Kardiologia Polska 2013; 71, 4: 406-409; DOI: 10.5603/KP.2013.0071

ISSN 0022-9032

OPIS PRZYPADKU / CASE REPORT

Elektryczna i mechaniczna dysfunkcja
przedsionkow u pacjenta z dystrofiq miesniowa
Emery-Dreifussa przyczyng zmiany wyboru
optymalnej formy elektroterapii:

czeste powikianie rzadkiej choroby

Atrial mechanical and electrical dysfunction in patient with Emery-Dreifuss
muscular dystrophy reason of change in electrotherapeutical approach:

frequent result of rare disease
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Abstract

We present a case of a 35 year-old male patient with Emery-Dreifuss muscular dystrophy diagnosed in the age of 12 who
was assigned to dual chamber pacing system due to bradycardia primarily recognised as sinus node insufficiency with the
atrio-ventricular nodal rhythm. During the procedure permanent electrical atrial stand-still without atrial capture were detected

and the mode of stimulation was change to VVIR.
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WSTEP

Dystrofia mie$niowa Emery-Dreifussa (EDMD) jest genetyczng
miopatig, na ktéra skfadaja sie postepujace zaniki miesni i do-
taczajace sie uszkodzenie migsnia sercowego, z zaburzeniami
rytmu i przewodzenia przedsionkowo-komorowego (p-k),
stanowigce istote zagrozenia zycia. Objawy EDMD pojawiaja
sie w wieku dzieciecym. Ograniczona aktywnos¢ ruchowa,
zréznicowana w okreslonych przedziatach wieku, moze utrud-
nia¢ ocene prawidtowej adaptacji hemodynamicznej serca do
wysitku w sytuacji zaburzonego chronotropizmu [1-3].

Dtugotrwaty brak uchwytnych objawéw zaburze hemo-
dynamicznych serca wptywa niekorzystnie na bezpieczeristwo
chorego. Ryzyko wystapienia i stopnia zaawansowania zabu-
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rzef rytmu oraz przewodzenia wzrasta z wiekiem. Maja one
charakter bradykardii zatokowej, zahamowan zatokowych,
dotaczaja sie arytmie nadkomorowe (pojedyncze pobudzenia
dodatkowe, czestoskurcze nadkomorowe, migotanie przed-
sionkoéw) [4, 5]. Towarzyszy temu zwiekszona gotowos$¢ do
ich wyzwalania. Stan ten z czasem wykazuje tendencje do
stopniowego utrwalania sie. Specyfika przebiegu tego procesu
chorobowego sa przypadki opisywanej zupetnej ciszy elek-
trycznej w przedsionkach, ktéra jest wyrazem zwyrodnienia
ttuszczowo-widknistego komodrek miesni przedsionkow,
a takze wezfa zatokowego i wezta p-k [6-8].

Ztozono$¢ obrazu klinicznego EDMD wymaga dro-
biazgowej diagnostyki w celu wyboru optymalnej metody
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leczenia, w tym doboru sposobu odpowiedniej formy stymu-
lacji. Ponizej przedstawiono przypadek mfodego mezczyzny
zakwalifikowanego do wszczepienia ukfadu stymulujacego
z wyjsciowym rozpoznaniem niewydolnosci wezfa zatoko-
wego, u ktorego z powodu zajecia procesem chorobowym
miesniowki obu przedsionkoéw, z ich zupetnym brakiem
odpowiedzi elektrycznej na stosowana stymulacje, implan-
towano uktad VVI.

OPIS PRZYPADKU

Mezczyzne w wieku 35 lat z rozpoznawana od lat rodzinna
postacia EDMD-XR (mutacja w genie emeryny: 421G>A,
187+1G>A) przyjeto do | Katedry i Kliniki Kardiologii WUM
w celu wykonania badarn diagnostycznych w zwiazku z za-
rejestrowaniem w rutynowych spoczynkowych EKG wolnej
czynnosci serca (rytm z facza p-k 42/min) (ryc. 1). Pacjent
pozostawat od 12. rz. pod statg opieka neurologiczna i kardio-
logiczna. Chory dotychczas negowat objawy ze strony uktadu
sercowo-naczyniowego, w tym zastabniecia, utraty przytom-
nosci, kotatania serca, bole w klatce piersiowej, dusznosci
i obrzeki obwodowe. W 24-godzinnej rejestracji EKG metoda
Holtera zaobserwowano: wiodacy rytm z tacza p-k o Sredniej
czestosci 38/min (czestos¢ minimalna: 31/min, maksymalna:
58/min) oraz brak zatamkéw P w catym zapisie. W badaniu
echokardiograficznym stwierdzono granicznej wielkosci lewa
komore z zachowang funkcja skurczowa (LVEDd 5,5 cm; EF
57%), powiekszenie obu przedsionkéw, zwlaszcza znaczna
rozstrzei prawego przedsionka (ryc. 2A, B). Ponadto w re-
zonansie magnetycznym stwierdzono obszary zwtdknienia
w warstwach podstawnych przegrody miedzykomorowe;
i w obrebie wolnej Sciany prawej komory. Na podstawie
diagnostyki chorego zakwalifikowano do wszczepienia uktadu
stymulujacego serca typu DDD na state.

W pierwszym etapie zabiegu wprowadzono do prawego
przedsionka elektrode firmy Medtronic model 5592-53, po
stronie lewej poprzez wenesekcje zyly odpromieniowe;j.
W EKG z elektrody umieszczonej w uszku prawego przed-
sionka nie zarejestrowano wiasnej aktywnosci elektrycznej
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Rycina 1A, B. Zapis 12-odprowadzeniowego spoczynkowego EKG, rytm z tacza przedsionkowo-komorowego 42/min

- LVPWs
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~IVSs
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260 cm?

Rycina 2. Badanie echokardiograficzne. A. Projekcja przy-
mostkowa w osi dtugiej lewej komory (prezentacja M-mode):
lewa komora granicznej wielkosci (LVEDd 5,5 cm); B. Projekcja
koniuszkowa (AP4C): powiekszenie prawego i lewego przed-
sionka
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Rycina 3. Zwolnienie rytmu stymulacji z 65/min do 35/min.
Po 1071. sekundzie pojawit sie rytm zastepczy z facza przed-
sionkowo-komorowego o czestosci ok. 36/min (QRS 105 ms).
Niewidoczne sa zatamki P (zapis 10 mm/s z programatora
LCS 3000)

przedsionkéw. Proba stymulacji z tego obszaru impulsami
do 5,0 V (0,5 ms) nie wyzwalata odpowiedzi elektryczne;.
Zmieniono elektrode na stabilizowang czynnie tej samej
firmy: model 5076-58, jednak zmiany miejsc stymulagcji
w prawym przedsionku (uszko prawego przedsionka, wolna
Sciana prawego przedsionka, okolice peczka Bachmana) nie
doprowadzity do uzyskania propagujacej odpowiedzi elek-
trycznej. Proba uzyskania odpowiedzi elektrycznej poprzez
stymulacje lewego przedsionka z dostepu przez proksymalng
zatoke wiencowa réwniez zakonczyta sie niepowodzeniem
— stwierdzono zupetny brak odpowiedzi elektryczne;j.
Ostatecznie zadecydowano o zafozeniu wewnatrzkomo-
rowej stymulacji serca (VVIR). Okres pozabiegowy przebiegat
bez powikfai. Stwierdzano prawidtowe funkcjonowanie
zafozonego uktadu w trybie stymulacji VVI. Kontrola am-
bulatoryjna pacjenta po 3 miesigcach wykazata prawidtowa
stymulacje. W zapisie EKG nadal utrzymywata sie cisza elek-
tryczna w przedsionkach. Po zwolnieniu rytmu stymulacji
z 65 do 35/min pojawit sie rytm z facza p-k o czestosci 34/min
(ryc. 3), ktory przyspieszyt sie w ciagu 2 min i pozostat stabilny
przy czestosci 42/min. W pamieci stymulatora zarejestrowano
93% rytmu podstawowego stymulatora 65/min i 7% rytmu kar-
diotopowego obejmujacego takze ekstrasystolie komorowa.
Ostatecznie wiaczono funkgje R (VVIR) w zakresie 65-90/min.

OMOWIENIE
Konsekwencje neurologiczne defektu genetycznego prowadza
wczesnie, bo juz w wieku dzieciecym, do zmian widocznych
w budowie ciafa i motoryce, zwigzanych z zanikiem niekt6-
rych grup miesniowych. Objawy kardiologiczne rozwijaja sie
skrycie i moga prowadzi¢ do wystepowania nagtych zgonéw
w mechanizmie napadowego bloku catkowitego (posta¢
rozwijajaca sie w przebiegu emerynopatii, dziedziczona
w spos6b sprzezony z picia, EDMD-XR) lub komorowych
zaburzen rytmu (posta¢ dziedziczona autosomalnie domi-
nujaco, w przebiegu laminopatii, EDMD-AD). W przypadku
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EDMD-XR zmiany degeneracyjne w przedsionkach zazwyczaj
wyprzedzaja patologie komér. Dysfunkcja migs$nia sercowego
ma charakter nieodwracalny i postepujacy [9, 10].

Charakterystyczna dla przebiegu EDMD jest skapoobja-
wowos¢ kliniczna istniejacych zaburzen rytmu i przewodze-
nia, a takze dysfunkcji skurczowej lewej komory. Pacjenci
na og6t nie odczuwajg migotania przedsionkéw ani zmian
rytmu prowadzacego. Niemoznos¢ wykonywania wysitku
z powodu patologii miesni szkieletowych nie doprowadza
tez do manifestacji hemodynamicznej istniejacej bradykardii.

Ze wzgledu na nieodwracalny i postepujacy charakter
zaburzen przewodzenia kryteria kwalifikacji do wszczepienia
stymulatora serca sg nieco odmienne u pacjentéw z EDMD.
Uwzgledniajac wytyczne dotyczace prewencji nagtego zgonu,
w przypadku EDMD wspétwystepowanie nawet jedynie wy-
dtuzonego czasu przewodzenia p-k moze stanowi¢ wskazania
do wszczepienia stymulatora serca (klasa zalecen Ilb, jakos¢
dowodéw B) [11, 12]. Reguly wyboru typu stymulacji nie
odbiegaja z kolei od ogdlnie przyjetych zasad.

Powyzszy obraz kliniczny spowodowat podjecie decyzji
o zabezpieczeniu chorego stafa stymulacja serca, jako prewen-
¢ji nagtego zgonu mimo nieodczuwanej bradykardii i braku
wtérnych zaburze hemodynamicznych.

W omawianym przypadku chory z EDMD znajdowat sie juz
w |V dekadzie zycia, kiedy zarejestrowano u niego zaburzenia
rytmu pod postacia tylko rytmu weztowego. Nie zaobserwowa-
no ani aktywnosci elektrycznej wezta zatokowego, ani innych
rytméw z potencjalnych osrodkéw ekotopowych w przedsion-
kach. Co prawda diagnostyka nieinwazyjna byta obarczona
mozliwoscia pominiecia niskonapieciowych fal migotania przed-
sionkoéw, jednak fakt zupetnej ciszy elektrycznej potwierdzono
w trakcie zabiegu implantacji elektrod do jam serca.

Sposréd implantowanych w osrodku autoréw pracy ukta-
doéw stymulujacych w jednym przypadku u chorych z zespotem
EDMD zaszta juz koniecznos$¢ rezygnacji z pozostawienia
elektrody w przedsionku. Woéwczas przyczyna byfa znacznie
wydtuzona odpowiedz elektryczna przedsionka na impuls
stymulujacy [13]. By¢ moze zblizony patomechanizm elek-
trofizjologiczny miat miejsce w powyzszym przypadku, przy
czym w znacznie bardziej zaawansowanym stopniu i z pefnym
uposledzeniem przewodzenia impulsu stymulujacego.

W wynikach badan anatomopatologicznych przedsta-
wionych w pi$miennictwie opisano zmiany morfologiczne
w Scianach przedsionkéw z ich Scieficzeniem i zwtdknieniem.
Ocena histopatologiczna potwierdza za$ obecnos¢ procesu
zwyrodnieniowego z nastepowym zwidknieniem i sttuszcze-
niem przedsionkéw. Zwtéknienie uktadu bodzcotwoérczo-
-przewodzacego stwierdza sie rowniez w obrebie wezta
zatokowego, wezta p-k i peczka Hisa. Taki charakter zmian
ttumaczytby specyfike tego typu zaburzen rytmu w poczat-
kowym okresie przebiegu choroby [14]. W prezentowanym
przypadku w badaniu serca rezonansem magnetycznym
stwierdzono znaczne powiekszenie przedsionkéw oraz
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zmiany strukturalne i zwféknieniowe niektérych obszaréw
miesnia komor.

Przedstawiony przypadek stanowi kolejne potwierdzenie
patologii elektrofizjologicznej przedsionkéw, wyprzedzajacej
nieprawidfowosci elektrofizjologiczne w zakresie komér.

WNIOSKI
W opisanym przypadku chorego z EDMD brak odpowiedzi
miesnia przedsionkéw na stymulacje elektryczna byt czynnikiem
decydujacym o zmianie pierwotnej kwalifikacji do stymulagji
dwujamowej na stymulacje komorowa (VVIR) w czasie operagji
implantacji uktadu stymulujacego serce.
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