej nastepnie cotygodniowo zwiekszano
dawke metoprololu o 25 mg, do dawki 200 mg/dobe
pod kontrolg EKG i badania holterowskiego. Wykonano
rowniez badania EKG u cztonkéw rodziny chorej: u ojca,
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20:23:11 11-07-05 | HR 61 bpm (1+3) | pera komorowa

bpm (143)

Rycina 3. W trakcie przyspieszenia rytmu zatokowego bigeminia komorowa oraz poekstrasystoliczne zmiany

zatamka T

matki, siostry i 6-miesiecznego syna — nie stwierdzono
cech zespotu dtugiego QT.

W kontrolnych badaniach EKG metoda Holtera rejestro-
wano okresy bigeminii komorowej, pary komorowe. Nie ob-
serwowano epizodéw ztozonej arytmii komorowej. Kobieta
regularnie przyjmowata metoprolol — 200 mg/dobe. Po
2 latach, 3 miesigce po urodzeniu drugiego dziecka doszto
do catkowite] utraty przytomnosci — chora stosowata wtedy
metoprolol w dawce 50 mg/dobe. W EKG przy przyjeciu
do szpitala obserwowano bigeminie komorowa, w 24-godzin-
nym EKG stwierdzono epizody wieloksztattnego czestoskur-
czu komorowego typu torsade de pointes — 4 epizody trwaja-
ce do 7 s. Chorej wszczepiono kardiowerter-defibrylator.
W ciggu 15-miesiecznej obserwacji nie odnotowano uzasad-
nionych interwencji urzadzenia.

Omowienie

Okres ciazy i okres poporodowy wigzga sie ze zwiekszo-
na aktywnoscig uktadu wspotczulnego, co w zespole wy-
dtuzonego QT powoduje zwiekszenie zagrozenia arytmia.
W okresie cigzy wzrasta tez stezenie estrogenu i proge-
steronu, stymulujacych receptory adrenergiczne i wptywa-
jacych na kinetyke biatek i kanatéw potasowych. W okre-
sie poporodowym dochodzi do zwolnienia akcji serca, co
sprzyja wydtuzaniu odstepu QT. Réwniez stres zwigzany
z opieka nad dzieckiem i zaburzony proces snu i odpoczyn-
ku wiaze sie ze zwiekszona aktywnoscia uktadu wspét-
czulnego, co moze prowadzi¢ do groznych komorowych
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zaburzen rytmu serca. Rashba i wsp. w rejestrze LQTS wy-
kazali, ze w grupie 442 pacjentek i ich krewnych incyden-
ty sercowe szczegblnie czesto wystepowaty w okresie po-
porodowym (pierwsze 40 tygodni od porodu). Prawie 10%
kobiet miato pierwszy incydent sercowy w okresie popo-
rodowym (nasza chora jest typowym przyktadem wysta-
pienia pierwszego incydentu sercowego wtasnie w tym
okresie).

Incydenty sercowe obserwowano przed okresem cia-
2y u 3,8% chorych, w okresie cigzy u 9% i w okresie popo-
rodowym u 23% chorych. Leczenie beta-blokerem w trak-
cie cigzy i w okresie poporodowym wigzato sie ze znaczaca
redukcja liczby incydentéw sercowych, totez zdaniem au-
toréw u kobiet z zespotem dtugiego QT wskazane jest pro-
filaktyczne stosowanie beta-blokeréw zaréwno w czasie
ciazy, jak i w okresie poporodowym [2]. Wedtug Priori i wsp.
leczenie beta-blokerem wigze sie jednak z duza korzysciag
tylko w przypadku LQTS typu 1, natomiast w LQTS typu 2
i 3 beta-blokery nie redukuja istotnie liczby incydentéw
sercowych. Incydenty sercowe wystapity odpowiednio
u 10% o0séb z LQTS 1, 23% z LQTS 2 i 32% LQTS 3 [3]. Po-
nadto szczegblnie narazone na wystapienie incydentéw
sercowych (pomimo leczenia beta-blokerem) sg osoby z od-
stepem QTc > 500 ms i osoby, u ktorych pierwszy epizod
miat miejsce przed 7. rokiem Zycia.

Z ostatniej analizy Priori i wsp. wynika, ze ryzyko incy-
dentu sercowego w grupie nieleczonych chorych z LQTS
wynosi 13% na rok. Ryzyko w przypadku genotypu LQTS
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typu 1 zalezy w gtéwnej mierze od czasu trwania odstepu
QTc. Mezczyzni z LQTS typu 1 i odstepem QTc > 500 ms
sg bardziej narazeni na wystapienie incydentu sercowego
w dziecinstwie, natomiast kobiety z odstepem QTc
> 500 ms maja identyczne rokowanie niezalezne od wie-
ku. W przypadku genotypu LQTS typu 2 pte¢ zefiska nie-
zaleznie od czasu trwania odstepu QTc stanowi czynnik
wysokiego ryzyka wystgpienia incydentu sercowego. Na-
tomiast w przypadku genotypu LQTS typu 3 rokowanie za-
lezy réwniez od ptci — mezczyzni sa grupa wysokiego ry-
zyka, szczegbdlnie przed 40. rokiem zycia [3]. Khositseth
i wsp. wykazali ostatnio, Ze na zdarzenia sercowe typu na-
gty zgon sercowy, zatrzymanie krazenia czy omdlenie
w okresie poporodowym narazone sg szczeg6lnie kobiety
z LQTS typu 2. Sposrod wszystkich obserwowanych cho-
rych, u ktérych wystapit wspomniany wczesniej punkt kon-
cowy, az 93% miato LQTS typu 2. Poporodowe zdarzenia
sercowe znamiennie czesciej wystepowaty u kobiet z LQTS
typu 2 w poréwnaniu z chorymi z LQTS typu 1 (16 vs 1%)
[4]. Réwniez badanie Seth i wsp. potwierdzito wczesniej-
sze obserwacje Khositsetha i wsp., ze okres cigzy wiaze
sie u kobiet z LQTS ze zmniejszonym ryzykiem zdarzen ser-

cowych, natomiast okres poporodowy, szczegélnie pierw-
sze 9 miesiecy, jest zwigzany ze zwiekszonym ryzykiem,
zwiaszcza w przypadku genotypu LQTS 2 [5]. Stosowanie
beta-blokeréw znamiennie zmniejsza czestosé zdarzen ser-
cowych w tym okresie. Przeprowadzenie badan genetycz-
nych w celu ustalenia doktadnego rozpoznania i okresle-
nia typu LQTS (rodzaju mutacji) jest niezwykle wazne,
wptywa na ocene ryzyka i decyzje kliniczne.
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