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ACC
AHA
AIVR
ARVC

ATP
EKG
EPS
ERS
HR
HTX
ICD

JTc

LBBB
LV
LVEDd
LVEF
LVESd

NCLV
nsVT
NZK
OFT
QRS
QTc

PVT
RBBB
RF
RMVT

RR
RV
RVOT
SCD
ST-T
sVT

T
VPB

VPB-LBBB

WYKAZ STOSOWANYCH SKROTOW

American College of Cardiology
American Heart Association
przyspieszony rytm komorowy / accelerated ventricular rhythm
arytmogenna kardiomiopatia prawej komory / arryhtmogenic right ventricle
cardiomyopathy
adenozyno-troj-fosforan / adenosine triphosphate
elektrokardiogram / electrocardiogram
badanie elektrofizjologiczne / electrophysiological study
zespot wezesnej repolaryzacji komor / early repolarisation syndrome
rytm serca / heart rhythm
przeszczep serca / heart transplantation
implantowany kardiowerter-defibrylator / implantable cardioverter-
defibrillator
skorygowany odstep JT / corrected JT interwal
kobiety / female
blok lewej odnogi peczka Hisa / left bundle branch block
lewa komora / left ventricle
wymiar koncoworozkurczowy LV / left ventricular end-diastolic diameter
frakcja wyrzutowa lewej komory / left ventricular ejection fraction
wymiar koncowoskurczowy / left ventricular end-systolic diameter
mezczyzni / men
niescalony mig¢sien lewej komory / non-compaction of the left ventricle
nieutrwalony czgstoskurcz komorowy / non-sustained VT
nagle zatrzymanie krazenia / sudden cadiac arrest
droga odptywu / outflow track
zespot QRS EKG / QRS complex
skorygowany odstep QT / corrected QT interval
zatamek P EKG / P wave
wieloksztattny czgstoskurcz komorowy/ polymorphic ventriclar tachycardia
blok prawej odnogi peczka Hisa / right bundle branch block
prad o wysokiej czestotliwosci/ radiofrequency
Nieutrwalony nawracajacy jednoksztaltny czestoskurcz/ repetive monomor-
phic ventricular tachycardia
ci$nienie tetnicze/ arterial blood pressure
prawa komora / right ventricle
droga odplywu z komory prawej / right ventricle outflow tract
nagta smier¢ sercowa / sudden cardiac death
odstep ST-T EKG / ST-T segment
utrwalony czestoskurcz komorowy / sustained VT
fala T/ T wave
przedwczesne pobudzenie komorowe/ premature ventricle beat
VPB wywodzaca si¢ z RV/ VPB from RV

VPB-RBBB VPB wywodzaca si¢ z LV/ VPB from LV

VF
VT

migotanie komor / ventricular fibrilation
czestoskurcz komorowy / ventricular tachycardia
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1. WSTEP

Komorowe zaburzenia rytmu stanowia niezwykle réznorodna grupe chordb. Pien
Ts’lo, chinski medyk, mistrz palpacyjnego badania pulsu i diagnostyki ok. 600 p.n.e.,
prawdopodobnie jako pierwszy, opisat niemiarowa czynnos$¢ serca, ktdrej podlozem
mogly by¢ komorowe zaburzenia rytmu [105].

Najczesciej izolowane komorowe zaburzenia rytmu nie wywoluja zadnych objawow
1 wowczas wg danych prezentowanych w literaturze [2, 122, 149] rokowanie jest dobre.
Uwazna analiza poszczegolnych rodzajow arytmii komorowych w kontekscie pelnego
obrazu klinicznego jest niezwykle istotna dla oceny historii naturalnej w tej jakze hete-
rogennej grupie chorob [96]. Wg doniesien z ostatnich lat [3, 56, 122, 157, 176] w pew-
nych sytuacjach klinicznych, skutkiem wystgpowania arytmii komorowej moze byc¢
nagla $mieré sercowa, kardiomiopatia, ale moze by¢ ona rowniez markerem innych
istotnych procesow chorobowych, ogdlnoustrojowych.

Obecnie jesteSmy swiadkami ogromnego postgpu i osiggni¢é, jakie dokonaty sig
i stale dokonujg w zakresie diagnostyki, terapii i zrozumienia podtoza molekularnego
takich jednostek chorobowych, jak kardiomiopatia przerostowa/rozstrzeniowa, zespot
wydluzonego i skroconego QT, zespdt Brugaddéw i wielu innych [171]. Istotna redukcja
wymiarow wspotczesnych kardiowerterow-defibrylatoréw (ICD) i zastosowanie prze-
zzylnych elektrod [25, 158, 194] znacznie uproscila technike implantacji ICD. Jednakze
bezpieczenstwo i skutecznos¢ zastosowanej terapii zalezg od wlasciwego wykorzystania
aktualnej wiedzy 1 nowych ,,narzedzi” w aspekcie tak unikalnej i specyficznej grupy
pacjentow, jaka jest populacja dzieci i mlodziezy.

Wigkszos$¢ danych w kontekscie komorowych zaburzen rytméw bazuje na doswiad-
czeniu i1 badaniach kardiologdéw internistow 1 populacji dorostych z réznorodnymi mio-
patiami i réznie zaawansowang chorobg naczyn wiencowych [49, 67, 103, 127, 191].
Inteligentne wykorzystanie powyzszych informacji jest podstawa skutecznosci leczenia
1 prewencji naglej $mierci sercowej w populacji dzieci.

Obecnos¢ lub brak organicznej choroby serca w duzym stopniu determinuje histori¢
naturalng komorowych zaburzen rytmu. Ponad 50% dzieci z utrwalong lub objawowa
arytmia komorowa obcigzonych jest organiczng choroba serca [2, 3, 56]. Natomiast
wsrod dzieci 1 mtodziezy, u ktorych podczas pierwszej oceny kardiologicznej nie wyka-
zano wykladnikow organicznego uszkodzenia serca az u prawie 50% mozna stwierdzi¢
subtelne wyktadniki miopatii [2, 44, 88, 157]. W przeciwienstwie do powyzszych infor-
macji 1izolowane przedwczesne pobudzenia komorowe sa czgsto spotykane wsrod mlo-
dych pacjentow bez organicznej choroby serca [3, 14, 58, 135]. Ten rodzaj tagodnej
arytmii komorowej charakteryzuje si¢ zmiennym nasileniem wystepowania. Pierwszy
wzrost czestosci wystgpuje we wczesnym niemowlgctwie, nastepnie obserwuje si¢ spa-
dek nasilenia arytmii we wczesnym dziecinstwie, natomiast ponowne stopniowe jej
nasilenie wystepuje wsrdd mlodziezy 1 przez cate doroste zycie. Nalezy pamigtal, ze
u kazdego pacjenta z komorowymi zaburzeniami rytmu moga wystgpowac potencjalnie
odwracalne przyczyny arytmii [2].

Komorowe zaburzenia rytmu s3 uznang przyczyna naglej $mierci sercowej (SCD)
[16, 191]. Populacja dzieci, wg badan epidemiologicznych, charakteryzuje si¢ niska
czestoscig wystgpowania SCD. Szacunkowo ryzyko wynosi wg réznych danych od 0,6
do 4,6 incydentéw SCD na 1 000 dzieci [3, 16, 17, 20, 21, 81, 171, 191, 200]. W opinii
tych samych autorow u pacjentow po leczeniu kardiochirurgicznym wrodzonych wad
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serca ryzyko zgonu (w rozumieniu SCD) jest wyzsze 1 moze osigga¢ wartos¢ 2-10%.
Wg danych z literatury wsrdd dzieci z nowo rozpoznang kardiomiopatia rozstrzeniowa
ryzyko zgonu wynosi 25-50% [2, 73, 185]. Natomiast w ogdlnej populacji dorostych
[67], gdzie roczne ryzyko naglego zgonu wynosi od 0,1% do 0,3%, wsrod pacjentow,
ktorzy przebyli zawal migs$nia sercowego, i u ktérych stwierdza si¢ istotnie obnizong
kurczliwo$¢ mig$nia sercowego oraz czestoskurcze komorowe, wynosi ono az 20% [ 16,
167, 207].

1.1. Komorowe zaburzenia rytmu w zdrowym strukturalnie i czynnosciowo
sercu dziecka

Dane epidemiologiczne dotyczace czestosci wystgpowania komorowych zaburzen
rytmu w mtodym, zdrowym (?) sercu zaleza od wielu czynnikow. Najistotniejszymi sa:
proces diagnostyczny, liczebno$¢ badanej populacji i charakterystyka demograficzna
oraz kliniczna pacjentow.

Historia naturalna przedwczesnych pobudzen komorowych u dzieci ze zdrowym
strukturalnie sercem jest pomyslna. Wiele badan, chociaz na matych liczebnie popula-
cjach dziecigcych, wykazato zmniejszanie liczby VPB podczas okresu obserwaciji.
Wg badan japonskich autoréw [138] czestos¢ wystepowania arytmii komorowej oce-
niasi¢ na 0,2-0,8/10 000/rok, natomiast wg szwajcarskich badaczy wynosi ona
1,1/100 000/rok [157].

W badaniach Beaufort-Krol 1 wsp. [14] czestos¢ wystgpowania przedwczesnych po-
budzen komorowych jest bardzo mala wsrdd zdrowych dzieci 1 mlodych dorostych.
Niezwykle rzadko przedwczesne pobudzenia komorowe wystepuja u dzieci ponizej
9 roku zycia, natomiast u 2-6% dzieci 1 mlodych dorostych stwierdza si¢ wigcej niz 50
VPB w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera. Przedwczesne pobudzenia komo-
rowe traktowane sg jako tagodne, jezeli nie wspotwystepuja z organiczng i/lub czynno-
sciowa chorobg serca i1 jezeli wysitek fizyczny powoduje wygaszenie arytmii
[3, 58, 122]. Nasilanie si¢ lub prowokowanie przez wysitek arytmii komorowej sugeruje
obecnos¢ strukturalnej lub elektrycznej choroby serca [133]; sporadycznie wykazuje si¢
takg sytuacj¢ u zdrowych dzieci. Nigdy nie przeprowadzono badan udowadniajacych to
stanowisko na duzych i pordwnywalnych populacjach dzieci i mtodziezy.

Z ostatnich doniesien autordw amerykanskich i japonskich [197] wynika, Ze idiopa-
tyczny czgstoskurcz komorowy (VT) jest stosunkowo czgsto stwierdzany u mtodych
0sob 1 jest odpowiedzialny za 10-20% przyczyn hospitalizacji w centrach kardiologicz-
nych w USA 1 Japonii. W populacji dzieci i mlodziezy odsetek wystepowania VT moze
by¢ jeszcze wigkszy ze wzgledu na sporadyczne wystgpowanie choroby wiencowej w tej
grupie populacji [88]. Niestety, badania dotyczace dzieci oparte sa nadal na bardzo ma-
tych grupach pacjentoéw [78, 149, 157].
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1.2. Morfologiczny aspekt komorowych zaburzen rytmu w zdrowym
strukturalnie i czynnoSciowo sercu

Dojrzate serce sktada si¢ z wielu roznych typdw komorek. Badania z ostatnich lat,
zwlaszcza z wykorzystaniem technik genowego typowania, udokumentowaly progre-
sywny charakter rdznicowania si¢ komorek zaangazowanych w rozwdj serca [9]. Obec-
nie wiemy, ze komorki prekursorowe u ptodu maja zdolnos¢ réznicowania si¢ w réoznego
typu komorki serca.

Boukens 1 wsp. [29] w opublikowanym w Circulation Research (2009) artykule
przedstawili aktualng wiedz¢ na temat embrionalnego podloza elektrofizjologicznej
heterogeniczno$ci migsnia sercowego w aspekcie wystepowania groznych dla zycia
komorowych zaburzen rytmu. W 2010 roku Epstein i Franklin [66] w artykule w New
England Journal of Medicine zaprezentowali stanowisko o embrionalnym rozwoju serca
w kontekscie etiopatogenezy chordb serca. Z badan doswiadczalnych na zwierzetach
[42, 43] wynika, ze z embriologicznego punktu widzenia dojrzata lewa komora sktada
si¢ gldéwnie z komorek pochodzacych z komorek prekursorowych pierwszego pola serca,
natomiast $ciana prawej komory oraz droga odptywu (OFT) pochodza z drugiego pola.
Z tego tez powodu réznice we wihasciwosciach elektrofizjologicznych prawej i lewej
komory moga by¢ zwigzane z odmiennym pochodzeniem embriologicznym tych regio-
néw. Wiadomo, ze droga odptywu powstaje w pdzniejszym stadium rozwoju embrional-
nego niz prawa komora oraz, ze utrzymuje ona swoja pierwotna wiasciwos¢ wolnego
przewodnictwa 1 obnizong zdolnos$¢ do kurczenia si¢ przez dtugi okres rozwoju embrio-
nalnego. Rowniez mig¢sien roboczy RVOT ma odmienne pochodzenie i odmienng histo-
ri¢ rozwoju niz komory serca, co wynika z faktu, ze ptodowa OFT (jej czg$¢ proksymal-
na) daje poczatek ostatecznej] RVOT. Uwaza si¢, ze moze to czgSciowo wyjasnia¢ wraz-
liwos¢ RVOT w inicjowaniu komorowej arytmii nawrotnej. Natomiast zaburzenia
w rozwoju embrionalnym, a zwlaszcza przetrwanie ptodowego fenotypu komorek mie-
$nia sercowego, moga stanowi¢ substrat dla arytmii, ktore powstaja w mechanizmie
zaburzen powstawania pobudzen. Bardziej dystalna cze¢$¢ embriologicznej drogi odpty-
wu RV zanika w procesie apoptozy. Jezeli przebieg tych proceséw zostanie zaburzony
w zyciu ptodowym, to tatwo sobie wyttumaczy¢, ze przetrwate ptodowe komoérki mie-
sniowe powyze] poziomu zastawek tetniczych moga stanowi¢ podioze dla wyzwolenia
1 utrzymania si¢ czg¢stoskurczy komorowych [42, 43].

W tym kontekscie juz nie jest tak zaskakujagcym fakt, ze VT moga pochodzi¢ z r6z-
nych obszarow drogi odptywu LV (aortic sinuses), tradycyjnie uwazanych za niezwig-
zane z komorowym miokardium. W swoich badaniach Anderson i wsp. [6] zlokalizowali
zstepujace pasma miokardium komorowego u podstawy lewej i1 prawej zatoki Valsavy.
Uwaza si¢, ze moga one stanowi¢ anatomiczny substrat dla VT [6, 45]. Poszukujac kore-
lacji pomigdzy morfologiag arytmii komorowej w 12-odprowadzeniowym badaniu EKG
a pochodzeniem arytmii, nalezy pamigta¢ o wzajemnych relacjach anatomicznych, np.,
ze platek niewiencowy zastawki aortalnej jest w bliskiej relacji z tylng czgscia RVOT,
co tlumaczy podobienstwa w zapisie EKG dla arytmii pochodzacych z obu tych obsza-
row [45] (ryc. 1).
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Ryc. 1: Zapis EKG w czgstoskurczach idiopatycznych, wg Badhwar i wsp [7]
Fig. 1: ECG record in ventricular tachykardia by Badhwar et al. [7]

Elektrofizjologiczne mechanizmy arytmii

Komorowe zaburzenia rytmu serca wynikaja z nieprawidtowosci w zakresie elek-
trycznej aktywnosci serca zlokalizowanej dystalnie od rozwidlenia peczka Hisa
(nie wymagaja ani przedsionka ani proksymalnej czesci wezla przedsionkowo-
komorowego do podtrzymania). Nalezy jednak pamietaé, ze gtdwng rola, jaka odgrywa
serce w organizmie ludzkim jest funkcja pompy dla catego uktadu krazenia. Zadaniem
serca jest pompowanie krwi z odpowiednig czestotliwoscia, gwarantujaca prawidtowe
utrzymanie przeptywu krwi w obrebie calego uktadu krazenia w odniesieniu do zapo-
trzebowania organizmu. Ten mechaniczny aspekt pracy serca jest wazny, zardwno w
odniesieniu do poszukiwania czynnikow wywolujacych 1 podtrzymujacych arytmie
komorowa, jak rowniez w wykorzystywaniu roznych metod terapeutycznych.

Elektrofizjologiczne mechanizmy arytmii zostaly opisane przez Issa i wsp. w mono-
grafii Arytmologia kliniczna i elektrofizjologiczna [83] bedacej podsumowaniem wspot-
czesnej wiedzy na temat zaburzen rytmu serca. Pozycja ta jest rozwinieciem 1 kontynu-
acja rozdzialu poswieconego zaburzeniom rytmu serca w ,,kardiologicznej biblii”, jaka
jest Braunwald’s Heart Disease: A textbook of Cardiovascular Medicine. Tabela 1.
ilustruje podstawowe mechanizmy arytmogenezy arytmii komorowych. Prawidlowe
rozpoznanie mechanizmu odpowiedzialnego za powstanie 1 utrzymywanie si¢ arytmii
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komorowej ma istotne znaczenie przy wyborze wlasciwej terapii. Niestety, wspoiczesna
diagnostyka kliniczna nie zawsze pozwala na jednoznaczng oceng elektrofizjologicznego
mechanizmu arytmii, a zwlaszcza arytmii ogniskowej. Wynika to z faktu, ze arytmia
czgsto wywotywana jest przez jeden mechanizm, a podtrzymywana przez inny.

Tabela 1. Elektrofizjologiczne mechanizmy komorowych zaburzen rytmu
Table 1. Electrophysiological mechanisms of ventricular arrhythmias

Mechanizm arytmii / Mechanisms of arrhythmias Przyklad arytmii
Example of arrhythmia
Automatyzm
(wzmozony fizjologiczny lub
automatyzm patologiczny) AIVR
Automaticity
(enhanced normal automaticity
) . or abnormal automaticity)
Zaburzenie powstawania pobu-
dzen / Disorders of impulse . .
formation Ogniskowa arytmia
25 komorowa z RVOT
Aktywnos¢ wyzwalana L\ LVOT
Triggered activity Focal ventricular
arrhythmia from RVOT
and LVOT
Zaburzenie przewodzenia pobu- . Idiopatyczny VT
dzen / Disorders of impulse e s et z LV (pgczkowy)

. mechanism . .
conduction idiopathic VT from LV

(fascicular)

Na uwage, w kontekscie populacji matych dzieci, zastuguje wptyw uktadu autono-
micznego na kontrolg czgstotliwosci pobudzen fizjologicznego rozrusznika serca po-
przez wzajemna relacj¢ wiokien wspolczulnych 1 przywspotczulnych unerwiajacych
wezet zatokowo-przedsionkowy. We wspdtczesnych opracowaniach naukowych [83]
podkresla si¢ wybiorcza funkcje obu uktadow, ktore dazac do zapewnienia zapotrzebo-
wania metabolicznego rozwijajacego si¢ organizmu odpowiednio dostosowuja czesto-
tliwos$¢ pracy serca.

Badanie EKG nalezy do najstarszych nieinwazyjnych kardiologicznych metod dia-
gnostycznych, ale pomimo bardzo licznych prac i intensywnych badan nauko-
wych [13, 19] molekularne podtoze cyklu zjawisk elektrycznych zachodzacych w sercu
(P-QRS-T), a zwlaszcza fali T, jest nadal tematem wielu dyskusji i debat. W ostatnich
latach prowadzone sg badania nad rolg srodsciennego gradientu repolaryzacji w aspekcie
arytmogenezy komorowych zaburzen rytmu [146]. Obecnos¢ wspomianego Srodscien-
nego gradientu repolaryzacji zostata wykazana nie tylko w badaniach eksperymental-
nych na zwierzgtach, ale rowniez u ludzi. Stworzono symulacj¢ matematyczng, ktora
udowodnita dominujaca rolg srddsciennego gradientu napigcia w genezie fali T w zapi-
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sie EKG. Jakie s3 tego implikacje kliniczne? Tutaj stanowisko autorytetow nie jest jed-
noznaczne [55, 146].

Tabela 2. Podziat komorowych zaburzen rytmu, wg Biggera i Monganrotha [187]

Table 2. Ventricular arrhythmias by Bigger and Monganroth [187]

Potencjalnie
Lagodna ar -
Benion zlosliwa Zlosliwa
8 Potentially Malignant
malignant
Wysokie
Ryzyko SCD / Risk of SCD Niewielkie ryzyko  Umiarkowane ryzyko Ryzyko
No risk Medium risk High risk
Powazna
Objawowa c}:;((:):a
Obecna choroba organiczna 8o choroba serca
Nieistotna . Severe
Present structural heart . Symptomatic
s Not significant . structural
disease structural heart dis- A :
eart dis-
ease ease
i/and
Typ arytmii Liczne VPB, , wielo-
. . ksztattne VPB, nsVT
T tricul hyth ’
ype of veniricular arrhythmia VPB, nsVT Frequent VPB, VL VE
polimorphic VPB,
nsVT
Zdrowe serce / Normal heart
i/and
. sVT
Typ arytmii VPB, nsVT (takze / also VF
Type of ventricular arrhythmia VPB, nsVT)
}_3ezob_]aw0\_va Nasilone
Bezobjawowa arytmia e Rl objawy
Objawy / Symptoms kowanych objawach
No symptoms . Severe
No or mild i
symptoms Ymp
Usunigcie
ObJ. AWOW Tak / Yes Tak / Yes Tak / Yes
Elimination of
symptoms

Uzasadnienie terapii Zavobi .
Reasons for thera- Sé%) leganie Brak ostatecznego
phy Nie / No rozstrzygnigcia Tak / Yes

Prevention of '
SCD Not general conclusion
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1.3. Postacie komorowych zaburzen rytmu w aspekcie tzw. zdrowego serca

W 2006 roku zostaty opublikowane wytyczne [207] dotyczace postepowania z cho-
rymi z komorowymi zaburzeniami rytmu. Zostaly one opracowane przez grupe eks-
pertow American College of Cardiology (ACC), American Heart Association (AHA)
1 European Society of Cardiology (ESC) we wspOlpracy z European Heart Rhythm As-
sociation (EHRA) 1 Heart Rhythm Society (HRS).

Wytyczne dotycza populacji dorostych, a problematyka komorowych zaburzen ryt-
mu u dzieci 1 mtodziezy zostala jedynie zasygnalizowana we wspomnianym opracowa-
niu.

Dla celow klinicznych w pediatrii przydatna jest klasyfikacja komorowych zaburzen
rytmu wedtug Biggera i Monganrotha, w ktérej wyodrebnionio trzy grupy arytmii: la-
godna, potencjalnie ztosliwa 1 ztosliwg (tab. 2). Podziat ten uwzglednia znaczenie ro-
kownicze arytmii i wspolistnienie organicznej choroby serca.

1.3.1. Postacie komorowych zaburzen rytmu w aspekcie tzw. zdrowego serca
dziecka

1.3.1.1. Izolowane przedwczesne pobudzenia komorowe (VPB)

Izolowane przedwczesne pobudzenia komorowe (VPB) to dodatkowe pobudzenia,
ktére powstaja w ektopowym ognisku w srodkomorowym uktadzie przewodzacym lub
w obrgbie migsnia roboczego w lewej lub prawej komorze. Cecha charakterystyczng jest
fakt, ze pojawiaja si¢ przedwczesnie w relacji do wiodacego rytmu zatokowego.
Na podstawie analizy morfologii VPB 1 ich osi mozna szacunkowo ustala¢ lokalizacje
ektopicznego ogniska [64]. Tzw. graniczna i uznawana za prawidtowa wartos¢ procen-
towego wystepowania VPB w rejestracji holterowskiej w populacji dzieci 1 mtodziezy
nie zostala okreslona. Wg Baman i wsp. [11] wartos¢ >24% jest wartoscig istotnie
zwigkszajaca ryzyko wystapienia kardiomiopatii tachyarytmicznej (czulos¢ 1 specyficz-
nos$¢ 80%) w populacji dorostych. Kakavand i wsp. [100] w pracy dotyczacej 28 dzieci
w wieku od 1 dnia do 18 lat z VPB i zdrowym strukturalnie sercem, jako czeste przed-
wczesne pobudzenia komorowe zdefiniowali wszystkie wystepujace z wigksza czesto-
$cig niz 5% w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera.

1.3.1.2. Czestoskurcze komorowe (VT)

Okoto 50% VT ma podtoze genetyczne. Zidentyfikowano choroby uwarunkowane
genetycznie, tj.: kardiomiopati¢ przerostowa, zespot wydtuzonego i skrdoconego QT,
zespot Brugaddw, czy zalezny od katecholamin polimorficzny VT, w przebiegu, ktorych
wystepuja grozne dla zycia arytmie komorowe, w tym czgstoskurcze komorowe, a ryzy-
ko SCD istotnie wzrasta.
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Pomimo postepu, jaki dokonal si¢ w zakresie diagnostyki genetycznej, uwaza sie,
ze nadal 50% VT ma podtoze idiopatyczne. Objawy kliniczne VT sg niecharakterystycz-
ne [187, 189], najczesciej sa to:

e uczucie kotatania serca
zaslabniecia/omdlenia
bol w klatce piersiowe]
objawy niewydolnosci krazenia
zatrzymanie krazenia
brak objawow

Wg danych z piSmiennictwa [149, 157, 197] powyzej wymienione objawy czgsciej
wystepuja u dzieci starszych w porownaniu do dzieci mtodszych (38% vs 22%), obja-
wowos$¢ arytmii nasila si¢ wraz ze wzrostem czgstosci akcji serca, a w przypadku VT
na podlozu organicznej lub czynnosciowej choroby serca objawy wystepuja znacznie
czesciej niz w przypadku idiopatycznych VT (57% vs 15%). Natomiast spontaniczne
ustepowanie VT czgsciej obserwuje si¢ u niemowlat (89 vs 56%) [122].

U niemowlat VT definiowany jest przez wielu autoréw [122] jako czgstoskurcz ko-
morowy, gdy stwierdza si¢ trzy lub wigcej kolejno po sobie wystepujace przedwczesne
pobudzenia komorowe z rozkojarzeniem przedsionkowo-komorowym i o czgstosci ryt-
mu przewyzszajacej poprzedzajacy rytm zatokowy o wigcej niz 20%.

W przypadku idiopatycznych VT wigkszos¢ (50-65%) ustgpuje samoistnie,
ale w obserwacji kilkuletniej (tzn. 5-10 lat) nawracajg [88].

Przyspieszony rytm komorowy (AIVR)

Jedna z postaci VT jest przyspieszony rytm komorowy (AIVR) wg obowiazujacych
kryteriow definiuje si¢ go, jako regularny monomorficzny rytm komorowy o czgstosci
do 10% szybszej niz podstawowy rytm zatokowy [5, 70, 126, 152, 153, 197]. Ta postac
czestoskurczu powszechnie uznawana jest za postac tagodng [126, 152, 153].

Idiopatyczny czgstoskurcz komorowy

Do tej pory sklasyfikowano kilka typow idiopatycznego VT w zaleznosci od pocho-
dzenia VT (czgstoskurcz pochodzacy z RV lub LV), morfologii (obraz RBBB
lub LBBB), odpowiedzi na prébe wysitkowa, reakcj¢ na czynniki farmakologiczne
(wrazliwy na adenozyne VT, wrazliwy na werapamil VT, wrazliwy na propranolol VT)
iutrzymywanie si¢ VT (nawracajace salwy i utrwalony). Tak, wigc spektrum idiopa-
tycznych czestoskurczy komorowych jest szerokie. Dzigki postgpowi, jaki dokonal si¢
w ostatnich latach w zakresie inwazyjnej diagnostyki elektrofizjologicznej, mozliwym
stato si¢ lepsze zrozumienie uwarunkowan anatomicznych i elektrokardiogaficznych
wystepowania tej arytmii. Obecnie dla wigkszo$ci form idiopatycznego VT, u pacjentdw
dorostych, leczenie za pomoca dostepnych technik ablacji jest skuteczne w ponad 90%
przypadkow [4, 198, 199], a u dzieci i mtodziezy wynosi ona od 58 do 97% ($rednio
60%) [162].
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W populacji dzieci i mtodziezy najczestszymi postaciami idiopatycznego VT sa:

1. Czestoskurcz z drogi odptywu (wrazliwy na adenozyne)

W zapisie EKG czgstoskurcz komorowy z drogi odptywu jest zorganizowany, mo-
nomorficzny i charakteryzuje si¢ stala dlugoscia cyklu z niewielkimi oscylacjami.
Pierwszy zespdt QRS VT ma taka sama morfologi¢ jak kolejne pobudzenia i nie obser-
wuje si¢ okresu warm up.

Ten rodzaj czgstoskurczu cechuje charakterystyczna morfologia: morfologia LBBB
z dolng osig [34, 197, 161, 168] dla arytmii z drogi odplywu prawej komory (VT RVOT)
oraz morfologia RBBB lub LBBB z dolng osig dla cz¢stoskurczu z drogi odpltywu lewe;j
komory (VT LVOT) [37, 168]. Informacje uzyskane z inwazyjnych badan elektrofizjo-
logicznych wykazaty, ze VT z drogi odptywu RVOT czy LVOT maja podobny elektro-
fizjologiczny mechanizm powstawania [87]. Nalezy pami¢ta¢, ze podobna charaktery-
styke morfologiczna do VT z drogi odptywu moga mie¢ VT pochodzace z innych obsza-
row, np.: z drogi naptywu do RV, z koniuszka (w tej sytuacji VT ma gorna os), z obsza-
ru tetnicy phucnej, z prawej lub lewej zatoki Valsavy czy z okolicy zespolenia mitralno-
aortalnego (aortomitral continuity) [178]. Precyzyjna lokalizacja ogniska arytmogenne-
go dla VT z drogi odptywu nadal pozostaje wyzwaniem dla elektrofizjologa z powodu
charakterystyki anatomicznej drogi odptywu [85, 104, 132, 197].

VT z RVOT stwierdza si¢ w populacji dziecigcej znacznie czesciej niz z LVOT
(70% vs 20%) [2, 149, 157], réwniez czgsciej wystepuje w populacji dzieci starszych.
Rokowanie w przypadku VT RVOT/LVOT jest dobre, w wigkszosci majg one tagodny
przebieg kliniczny. Sporadycznie opisywane sa kardiomiopatie tachyarytmiczne. Wy-
roznia si¢ nastgpujace postacie kliniczne, ktore czgsto zachodzg na siebie:

* nieutrwalony, nawracajacy, jednoksztaltny (repetitive momomorphic ventricle

tachycardia- RMVT)

* napadowy prowokowany wysitkiem

*  czeste przedwezesne pobudzenia komorowe

Leczenie polega przede wszystkim na przerwaniu VT 1 tutaj w wigkszosci przypad-
kéw skuteczna jest adenozyna. W postgpowaniu przewleklym stosowane sa beta-
blokery, werapamil, propafenon, amiodaron. W ostatnich latach coraz wigksze znaczenie
odgrywa, rowniez w populacji dzieci, przezskdrna ablacja pradem o czgstotliwosci ra-
diowej (RF) [4, 85, 139, 147, 161, 170].

2. Czestoskurcz z LV (peczkowy)
Punktem wyjscia tej postaci VT sg wtokna Purkinjego w obrebie:
e  wiazki tylnej lewej odnogi peczka Hisa
e wiazki przedniej lewej odnogi pgczka Hisa
e gdbrnej czesci przegrody miedzykomorowej po stronie lewej lub prawe;.

Elektrokardiograficzne cechy peczkowego VT to blok prawej odnogi peczka Hisa
z gorng osia.

Ten rodzaj czestoskurczu charakteryzuje si¢ wyzwalaniem podczas stymulacji
przedsionka 1 przerwaniem przy zastosowaniu werapamilu. Prawdziwa natura petli na-
wrotne] w tej postaci VT jest przedmiotem wielu badan [85, 93]. Wystepuje on w spo-
czynku, jest dlugotrwaty i trudny do przerwania przy pomocy adenozyny, a po jego
ustgpieniu dlugo utrzymujg si¢ zmiany ST-T.
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3. Czgstoskurcz adrenergiczny

Aktualnie brak jest zdefiniowanych czynnikéw réznicujacych go z innymi idiopa-
tycznymi VT. Sporadycznie opisywany jest u dzieci. Morfologia zespotoéw QRS zalezna
jest od lokalizacji ogniska ektopicznego. Najczesciej indukowany jest stresem, wysil-
kiem, a przerywany jest beta-blokerem. Uwaza si¢, ze powstaje on w mechanizmie
wzmozonego automatyzmu widkien Purkiniego.

4. Czgstoskurcz z pierscienia mitralnego lub trojdzielnego
Opisywane sa pojedyncze przypadki u dzieci. Zapis EKG zalezy od lokalizacji cze-
stoskurczu. U czg$ci pacjentdéw wystepuje wrazliwos¢ na adenozyne.

5. Czgstoskurcze nasierdziowe wywodza si¢ z migsniowki drogi odptywu potozonej
epikardialnie.

W tej grupie czgstoskurczy nie ma typowych cech patognomicznych w zapisie EKG.
Nalezy pamigtac, ze pomimo podobienstw w zapisie EKG lokalizacja arytmii u podsta-
wy serca moze dotyczy¢ zarowno nasierdzia przylegajacego do zyly wielkiej serca, jak i
przylegajacego do uszka lewego przedsionka, zatoki poprzecznej worka osierdziowego,
ptatkéw zastawki aortalnej, okolicy podzastawkowej zastawki aorty, cigglosci aortalno-
mitralnej, goérnego pierscienia mitralnego, czy tez pnia ptucnego i RVOT-u. Duze reje-
stry u chorych dorostych wskazuja obecnie na mozliwos¢ przeprowadzenia mapowania
epikardialnego i ablacji serca zarowno z dojscia torakoskopowego, jak i z naktucia wor-
ka osierdziowego, czy tez z dostepu przez odgalezienia zatoki wiencowej lub hybrydo-
wego laczenia w/w technik. Skutecznos¢ dostepu zylnego do ablacji arytmii epikardial-
nych z drogi odptywu lewej komory wynosi u dorostych 70% [178]. U dzieci sa to nadal
opisy pojedynczych przypadkow [150].

1.3.1.3. Wieloksztaltny cze¢stoskurcz komorowy — Idiopatyczne migotanie komor
— Zespol wezesnej repolaryzacji komor

Mechanizmy lezace u podstaw powstawania i utrzymywania si¢ PVT 1 VF nie zosta-
ty jednoznacznie okreslone [39, 117]. Istotnie prawdopodobnym jest, ze VF jest nastep-
stwem heterogennych rodzajow zaburzen elektrycznych i nie jest mozliwym ustalenie
pojedynczego mechanizmu, ktéry odpowiedzialny bylby za wszystkie rodzaje arytmii
[32, 86]. Badania populacji dorostych, u ktérych rozpoznano zespo6t Brugadow, analizu-
jace m.in. archiwalne zapisy uzyskane z kardiowerteréw-defibrylatorow wykazaty,
ze ponad 67% incydentdw VF u tych pacjentow bylo poprzedzonych izolowanymi VPB,
identycznymi z tymi, ktore wyzwalaly VF [101]. Mechanizm tego zjawiska elektryczne-
go nadal nie jest poznany.

Na tamach New England Journal of Medicine [183] w 2009 opublikowano wyniki
dlugoterminowej obserwacji 0sob dorostych z zespotem wczesnej repolaryzacji zdefi-
niowanym jako wysokie odejscie punktu J (= 0,ImV powyzej linii izoelektrycznej)
w odprowadzeniach innych niz V1-V2-V3 w 12-odpoprowadzeniowym EKG. Autorzy
wykazali, ze wykazanie cech elektrokardiograficznych ERS w odprowadzeniach II, II1
1aVF zwiazane bylo ze szczegdlnie podwyzszonym ryzykiem zgonu z przyczyn serco-
wych. Z drugiej strony wiadomo, ze obecnos¢ wymienionych cech elektrokardiograficz-
nych jest dosy¢ powszechna w populacji ogdlnej (2-10%) [154], a jeszcze czgsciej
stwierdzana jest wsrdd sportowcdw. Powszechnie uwaza sig, ze opisywane zmiany elek-
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trokardiograficzne nie maja implikacji klinicznych u mtodych o0séb uznawanych
za zdrowe. Jednakze ostatnie badania eksperymentalne [76, 169, 204], opisy przypad-
kéw [27, 121] oraz badania populacyjne u zdrowych dorostych 0séb po zatrzymaniu
krazenia [79, 136] lub z udokumentowanym idiopatycznym VF [191] sugeruja zwiazek
pomiedzy wysokim odejsciem punkt J i/lub z pozazgbianym przejsciem zespolu QRS w
punkt J, a ryzykiem wystapienia VF 1 ,,burz elektrycznych”. Powyzej wymienione bada-
nia przeprowadzano u 0séb dorostych. Aktualnie nie ma badan populacyjnych analizuja-
cych to zagadnienie u dzieci.

1.4. Postepowanie diagnostyczne u dzieci i mlodziezy z komorowymi
zaburzeniami rytmu ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem

W diagnostyce komorowych zaburzen rytmu w zdrowym strukturalnie i czynno-
sciowo sercu postepowanie diagnostyczne ma na celu ustalenie etiologii, ztozonosci
arytmii oraz okreslenie ryzyka wystgpienia powaznego incydentu sercowego. W ocenie
arytmii komorowej mozna postuzy¢ si¢ klasyfikacja Lowna, jednak w pediatrii klasyfi-
kacja Birggera wydaje si¢ by¢ bardziej przydatng (tab. 2).

Istotng rol¢ w procesie diagnostycznym odgrywa badanie podmiotowe i przedmio-
towe, badania laboratoryjne z ewentualnym uwzglednieniem diagnostyki genetycznej,
badanie EKG [31, 77, 155], 24-godzinne badanie EKG metoda Holtera (z ewentualng
oceng turbulencji rytmu zatokowego) [65], badanie echokardiograficzne oraz proba
wysitkowa [206, 207].

W réznicowaniu VT nalezy wzia¢ pod uwage morfologie czg¢stoskurczu (monomor-
ficzny vs polimorficzny), morfologi¢ arytmii w 12-odprowadzeniowym badaniu EKG
celem oceny lokalizacji ogniska ektopicznego wywotujacego arytmi¢. Przy analizie
zapisu EKG rytmu zatokowego nalezy oceni¢ odcinek QT i zatamek T, jak réwniez
obecnos¢ innych zawezlen, np.: fala epsylon.

Badanie echokardiograficzne w omawianej populacji pacjentow odgrywa istotng ro-
le z kilku wzgledow. U bezobjawowych dzieci VPB o morfologii LBBB moga by¢ jedy-
nym objawem ARVC [182]. Kolejnym istotnym powodem jest fakt, ze niedawno po-
twierdzono, iz kardiomiopatia arytmiczna z powodu bardzo licznych VPB stanowi nowa
przyczyn¢ odwracalnej kardiomiopatii rozstrzeniowej [11, 118, 145, 177, 180, 184, 193].
Badan dotyczacych tego zagadnienia u dzieci jest nadal bardzo niewiele. Pierwszym,
ktory badat wptyw izolowanych VPB na funkcje skurczowg lewej komory u dzieci byt
Sun 1 wsp. [179]. Typowa trudnosciag w interpretacji wynikow badania echokardiogra-
ficznego w tej populacji pacjentow jest wystepowanie licznych VPB. Uzyskane wyniki
musza uwzglednia¢ inng charakterystyka VPB i pobudzen zatokowych. Obecnie coraz
wigkszg role, rowniez w populacji dzieci, odgrywa w ocenie funkcji lewej komory bada-
nie metoda tkankowej echokardiografii doplerowskiej [102, 144].

W niektorych sytuacjach klinicznych konieczna jest rozszerzona diagnostyka obra-
zowa 1 inwazyjna, np.: badanie elektrofizjologiczne [24, 124, 177, 207]. Celem wyklu-
czenia ARVC przydatne moze okazac si¢ obrazowanie RV za pomoca magnetycznego
rezonansu, biopsja RV czy angiografia RV.

Wg danych epidemiologicznych [85] rozpoznanie idiopatycznego VT ustalane jest
na podstawie danych z analizy EKG, ktére jest diagnostyczne w 17%, 24-godzinnego
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badania EKG metoda Holtera - diagnostyczne w 85% 1 wyniku testu wysitkowego, ktory
jest diagnostyczny w 25-50% przypadkéw [83, 187].

Proces diagnostyczny w przypadku wykazania obecnosci arytmii komorowej zostat
doktadnie i1 przejrzyscie opisany w wydanej w 2010 roku monografii ,,Roznicowanie
czestoskurczow” [106] bedacej podsumowaniem wspotczesnej wiedzy m.in. na temat
komorowych zaburzen rytmu serca w populacji dorosltych oraz we wspomniane]
juz wezesniej monografii Arytmologia kliniczna i elektrofizjologiczna [83].

Mimo tak wielu metod diagnostycznych nadal okreslenie rokowania w arytmii ko-
morowej czesto pozostaje trudne.

1.5. Mozliwosci terapeutyczne w aspekcie komorowych zaburzen rytmu u
dzieci i mlodziezy ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem

Opcje leczenia czestych VPB i VT z drogi odptywu obejmuja leczenie farmakolo-
giczne i przezskdrng ablacje. Leczenie farmakologiczne moze by¢ rozwazane u dziecka
z objawowa arytmig komorowa. Leki, takie jak beta-blokery, werapamil i diltiazem,
maja skutecznos¢ 25-50% [40, 56]. W leczeniu mozna stosowac rowniez leki z klasy 1A,
1C i 3 wg klasyfikacji Vaughan-Williamsa, w tym amiodaron lub leczenie skojarzone
[2]. U dzieci z objawowa arytmig komorowa, z opornymi na leczenie VT (np. peczkowe
VT), w sytuacji, gdy pacjent nie toleruje lekdw lub nie chce by¢ przewlekle leczony
farmakologicznie, gdy chce uprawia¢ wyczynowo sport, leczeniem z wyboru jest ablacja
przezskdérna. Ablacja pradem o czestotliwosci radiowej dla dzieci powyzej 5 roku zycia
ma obecnie wysokg skutecznos¢, co spowodowato, ze uznano ja za metode leczenia
z wyboru, zwlaszcza w przypadku VT z drogi odptywu [47, 85, 96].

Wg obecnie obowigzujacych standardow dla populacji dorostych [4] ablacja RF
podioza arytmii komorowej jest standardowym postepowaniem u chorych z objawowa
arytmia komorowg, bardzo licznymi bezobjawowymi VPB oraz moze by¢ stosowana
w zapobieganiu rozwojowi kardiomiopatii tachyarytmicznej u pacjentdéw bez objawdw
arytmii. W odniesieniu do dzieci i mtodziezy publikacje dotycza matych liczebnie grup
pacjentow i w wigkszosci sa to opisy pojedynczych przypadkow [139, 150, 161].

W sytuacjach klinicznych o wysokim ryzyku NZS opcja terapeutyczng jest implan-
tacja kardiowertera-defibrylatora (ICD). Zastosowanie wszczepialnych kardiowerterow-
defibrylatorow istotnie zmniejszyto liczbe zgonéw spowodowanych groznymi tachy-
arytmiami komorowymi [207] u dorostych. Ten rodzaj terapii nadal znajduje jednak
sporadyczne zastosowanie u dzieci. Wg zalecen AHA and ACC obowigzujg jednakowe
wskazania do implantacji ICD u dzieci 1 dorostych. Najczgstszymi, wg danych z literatu-
ry, wskazaniami do implantacji ICD w populacji pediatrycznej s3: kardiomiopatie, ze-
spot wydtuzonego QT, wrodzone wady serca po korekcji kardiochirurgicznej, czgsto-
skurcz komorowy 1 migotanie komor u pacjentdw z anatomicznie prawidlowym sercem
[207].

Ogromny postep, jaki dokonat si¢ w zakresie technologii dostgpnych elektrod i kar-
diowerterow-defibrylatorow, utatwit procedurg wszczepiania ICD u mtodych pacjentdw.
Jednakze rozmiary naczyn u dzieci nadal stanowig istotne ograniczenie tej metody i
stwarzaja konieczno$¢ poszukiwania alternatywnych rozwiazan [20, 21, 115]. W 1980
roku Mirowski opublikowat artykul o zastosowaniu wszczepialnych kardiowerterow-
defibrylatoréw u oséb po skutecznej reanimacji. Zewnetrzne kardiowertery-defibrylatory
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byly uznanym narzedziem terapeutycznym przez dekady, ale to on, jako pierwszy przed-
stawil w pelni automatyczne, wszczepialne urzadzenie, porownywalne do wszczepial-
nych rozrusznikow serca. Aktualnie implantacja ICD jest standardowa procedurg u doro-
stych i coraz czesciej znajduje zastosowanie w leczeniu groznych dla zycia arytmii row-
niez w populacji dziecigcej [25, 63]. W ostatnich latach technika implantacji ICD ulegta
znacznemu uproszczeniu ze wzgledu na istotng redukcje wymiardw wspotczesnych
generatorow i zastosowanie przezzylnych elektrod [158]. W przesztosci implantacja ICD
byta gléwnie prewencja wtorng SDC, natomiast obecnie ICD sg implantowane, w coraz
wigkszej liczbie, jako prewencja pierwotna, chociaz zagadnienie to jest stale Zrédlem
licznych kontrowersji. Pomimo znaczacego postgpu technologicznego, jaki dokonal si¢
na przestrzeni ostatnich lat w tej dziedzinie terapii, dzieci stanowig grupe problematycz-
ng, a procedura wszczepienia ICD jest bardziej skomplikowana niz u dorostych [194].

1.6. Sport a arytmia komorowa

Fizjologiczng odpowiedzig organizmu na regularny wysitek fizyczny jest szereg
zmian przystosowawczych majacych na celu poprawe tolerancji i umozliwienie osiaga-
nia lepszych wynikéw sportowych. Zmianom tym podlega wigkszos¢ tkanek i uktadow,
ale najwazniejsze dotycza uktadu krazenia. Regularny wysitek fizyczny o duzym nate-
zeniu powoduje odwracalng przebudowe migsnia serca i zmian¢ napiecia uktadu auto-
nomicznego kontrolujgcego rytm serca, catoksztatt tych fizjologicznych zmian okresla
si¢ mianem serca sportowca. Charakter i ich nasilenie zalezg przede wszystkim od ro-
dzaju uprawianej dyscypliny, stazu treningowego, intensywnosci treningdw oraz czynni-
kéw osobniczych takich jak: wiek, pte¢, powierzchnia ciala, rasa, czynniki genetyczne
[46, 128, 160].

Z uwagi na ztozono$¢ procesow adaptacyjnych zachodzacych pod wptywem wysit-
ku fizycznego oraz mozliwo$¢ jednoczesnego wystgpowania bezobjawowych dotad
choréb uktadu sercowo-naczyniowego u mtodych sportowcow kazda nieprawidlowosc
wykryta w badaniach kontrolnych wymaga doktadnej diagnostyki [50, 52, 53].

Sportowiec wyczynowy, stosownie do wybranej dziedziny sportu, uczestniczy w re-
gularnych treningach fizycznych i w zawodach na poziomie minimum szczebla regio-
nalnego i/lub krajowego [166].

Wg definicji, serce sportowca (athlete’s heart), to serce zaadaptowane do warunkoéw
zwigkszonego obcigzenia w odpowiedzi na regularny, przewlekly wysitek fizyczny,
a zespol zmian stwierdzanych w sercu nie prowadzi do skutkow patologicznych w ukta-
dzie sercowo-naczyniowym [128, 166].

Po raz pierwszy serce sportowca opisal Henschen w 1899 roku, ktéry metoda opu-
kowa stwierdzil powigkszenie serca u narciarzy biegowych.

Najsilniejszym pojedynczym czynnikiem determinujagcym charakter przemian mor-
fologicznych zachodzacych w sercu jest rodzaj uprawianej dyscypliny sportowe;.

Wysitek fizyczny o charakterze statycznym w pierwszym okresie prowadzi do
umiarkowanego wzrostu zapotrzebowania serca na tlen i nieznacznego wzrostu rzutu
serca, natomiast istotnie podnosi si¢ ci$nienie tetnicze oraz zwicksza obwodowy opdr
naczyniowy i czestos¢ akcji serca [128]. Odleglym skutkiem uprawiania takich dyscy-
plin jest koncentryczny przerost lewej komory, w ktorym zwigkszeniu grubosci Sciany
nie towarzyszy proporcjonalne poszerzenie jamy komory.
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Wysitek o charakterze wytrzymalosciowym poczatkowo prowadzi do zwigkszenia
zapotrzebowania serca na tlen, zwigkszenia rzutu serca i podwyzszenia ci$nienia tetni-
czego bez wzrostu obwodowego oporu naczyniowego [128]. Takie zmiany w hemody-
namice krazenia s3 powodem przerostu ekscentrycznego serca, gdzie wzrost grubosci
sciany koreluje z poszerzeniem swiatla lewej komory.

W praktyce jednak czgsto mamy do czynienia z wysitkiem o mieszanym charakterze
statyczno-wytrzymatosciowym i odpowiadajacym mu koncentryczno-ekscentrycznym
przerostem serca. Nalezy podkresli¢, ze wystepujacy w odpowiedzi na wysitek fizyczny
fizjologiczny remodelling nie wiaze si¢ z wystapieniem dysfunkcji skurczowej lub roz-
kurczowej serca, a ponadto cofa si¢ po zaprzestaniu uprawiania regularnego wysitku
[22]. Znajomos¢ tych faktow utatwia zdiagnozowanie chorob serca, ktdre moga u milo-
dych sportowcdéw wykazywaé znaczne podobienstwo do indukowanych wysitkiem
przemian adaptacyjnych. W odréznieniu do zmian o charakterze serca sportowca, orga-
niczne choroby serca znacznie zwigckszaja ryzyko powstania ztosliwych arytmii.

Nagte zgony sercowe u sportowcdw wystepuja rzadko, ale czesto sg pierwsza
1jedyng manifestacja choroby ukladu sercowo-naczyniowego u mtodych sportowcow
(young athletes), ktora dotad mogla mie¢ bezobjawowy przebieg kliniczny [12, 51, 57,
98, 127, 129]. W wymienionych publikacjach podkresla si¢ fakt, ze szacowana czestosc
SCD rdzni si¢ zaleznie od wieku badanej populacji i tak dla sportowcéw w wieku od 12
do 24 roku zycia wynosi <1/100 000 zgondéw wsrod sportowcdw na rok. Zgony te wy-
stepujg najczegsciej podczas wysitku fizycznego, a gtdwng ich przyczyna sa komorowe
zaburzenia rytmu serca [15] spowodowane zmianami strukturalnymi migsnia serca.

Badanie EKG nie jest najistotniejszym z punktu widzenia diagnostyki réznicowe;j
zmian o charakterze serca sportowca, stanowi za to wazne narzedzie w rozpoznawaniu
zaburzen rytmu u sportowcdw. Nieprawidlowy wynik EKG z powodu wiaczania tego
badania do screeningu mtodych sportowcdw stanowi czgsto pierwszy sygnat o mozliwo-
sci wystgpowania organicznej choroby serca. Interpretacja takiego wyniku wymaga
duzego doswiadczenia i znajomosci szeregu odmiennosci, ktére w EKG sportowcow sa
wynikiem zmian adaptacyjnych i jako te nie powinny by¢ uznane za patologie [53, 206].

Nierzadko przebudowa migs$nia sercowego indukowana wysitkiem oraz zmiana re-
gulacji wegetatywnej moze powodowaé wystapienie arytmii komorowych w postaci
pojedynczych przedwczesnych pobudzen komorowych, par VPB, a nawet salw nsVT.
Zaburzenia te czgsto nie daja objawdw w zyciu codziennym, ale ulegajac nasileniu pod-
czas wysitku fizycznego, znacznie zwigkszaja ryzyko naglej $mierci sercowej. Biffi
1 wsp. [22] wykazali, ze po 3 miesigcach od zaprzestania treningu czg¢stoS¢ wystepowa-
nia przedwczesnych pobudzen komorowych zmniejszyta si¢ o 80%, a nieutrwalonych
czestoskurczow komorowych o 90%. Badania przesiewowe prowadzone przez Corrado
1 wsp. [52], z uzyciem 12-odprowadzeniowego spoczynkowego EKG, udowodnito sku-
tecznos¢ tej metody profilaktyki w zmniejszaniu $miertelnosci spowodowane;j
SCD wsrod mtodych sportowcow. Wykazali oni, ze w latach 1979-1980 roczny wskaz-
nik zgonoéw wynosit 3,6/100 000, a po wprowadzeniu badan przesiewowych w latach
2003-2004 obnizyl si¢ do 0,4/100 000. W Polsce rowniez, aby uzyska¢ pozwolenie na
wyczynowe uprawianie sportu, nalezy przejs¢ pelne badanie lekarskie i mie¢ wykonane
badanie EKG.
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2. CEL PRACY

Przeprowadzone i prezentowane w rozprawie badania miaty odpowiedzie¢ na pyta-
nie: jakie czynniki kliniczne i elektrokardiograficzne maja wartos¢ prognostyczna
u dzieci 1 mlodziezy z komorowymi zaburzeniami rytmu i zdrowym strukturalnie oraz
czynnosciowo sercem w aspekcie klasyfikacji do wyodrebnionej grupy klinicznej?

Celem poszczegolnych etapow bylo zbadanie:

1. Czy objawowy charakter arytmii komorowej koreluje z klasyfikacja do wyodrgb-
nionej grupy klinicznej oraz ktory objaw ma warto$¢ prognostyczna?

2. Czy stwierdzona morfologia arytmii komorowej VPB-LBBB vs VPB-RBBB ma
wplyw na histori¢ naturalng komorowych zaburzen rytmu?

3. Ktory z badanych czynnikéw demograficznych, klinicznych 1 elektrokardiogra-
ficznych mozna uznaé za prognostyczny dla wystgpienia powaznego incydentu
sercowego w badanej populacji?

4. Jaki byt wptyw przyjetej strategii postepowania na histori¢ naturalng komoro-
wych zaburzen rytmu w odniesieniu do przynaleznosci do grupy klinicznej?
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3. MATERIAL I METODY

3.1. Kryteria doboru grupy badanej

W badaniu uwzgledniono wszystkie 363 dzieci z arytmig komorowa, ktore zostaly
zgloszone do Kliniki Kardiologii Dziecigcej 1 Wad Wrodzonych Serca Gdanskiego Uni-
wersytetu Medycznego w latach 1995-2010. Procedura badania jest rutynowa procedura
badania klinicznego obejmujaca dzieci z zaburzeniami rytmu. Zostata wiaczona do prak-
tyki klinicznej jako procedura standardowa w 1995 roku i stosowana jest do chwili
obecne;j.

Na realizacj¢ badan bedacych przedmiotem pracy uzyskano zgod¢ rodzicow bada-
nych dzieci. Badanie uzyskato akceptacje Niezaleznej Komisji Bioetycznej ds. Badan
Naukowych przy Gdanskim Uniwersytecie Medycznym (NKEBN/12/2011).

Kryteria wlgczenia

Pacjenci w wieku 0-18 lat z arytmig komorowa zdiagnozowang w latach 1995-2010
1 ze zdrowym strukturalnie oraz czynnosciowo sercem zostali wtaczeni do badania.

W kryteriach wlaczenia do badania nie zastosowano kryterium minimalnego okresu
obserwacji ze wzgledu na fakt, ze wowczas nie objeci oceng zostaliby pacjenci, u kto-
rych arytmia komorowa ulegla spontanicznemu ustgpieniu zaraz po ujawnieniu sie,
ci, ktérzy odpowiedzieli pozytywnie na zastosowane leczenie lub ci, u ktérych arytmia
zostata uznana za fagodng 1 nie wymagajaca obserwacji. Wylaczenie tej populacji dzieci
mogloby stworzy¢ falszywy obraz badania, stwarzajac wrazenie ze problem arytmii
komorowej jest bardziej powazny niz rzeczywiscie jest.

Kryteria wykluczenia

Z badania wykluczono pacjentéw, u ktérych wykazano: (1) istotng hemodynamicz-
nie wrodzong wadg serca, bez wzgledu na podjete leczenie operacyjne badz nie;
(2) kardiomiopati¢, inng niz kardiomiopatia tachyarytmiczna; (3) z masami patologicz-
nymi w jamach serca jakiegokolwiek rodzaju; (4) z elektryczng chorobg serca;
(5) z zaburzeniami elektrolitowymi, endokrynologicznymi, metabolicznymi, farmakolo-
gicznymi lub innymi zaburzeniami systemowymi; lub (6) po ostrym urazie.

Ostatecznie do badania zakwalifikowano 214 dzieci (95 dziewczqt i 119 chtopcow)
w wieku od 4 m-cy do 17,6 lat (mediana 12,1 lat).
Dane demograficzne i kliniczne badanej populacji

U kazdego dziecka analizie poddano pte¢, wiek w chwili ustalenia rozpoznania
oraz powdd skierowania na diagnostyke kardiologiczna.
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Analizie poddano nastgpujace przyczyny skierowania do kardiologa:

- obecno$¢ szmeru nad sercem

- uczucie arytmii

- przypadkowe wykazanie niemiarowej akcji serca podczas badan bilansowych
- wystepowanie objawdw wazowagalnych i epizodow utrat przytomnosci

- pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego

- rutynowe wykonanie badania EKG przy kwalifikacji do uprawiania sportu

- obcigzajacy wywiad rodzinny

3.2. Zastosowane metody diagnostyczne
3.2.1. Elektrokardiograficzne

Elektrokardiogram

Oceniano 12-odprowadzeniowe badanie EKG (spoczynkowe; pozycja lezaca)
na poczatku badania i na jego zakonczenie. Pomiary przeprowadzano recznie, w trakcie
rytmu zatokowego, oceniajac czestos¢ akcji serca (liczba uderzen/min), o$ serca, odstep
PQ (ms), czas trwania zespolu QRS (ms), oraz odstep QTc . (ms), odstep QTcCay (MS),
QTcy, odstep JTCpin (ms), odstep JTcCyay (mMs) 1 JTcy. Odstep JT mierzono od punktu J
do konca zatamka T. QTc 1 JTc byly obliczane w dostepnych do interpretacji odprowa-
dzeniach dla czestosci rytmu 50-120/min wedlug wzoru Bazetta, gdzie QTc=QT/VRR.
Zatamki U wlaczano do pomiaru, jezeli byty wyzsze niz 50% zalamka T. Uzyskane dane
porownano z obowigzujacymi normami dla dzieci przedstawionymi przez Schwartza na
Europejskim Kongresie Kardiologicznym w 2007 roku. W przypadku zarejestrowania
VPB oceniano morfologi¢ pobudzen komorowych (morfologia VPB zblizona do bloku
lewej odnogi peczka Hisa VPB-LBBB lub prawej odnogi peczka Hisa VPB-RBBB).
O ile byto mozliwe, oceniano réwniez 0§ VPB. W naszym osrodku predkos¢ przesuwu
papieru standardowo wynosi 50 mm/s.

Badanie metodg Holtera

W 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera oceniano najnizsza, $rednig i naj-
wyzsza akcje serca. Zapisu dokonywano przy pomocy 3-kanalowych rejestratoréw Per-
fect Holter DR180+ firmy Rozzin Electronics Inc.N.Y. z zapisem cyfrowym na kartach
flash o pojemnosci 128 MB. Do zapisu uzyto typowych odprowadzen dwubiegunowych
dla rejestratorow 3-kanatowych. Oceny zapiséw dokonano przy pomocy systemu ,,Hol-
ter for Windows”, stosujac analize automatyczng oraz r¢czng weryfikacje danych.
W ocenie arytmii komorowej okreslano jej procentowy udziat w 24 godzinnej rejestracji,
morfologi¢ arytmii oraz jej ztozonos¢. Kolejnymi parametrami bylo wyznaczenie czgsto-
$ci rytmu serca, powyzej ktorej arytmia nie wystepowata oraz obecnosci lub braku cech
parasystolii komorowe;j.

Préba wysitkowa

Test wysitkowy przeprowadzano wg protokolu Bruce’a na biezni ruchomej u dzieci
powyzej 10 roku zycia. W trakcie badania monitorowano 12-odprowadzeniowy zapis
EKG i cisnienie tetnicze, okres odpoczynku trwat 5 min. Okreslano czestos¢ akcji serca
w spoczynku i maksymalng w wysitku, przyrost HR i RR oraz czestos¢ HR, przy ktorej
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nie wystepowaty VPB. Ocenie poddawano wpltyw obcigzenia wysitkiem na arytmie
komorowg. Test konczono w sytuacji zglaszanych dolegliwosci lub nasilenia jakoscio-
wego 1/lub ilosciowego arytmii lub osiggniecia 100% limitu tetna.

Za kryteria dodatniej proby wysitkowej uznano: osiggniecie maksymalnej czestosci
rytmu serca mniejszej niz 75% przewidywanego wedlug wieku limitu tetna (nieprawi-
dtowa odpowiedz rytmu serca na wysitek), przyrost cisnienia skurczowego o wigcej
niz 60 mmHg lub wartos¢ ci$nienia skurczowego w trakcie wysitku powyzej 180 mmHg
(reakcja hipertoniczna na wysitek), zaburzenia rytmu stwierdzane w EKG wysitkowym
lub powysitkowym, ktérych nie obserwowano w zapisie spoczynkowym.

3.2.2. Badanie echokardiograficzne

Badanie echokardiograficzne wykonywano aparatem Accuson 2000 HP
1 Vivid 7 GE. Przeprowadzano je celem wykluczenia strukturalnych nieprawidtowosci
1 kardiomiopatii w czasie wlaczania do badania, w czasie rytmu zatokowego (jezeli byto
mozliwe) i byto powtarzane w wyznaczonych przedziatach czasowych okresu obserwa-
cji.

W ocenie funkcji lewej komory wykorzystywano wskazniki globalne (parametry
klasyczne), tj. wymiar koncowoskurczowy i koncoworozkurczowy oraz frakcj¢ skraca-
nia. Wymiar lewej komory wyznaczano w prezentacji jednowymiarowej (M-mode)
na poziomie strun S$ciggnistych. Celem wykluczenia ARVC stosowano zmodyfikowane
kryteria McKenna w odniesieniu do badania echokardiograficznego. Rozpoznanie
NCLYV ustalano na podstawie kryteriow Jenni i wsp. [102] w odniesieniu do populacji
dzieci.

Uzyskane dane odniesiono do obowigzujacych norm dla dzieci wg O’Leary P.W.
[158]

3.2.3. Inne metody diagnostyczne

Celem wykluczenia ARVC w watpliwych sytuacjach przeprowadzano w ramach
wspotpracy z Instytutem Kardiologii w Warszawie (IK), ze Slaskim Osrodkiem Kardio-
logicznym (SOK) w Zabrzu 1 Niemieckim Centrum Kardiologicznym w Berlinie
(DHZB) badanie za pomocg magnetycznego rezonansu oraz badanie histopatologiczne
1 diagnostyke genetyczna.

Diagnostyke inwazyjna — badanie elektrofizjologiczne (EPS) — przeprowadzano
w wybranych sytuacjach klinicznych w Gdanskim Uniwersytecie Medycznym
oraz w ramach wspdtpracy: w Centrum Zdrowia Dziecka (CZD) w Warszawie, w Insty-
tucie Kardiologii w Warszawie (IK), w Slaskim Osrodku Kardiologicznym w Zabrzu
oraz Klinice Kardiologii i Nefrologii Dziecigcej w Poznaniu.

Badanie elektrofizjologiczne:
Po uzyskaniu pisemnej zgody w znieczuleniu miejscowym lub ogélnym w zalezno-
sci od wieku dziecka poprzez prawa zyte udowa wprowadzono 3 cewniki, umieszczajac
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je w gornym prawym przedsionku, okolicy peczka Hisa oraz w wierzchotku prawe;j
komory (cewnik diagnostyczny).

Przeprowadzano programowana stymulacj¢ przedsionkow, w czasie ktorej oceniano
funkcje wezla zatokowego i pobudliwos¢ przedsionkdow. Nastepnie oceniano przewo-
dzenie przedsionkowo-komorowe oraz refrakcje lacza przedsionkowo-komorowego.
Kolejnym etapem badania byta programowana stymulacja komér prowadzona z wierz-
chotka 1 drogi odptywu prawej komory (wg protokotu Prelude) z/lub bez wlewu z iso-
proterenolu celem indukowania arytmii komorowej oraz mapowanie arytmii.

Celem wykluczenia zespotu Brugadow przeprowadzano probe z dozylnym flekaini-
dem (2 mg/kg), poszukujac zmian EKG charakterystycznych dla zespotu Brugaddw.
W czasie zabiegu podawano heparyng wg ogolne przyjetych zasad.

3.3. Metody terapeutyczne
3.3.1. Leczenie farmakologiczne

Leczenie farmakologiczne stosowano w wybranych sytuacjach klinicznych
wg obowigzujacych zalecen leczenia arytmii komorowej u dzieci [210, 212, 231].
U kazdego pacjenta odnotowywano, czy stosowano u niego nastepujace leki:

a) antyarytmiczne (wg klasyfikacji Vaughan-Williamsa)
-klasy 1:  A: chinidyna, prokainamid,
B: meksyletyna
C: propafenon, flekainid
- klasy 2:  beta-blokery
- klasy 3:  sotalol i amiodaron
- klasy 4:  werapamil i diltiazem

b) skojarzone stosowanie lekow antyarytmicznych w potaczeniu z lekami sto-
sowanymi w niewydolnosci serca

3.3.2. Implantacja uktadu defibrylacyjnego

Implantacj¢ ICD przeprowadzano w wybranych sytuacjach klinicznych w Gdanskim
Uniwersytecie Medycznym.
3.3.3. Leczenie ablacjq RF arytmii komorowej

Ablacje RF przeprowadzano w wybranych sytuacjach klinicznych w Gdanskim
Uniwersytecie Medycznym oraz w ramach wspolpracy: w Centrum Zdrowia Dziecka

w Warszawie, w Instytucie Kardiologii w Warszawie, w SOK w Zabrzu oraz Klinice
Kardiologii 1 Nefrologii Dzieciecej w Poznaniu.
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3.4. Obserwacja odlegla

Wszyscy, ktorzy zostali wlaczeni do badania, zostali poddani prospektywnej obser-
wacji i tym samym badaniom diagnostycznym (wg tego samego protokotu) co 3-6 mie-
sigcy w pierwszym roku obserwacji, a nastgpnie 1 raz na 2 lata. Analizie poddano zgta-
szane objawy kliniczne, tj. wystgpowanie uczucia kolatania serca lub niemiarowosci,
meczliwosé, utraty przytomnosci 1 inne powazne incydenty sercowe, stosowane leczenie
farmakologiczne lub interwencyjne. W 24-godzinnym badaniu metoda Holtera oceniano
nasilenie arytmii komorowej. Probg wysitkowa przeprowadzono u dzieci powyzej 10
roku zycia w trakcie procesu wlaczania do badania. W wybranych sytuacjach klinicz-
nych proba wysitkowa byta powtarzana w toku okresu obserwacji. Zmiany, ktére zaob-
serwowano w zakresie takich parametréow echokardiograficznych jak: LVEF, LVEDd,
LVESd w okresie obserwacyjnym, porownywano z danymi uzyskanymi w badaniu wyj-
sciowym. Diagnostyke rozszerzano w razie watpliwosci klinicznych o badanie metoda
rezonansu magnetycznego serca i badanie elektrofizjologiczne serca.

3.5. Metody statystyczne

Zmienne parametryczne o rozktadzie zgodnym z rozktadem normalnym analizowa-
no metodami parametrycznymi. Do oceny rdéznic pomigdzy takimi zmiennymi stosowa-
no test t-Studenta dla zmiennych niezaleznych. W przypadku, gdy rozktad odbiegat od
rozktadu normalnego, po wczesniejszym przeprowadzeniu rangowania, stosowano test
Manna-Whitneya-Wilcoxona — test nieparametryczny dla prob niezaleznych.

W przypadku zmiennych nieparametrycznych do oceny zaleznosci stosowano test
zgodnosci .

Do okreslenia sily zaleznos$ci miedzy mierzonymi cechami zastosowano statystyke
V-Cramera oraz okreslano wartos¢ wspotczynnika kontyngencji C-Pearsona.

W pracy przyjeto poziom istotnosci statystycznej p<0,05.

Obliczenia zostaly wykonane przy pomocy programu komputerowego
»3PSS 16.0 for Windows”. Dane byly gromadzone i1 przechowywane za pomoca pro-
gramu MS Excel.
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4. WYNIKI

4.1. Analiza badanej populacji przy wlaczaniu do badania

Z populacji 363 dzieci z arytmig komorowa zdiagnozowang w latach 1995-2010, na
podstawie kryteriow wiaczenia i wykluczenia, wykluczono 153 z powodéw wymienio-
nych w tabeli 3.

Tabela 3. Dane wykluczonych z badania dzieci

Table 3. Patient exclusion details

Przyczyna wykluczenia / Exclusion reason

Wrodzona wada serca / Congenital heart disease 72

Arytmogenna kardiomiopatia RV / Arhythmogenic right ventricle

cardiomyopathy 2
Kardiomiopatia przerostowa / Hypertrophic cardiomyopathy 10
Kardiomiopatia rozstrzeniowa / Dilatative cardiomyopathy 15
Guz serca / Cardiac tumor 8
Kanatopatie / Channelopathies 34
Zaburzenia metaboliczne / Metabolic disorders 12
Razem / Total 153

N — Liczba dzieci / Number of chlidren
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4.1.1. Dane demograficzne i kliniczne badanej populacji

Wsrod 214 dzieci spetniajacych kryteria wiaczenia znalazto si¢ 119 chlopcow
195 dziewczat w wieku od 4 m-cy do 17,6 lat (mediana 12,1 lat). Ze wzgledu
na dynamike rozwoju dziecka badang populacj¢ pacjentow podzielono na nastgpujace
grupy wiekowe: 0-3 lata; 3-5 lat; 5-8 lat; 8-12 lat; 12-16 lat; > 16 lat.

Analizujac wystepowanie arytmii w poszczegolnych przedzialach wiekowych, wy-
kazano jej szczyt wystepowania w grupie wiekowej 8-16 lat (p=0,02, C=0,3) (ryc. 2).

Liczba dzieci / Number of children
80 [

70 1
60 |
50
a0
30 7 22 24

20 | 14

10 ' . l

0

46

0-3 3-5 5-8 812 12-16 >16 @

Years

Ryc. 2. Liczebnos$¢ poszczegdlnych grup wiekowych
Fig. 2. Number of patients in the age groups

Najczestsza przyczyna skierowania dziecka na diagnostyke kardiologiczng (tab. 4)
bylo przypadkowe wystuchanie niemiarowej akcji serca u 120/214 (56%) 1 wykazanie
obecnosci arytmii komorowej w rutynowym 12-odprowadzeniowym EKG wykonanym
przy kwalifikacji do uprawiania sportu u 36/214 (17%). Kolejnym powodem, dla ktdre-
go przeprowadzano diagnostyke, byly utraty przytomnosci u 16/214 (7,5%) 1 obciazaja-
cy wywiad rodzinny (NZS u krewnego I lub II stopnia) u 7/214 (3,3%).

Analiza statystyczna wykazala, ze przyczyna skierowania dziecka na diagno-
styke kardiologiczng istotnie zalezala od przynaleznosci do wyodrebnionej grupy
wiekowej (p=0,007, C=0,52) (tab. 4).
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Tabela 4. Liczba dzieci konsultowanych kardiologicznie w zalezno$ci od przyczyny skierowania
i przynaleznosci do grupy wiekowe;j

Table 4. The number of children undergoing cardiological examination according to the reasons
of consultation and the age group

Przyczyna skie- Grupa wiekowa (lata) / Age group (years)
rowania na dia-

gnostyke
Reasons for the 0-3 3-5 5-8 8-12 12-16 >16
consultation n=22 n=14 n=24 n=46 n=78 n=30

Uczucie arytmii
Feeling of
arrhythmia

Niemiarowa akcja
serca w badaniu
przedmiotowym
Irregular heart
rate in physical
examination

17 13 16 21 39 14 120

Rutynowe badanie
EKG / Routine 1 0 1 11 18 5 36
ECG examination

Wywiad rodzinny
Family history

—_
—_
\S]
—
[\
(e)
N

Objawy wazowa-
galne / Vasovagal 0 0 0 6 2 1 9
symptoms

Utrata
Przytomnosci 2 0 4 2 3 5 16
Syncope

Szmer
Heart murmur

Inne / Other 0 0 0 0 1 3 4

N.n. — liczba dzieci / Number of children
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4.1.2. Analiza danych elektrokardiograficznych badanej populacji dzieci
Badanie 12-odprowadzeniowe spoczynkowe ekg

Czestosc¢ akeji serca, o$ serca, odstep PQ, szerokos¢ QRS, QTc, QTd, JTc i JTd mie-
scity si¢ w granicach normy u wszystkich 214 dzieci.

Rytmem wiodagcym u wszystkich badanych pacjentow byl rytm zatokowy.
U 204/214 (95,3%) stwierdzono normogramowa, u 7/214 (3,3%) prawogramowa
1u3/214 (1,4%) lewogramowa oS serca. Nie wykazano zaburzen przewodzenia srodko-
morowego. U 5/214 (2,3%) badanych stwierdzono zespot wczesnej repolaryzacji komor,
au3/214 (1,4%) ujemne zatamki T w V5-V6.

U 149/214 (69,6%) dzieci mozliwa byla analiza morfologii arytmii komorowej udo-
kumentowanej w 12-odprowadzeniowym spoczynkowym zapisie EKG. Najwicksza
liczebnie grupg, w populacji badanych dzieci, stanowita arytmia o morfologii VPB-
LBBB (57,9%), nastepnie VPB-RBBB (29,6%), arytmia komorowa o dwoch morfolo-
giach stwierdzona zostata u 11,6%, a o wiecej niz dwoch morfologiach u 0,6% badanych
(ryc. 3). Sposréd dzieci z arytmig o morfologii VPB-LBBB 34/92 mialo 0§ dolna,
a 12/92 os$ gbérna.

W 55/214 (26%) przypadkach nie mozna bylo jednoznacznie okresli¢ lokalizacji
ogniska ektopicznego ze wzgledu na brak rejestracji arytmii w 12-odprowadzeniowym
zapisie EKG.

57,9%
60% -

50% -

40% -

30%

20% . 11,9%

10% - 0,6%
A

0% T T
VPB-RBBB VPB-LBBB Dwie morfologie VPB Wiecej niz dwie
morfologie VPB

Dwie morfologie VPB — Two VPB morphologies;, Wigcej niz dwie morfologie VPB — More than
two VPB morphologies

Ryc. 3. Czestos¢ rozpoznawania wyodrgbnionych morfologii arytmii komorowe;j

Fig. 3. Diagnosis incidence of different ventricular arrhythmia morphologies in the study
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Ponizej przedstawiono przykladowe morfologie udokumentowanej arytmii komo-
rowej w 12 odprowadzeniowym badaniu EKG.

Ryec. 4. Monomorficzne VPB wywodzace si¢ z prawej komory (VPB-LBBB). Spoczynkowy zapis
EKG 14-letniego chtopca bez objawow klinicznych. Pojedyncze oraz gromadne przedwczesne
pobudzenia komorowe o morfologii LBBB i osi skierowanej w dot. Po przedwczesnych pobudze-
niach komorowych widoczne s3 zatamki P wstecznej depolaryzacji przedsionkéw. Wsteczne
zatamki P wystepuja w réznym odstepie od poczatku zespotu QRS pobudzenia komorowego.
Przesuw papieru — 50 mm/s. Cecha — 10 mm/1 mV. I, II, III, aVR, aVL, aVF, V1-V6= odprowa-
dzenia spoczynkowego EKG

Fig. 4. Monomorphic VPB from the right ventricle (VPB-LBBB. Resting surface ECG of an as-
ymptomatic 14-year- old boy. Single ventricle premature beats (VPB) and ventricle salves
with LBBB morphology with an inferior axis. After VPB retrograde P waves are visible. The ret-
rograde P waves appear in at different times from the onset of QRS complex. Paper speed —
50 mm/s. Feature — 10 mm/1 mV. I, II, Ill, aVR, aVL, aVF, VI-V6 = surface leads ECG
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Ryc. 5. Monomorficzne VPB wywodzace si¢ z lewej komory (VPB-RBBB). Spoczynkowy zapis
EKG u 6-letniego chlopca. Pojedyncze przedwczesne pobudzenia komorowe o morfologii RBBB
i osi skierowanej w dot. Regularnie niemiarowy rytm z nieprawidtowymi przedwczesnymi pobu-
dzeniami komorowymi wystgpujacymi naprzemiennie z rytmem podstawowym (bigeminia komo-
rowa). A. Przesuw papieru 25 mm/s; B-D. Przesuw papieru — 50 mm/s. Objasnienia skrotéw —
patrz ryc. 4

Fig. 5. Monomorphic VPB from the left ventricle (VPB-LBBB). Resting surface ECG of an asymp-
tomatic 6-year-old boy. Single ventricle premature beats (VPB) with RBBB morphology with an
inferior axis. Regularly intermittent rhythm with abnormal VPB— ventricle bigemini.

A Paper speed — 25 mm/s; B.—D. Paper speed - 50 mm/s. For abbreviations — see fig. 4
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Ryc. 6. Zapis powysitkowy EKG 13-letniej dziewczynki z omdleniami wystepujacymi w trakcie
zwiekszonej aktywnos$ci fizycznej. Pojedyncze przedwczesne pobudzenia komorowe o dwoch
morfologiach przy czestosci rytmu podstawowego zatokowego 110/min. Przesuw papieru
25 mm/s. Cecha 10 mm/1 mV. Objasnienia skrétéw — patrz ryc. 4

Fig. 6. Surface ECG after exercise of a 13-year-old girl with a history of syncopes after
the increased physical activity. Single ventricle premature beats (VPB) with two morphologies
at the heart rate of 110/min on the sinus rhythm. Paper speed — 25 mm/s. Feature — 10 mm/I mV.
For abbreviations — see fig. 4
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Ryec. 7 .Zapis spoczynkowy EKG 9-letniego chtopca. Czynny rytm komorowy o czgstosci 80/min.
Przesuw papieru 50 mm/s. Cecha 10 mm/1 mV. Objasnienia skrétow — patrz ryc. 4

Fig. 7. Surface resting ECG of an asymptomatic 9 - year - old boy. Accelerated idioventricular
rhythm- 80/min. Paper speed - 50 mm/s. Feature — 10 mm/1 mV. For abbreviations — see fig. 4
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Ryc. 8. Zapis EKG 6-letniej dziewczynki bez objawdw klinicznych nawet podczas epizoddéw
czestoskurczu komorowego. Krotkotrwate wstawki czgstoskurczu komorowego o morfologii
RBBB i osi skierowanej w gore. Przesuw papieru — 50 mm/s. Cecha — 10 mm/1 mV. Objasnienia

skrétow — patrz ryc. 4

Fig. 8. Surface ECG of an asymptomatic 6-year-old girl even during nsVT episodes. Short nsVT

of RBBB morphology with a superior axis. Paper speed — 50
For abbreviations — see fig. 4

mm/s. Feature — 10 mm/I mV.
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DATA:09:06:04 CZAS:17:00:55
{50mm/s 10mm/mV 35/50Hz>

Ryc. 9. Zapis spoczynkowy EKG 14-letniej koszykarki bez objawdw klinicznych. Czestoskurcz
komorowy o morfologii LBBB. Wykluczono ARVC na podstawie badania MRI i mapy potencja-
lowej serca. Przesuw papieru 50 mm/s; cecha 10 mm/1 mV. Objasnienia skrotow - patrz ryc. 4

Fig. 9. Surface resting ECG of an asymptomatic 14-year-old girl. sVT of LBBB morphology.
ARVC was excluded by MRI examination and voltage map. Paper speed — 50 mm/s. Feature —
10 mm/1 mV. For abbreviations — see fig. 4
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Ryc. 10. Zapis spoczynkowego EKG 1,5-rocznego chtopca po skutecznej resuscytacji. Czesto-
skurcz komorowy o morfologii RBBB. Ze wzgledu na nieskuteczno$¢ leczenia antyarytmicznego
i stan po resuscytacji przeprowadzono badanie EPS wykazujac obecnos¢ dwoch ognisk czesto-
skurczu: w obrebie wiazki dolnej lewej odnogi peczka Hisa oraz ognisko epikardialne w lewe;j
komorze. Przesuw papieru — 50 mm/s; cecha — 10 mm/1 mV. Objasnienia skrotéw — patrz ryc. 4

Fig. 10. Surface resting ECG of a 17-month-old boy after successful resuscitation. Idiopathic
ventricular tachycardia (VT) of RBBB morphology. Because of unsuccessful antiarrhythmic treat-
ment EPS was performed. It showed two anatomical substrates of the VT: one in the left fascicu-
lar of the Purkinje system and the other one of LV epicardial origin. Paper speed — 50 mmy/s.
Feature — 10 mm/1 mV. For abbreviations — see fig. 4

Badanie metodg Holtera

Najnizsza, srednia i najwyzsza czestos¢ akcji serca zarejestrowane w 24-godzinnym
badaniu EKG metoda Holtera miescity si¢ w granicach normy wiekowej dla wszystkich
badanych. Cechy parasystolii komorowej wykazano u 144/214 (67%) badanych pacjen-
tow.

Rytmy komorowe stwierdzono w rejestracji holterowskiej u 72/214 (29%) dzieci.
Przyspieszony rytm komorowy (AIVR) rozpoznano u 14 dzieci w wieku od 2,83 lat
do 17,11 lat (mediana 12,7 lat) w chwili ustalenia rozpoznania. Srednia warto$é czesto-
sci akcji serca, przy ktdrej przyspieszony rytm komorowy ulegal wygaszeniu w badaniu
holterowskim, byta mozliwa do wyznaczenia u 6 dzieci i wynosita 125/min. U pozosta-
tych dzieci nie zostata ona okreslona ze wzglgdu na brak wygaszania rytmu komorowe-
go w 24-godzinne;j rejestracji metodg Holtera.
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Nieutrwalone czestoskurcze komorowe (nsVT) wykazano u 41 badanych w wieku
od 0,2 lat do 17,1 lat (mediana 12,4 Iat). Srednia warto$¢ czestosci akcji serca,
przy ktorej nsVT ulegaty wygaszeniu wynosita 140,8/min. U 33 wystepowaly nsVT
monomorficzne (ryc. 11), u 7 wykazano nsVT o dwoch morfologiach, u 1 o wigcej
niz dwoch morfologiach.

Skala 1mV = 10 mm |
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Skala — Scale; Czestos¢ rytmu — Heart rate; Czgstoskurcz komorowy — VT; Czas trwania — Time
period ; Pobudz. — Beat

Ryc. 11. Zapis rejestracji holterowskiej u 14-letniego chtopca bez objawdéw klinicznych. Nietrwaty
czestoskurcz komorowy rozpoczynajacy si¢ po zatamku P podstawowego rytmu zatokowego. W
EKG spoczynkowym VPB-LBBB. W badaniu MRI wykluczono ARVC

Fig. 11. Ambulatory holter-ecg monitoring of an asymptomatic 14-year-old boy. Non-sustained VT
started after P wave of sinus rhythm. VPB-LBBB on surface resting ECG. MRI examination ex-
cluded ARVC

Utrwalone czestoskurcze komorowe (sVT) wykazano u 9 dzieci. Wiek badanych
w chwili rozpoznania wynosit 1,18-17,55 lat (mediana 6,5 lat). Wygaszanie arytmii
przez tachykardie zatokowa zaobserwowano u 3 badanych. Srednia czesto$é akcji serca,
przy ktorej sVT ulegaly wygaszeniu wynosita 140/min. U 6 miaty one charakter mono-
morficzny, a u 3 wykazano sVT o dwdch morfologiach.

Nie wykazano roznic znamiennych statystycznie pomiedzy wyodrebnionymi
grupami wiekowymi w zakresie obecnosci cech parasystolii (p=0,716) i czestosci
akcji serca, przy ktorej arytmia komorowa ulegala wygaszeniu w 24-godzinnym
badaniu EKG metoda Holtera (p=0,116).

Préba wysitkowa
Probe wysitkowa wg protokolu Bruce’a przeprowadzano u 134/214 (63%) dzieci

powyzej 10 roku zycia. Analizie poddano zachowanie si¢ arytmii komorowej podczas
obciazania wysitkiem. Wygaszanie arytmii lub jej ostabienie wykazano u 112/134 (84%)
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dzieci, u 19/134 (14%) dzieci wysiltek nie wplywat na zachowanie si¢ arytmii, u pozosta-
tych 3 (2%) wykazano nasilenie ilosciowe lub/i jakosciowe.

4.1.2.1. Charakterystyka kliniczna badanej populacji dzieci w aspekcie wykaza-
nej morfologii arytmii komorowej

Analiza danych klinicznych wykazata, ze powodem skierowania na diagnostyke
kardiologiczng (tab. 5):

— w przypadku dzieci z dwiema morfologiami VPB bylo wykazanie niemiarowe;j
akcji serca podczas rutynowego badania lekarskiego u 66% dzieci, u 11% ruty-
nowe badanie EKG przy kwalifikacji do dalszego uprawiania sportu, u kolej-
nych 11% uczucie kotatania serca, u 27% utrata przytomnosci, objawy wazo-
wagalne u 11% czy obciagzajacy wywiad rodzinny u 16%;

— u pacjentki z polimorficzng arytmia komorowa powodem przeprowadzania dia-
gnostyki kardiologicznej byto uczucie kotatania serca;

— w przypadku dzieci z arytmig komorowa o morfologii VPB-LBBB w 52%
przypadkow bylo wykazanie niemiarowej akcji serca podczas rutynowego ba-
dania lekarskiego, w 18% rutynowe badanie EKG przy kwalifikacji do dalszego
uprawiania sportu, w 6,5% uczucie kotatania serca, utrata przytomnosci u 4,3%,
objawy wazowagalne u 6,5%, pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego u 1%
1 szmer nad sercem u 1%;

— u dzieci z arytmig komorowa o morfologii VPB-RBBB w 59,6% przypadkow
byto wykazanie niemiarowej akcji serca podczas rutynowego badania lekarskie-
g0, u 15% rutynowe badanie EKG przy kwalifikacji do dalszego uprawiania
sportu, w 6% uczucie kotatania serca, utrata przytomnosci u kolejnych 6%, ob-
jawy wazowagalne u 2%, pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego u 2%
1 szmer nad sercem u 4,3% dzieci.

W grupie pacjentow, u ktorych udokumentowano obecnos¢ dwoch morfologii aryt-
mii komorowej, utraty przytomnosci byly powodem diagnostyki kardiologicznej
u 27% witaczonych do badania dzieci.

W grupie pacjentéw, u ktorych udokumentowano arytmi¢ o morfologii VPB-LBBB
1 VPB-RBBB, utraty przytomnosci stanowily 4-6% wskazan do diagnostyki kardiolo-
gicznej.

Analiza statystyczna wykazala, ze u dzieci, u ktorych udokumentowano obec-
nos¢ dwoch morfologii arytmii komorowej, znamiennie czeSciej statystycznie wy-
stepowaly utraty przytomnosci i stany przedomdleniowe (p=0,02, C=0,498) w po-
rownaniu do dzieci z udokumentowang monomorficzng arytmig.
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Tabela 5. Liczba dzieci poddanych badaniu w zaleznosci od przyczyny skierowania na diagnosty-
ke kardiologiczna i rozpoznanej morfologii arytmii

Table 5. The number of children according to the reasons for cardiologist consultations
and in relation to the arrhythmia morphology

Morfologia arytmii / Arrhythmia morphology

Przyczyna skiero-
wania na diagnosty-
ke / Reasons for the

>2

consultation D.Wle iD= HOEIOEE VPB- VPB-
gie VPB / Two VPB LBBBE RBBB
morphofologies > 2 mor-
of VPB phologies of _ _
n=19 VPB n=92 n=47
n=1
Uczucie arytmii
Feeling of arrhythmia ! ! 7 3 12
Niemiarowa akcja
serca w badaniu
przedmiotowym 6 0 55 28 89
Irregular heart rate
in physical examina-
tion
Rutynowe badanie
EKG / Routine ECG 2 0 18 7 27
examination
Wywiad rodzinny
Family history 3 0 0 2 >
Objawy wazowagalne 1 0 6 1 3
Vasovagal symptoms
Utrata przytomnosci 5 0 4 3 12
Syncope
Szmer
Murmur 0 0 ! 2 3
Inne /Other 1 0 1 1 3

N.n. — liczba dzieci/ Number of children
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Tabela 6. Dane dotyczace rozktadu ptci badanych w zaleznosci od wykazanej morfologii arytmii
komorowej

Table 6. Distribution of child sex in relation to the arrhythmia morphology

I —
Morfologia arytmii / Arrhythmia morphology

Dwie morfolo- mor?o%o e
Pleé / Sex gie VPB / Two &
. VPB/>2
morphofologies holowi
of VPB morphologies
- of VPB
(n)
Zefiska / F 38 25 9 1 73
Meska / M 54 22 10 0 86
Razem
T ‘gf‘]; 92 47 19 1 159

N.n. — liczba dzieci / Number of children

Nie wykazano znamiennie statystycznych roznic pomi¢dzy wykazana morfolo-
gig arytmii komorowej a plcia dziecka (p=0,394) (tab. 6). Nie wykazano rowniez
znamiennie statystycznych réznic pomiedzy czestoscia wystepowania rozpoznanych
morfologii arytmii komorowej w odniesieniu do wyodrebnionej grupy wiekowej
(p=0,671) (tab. 7). Graficzna ilustracj¢ przedstawiono na rycinie 12.

4.1.3. Analiza danych 7 badan obrazowych

Badanie echokardiograficzne

U wszystkich 214 badanych w wyjsciowym badaniu echokardiograficznym wyka-
zano prawidlowa budowe anatomiczng serca, prawidtowe wymiary LV zaréwno w skur-
czu jak i w rozkurczu i nie wykazano cech echokardiograficznych kardiomiopatii
ani nieprawidtowosci w zakresie budowy i funkcji RV .

Inne badania obrazowe i inwazyjne
Celem wykluczenia ARVC u dwojga pacjentow wykonano badanie za pomocg magne-

tycznego rezonansu. Diagnostyczne badanie EPS przeprowadzono u 3 chlopcow
po NZK celem wykluczenia zespotu Brugadow.
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Tabela 7. Procentowa czestos¢ wystepowania rozpoznanej morfologii arytmii komorowej w wyod-
rebnionych przedziatach wiekowych badanej populacji

Table 7. Arrhythmia morphology percentage incidence in the age groups

Morfologia arytmii komorowej / Arrhythmia morphology

Grupa wiekowa
(lata)

Age group Dwie morfologie >2

(vears) K _ VPB/ T WO mor- morfologie VPB /
VPB-LBBB VPB- RBBB phofologies of VPB < 5 morphologies

of VPB

0-3 41,2% 47,1% 11,8% 0,0%

3-5 50,0% 20,0% 30,0% 0,0%

5-8 42,9% 38,1% 19,0% 0,0%

8-12 62,9% 25,7% 11,4% 0,0%

12-16 64,9% 26,3% 7,0% 1,8%

>16 63,2% 26,3% 10,5% 0,0%
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Ryc. 12. Procentowa czestos¢ wystgpowania poszczegolnych morfologii arytmii komorowe;j
w wyodrebnionych przedziatach wiekowych

Fig. 12. Percentage of arrhythmia morphology occurrence in the age groups

4.2. Wyodrebnione grupy kliniczne

Celem przeprowadzenia oceny ryzyka wystgpienia powaznego incydentu sercowego
w badanej populacji dzieci na podstawie analizy danych uzyskanych z badania klinicz-
nego i z badan elektrokardiograficznych wyodrgbniono 3 grupy kliniczne:

—  Grupa I kliniczna: dzieci z pojedynczymi VPB i parami VPB

—  Grupa II kliniczna: dzieci z rytmami komorowymi (AIVR, nsVT, VT)

—  Grupa III kliniczna: dzieci po naglym zatrzymaniu krazenia i zastabnigcia-
mi z udokumentowanym migotaniem komor (VF)

4.2.1. Charakterystyka demograficzna wyodrebnionych grup klinicznych

W tabeli 8. przedstawiono dane demograficzne pacjentdw z uwzglednieniem podzia-
hu na grupy kliniczne. W grupie klinicznej I znalazio si¢ 149 dzieci, 61 zakwalifikowano
do grupy II, a 4 do grupy III (ryc. 13).
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Analiza statystyczna wykazala brak znamiennych statystycznie réznic pomie-
dzy grupami klinicznymi w zakresie plci dziecka (p=0,79) i wieku dziecka (p=0,482)
w chwili rozpoznania arytmii.

Wsréd 12-16-latkdw znalazto sie 33% dzieci z grupy I klinicznej (dzieci z pojedyn-
czymi VPB i parami VPB, 50% dzieci z grupy II (dzieci z rytmami komorowymi) i 80%
z grupy III (dzieci po naglym zatrzymaniu krazenia i z udokumentowanym VF).

Analiza statystyczna wykazala, ze u mlodziezy w wieku 12-16 lat znamiennie
czesciej rozpoznawana byla arytmia komorowa w poréownaniu do dzieci w pozosta-
lych przedzialach wiekowych (p=0,02, C=0,3) (tab. 9).

We wszystkich wyodrgbnionych przedziatach wiekowych dominowata arytmia ko-
morowa pod postacig VPB 1 par komorowych (grupa kliniczna I) (p=0,02; C=0,3). Ryt-
my komorowe (grupa kliniczna II) nieznacznie czgsciej rozpoznawano w wieku przed-
szkolnym 1 w przedziale wiekowym 12-16 rok zycia. NZK w przebiegu VF wystapito
u nastolatkow > 16 roku zycia (tab. 9) (ryc. 15).

W tabeli 10. przedstawiono charakterystyke grupy II klinicznej. Przyspieszony rytm
komorowy (AIVR) rozpoznano u 14 dzieci w wieku od 2,83 do 17,11 lat (mediana 12,8
lat), nieutrwalone czgstoskurcze komorowe (nsVT) u 41 badanych w wieku od 0,2
do 17,1 lat (mediana 12,6 lat), a utrwalone czestoskurcze komorowe (sVT) u 6 w wieku
od 1,2 lat do 15 lat (mediana 4,7 lat).

Tabela 8. Dane demograficzne badanej populacji 214 pacjentéw w zaleznosci od przynaleznosci
do grupy klinicznej

Table 8. Demographic data and history of 214 patients in the aspect of clinical groups

Grupa II Grupa 111

Group 11 Group 111
n= 61 n=4

Ple¢ K/ M 63 /86 32/29 0/4 95/119

Sex F/ M

Wiek *

$rednia = SD 10,844,87 10,66+4,89 14,4+4.96 10,83+ 4,87

Mediana 11,96 12,37 16,5 12,1

Age at the K /F9,6+5,1 K/F 10+5,2; - K/F9,8+5,1

diagnosis * M/ 11,65+4,5 M/M 11,344,5 M /M 14,4+496 M /M 1,744,5

Obserwacja**

$rednia = SD 4,8+3.8 54+4,1 5,85+4,1 4,99+3.9

Mediana 4 5 5,8 43

Follow-up ** K /F 5+4 K/F5,443,3 - K/F5,1£3,8
M/ 4,7+3,7 M /M 5,4+4,9 M /M 5,85 +4,1 M /M 4,9+4

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children; *Wiek dziecka w chwili rozpoznania (lata) / Child’s age at the
diagnosis (years); ** Obserwacja (lata) / Follow-up (vears),; Srednia — Mean,; Mediana — Median
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Ryc. 13. Liczebnosci wyodrebnionych grup klinicznych
Fig. 13. Number of patients in the clinical groups

Tabela 9. Liczebnosci grup wiekowych i grup klinicznych w aspekcie wystepowania arytmii ko-
morowej

Table 9. Number of patients with ventricle arrhythmia in the age and clinical groups

Grupa kliniczna / Clinical group
Grupa wiekowa (lata) N

Age group (years)

I I I
n=149 n=61 n=4
0-3 16 10,7% 6 9,8% 0 0%
3-5 9 6,0% 5 8,2% 0 0%
5-8 16 10,7% 7 11,5% 1 25%
8-12 36 24,1% 10 16,4% 0 0%
12-16 49 32,9% 29 47,5% 0 0%
>16 23 15,4% 4 6,6% 3 75%

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children
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Ryc. 14. Procentowa czgsto$¢ wystepowania wyodrgbnionych grup klinicznych w poszczegdlnych
przedziatach wiekowych

Ryc. 14. The percentage incidence density of the clinical groups in relation to the selected age
groups

Tabela 10. Charakterystyka demograficzna grupy II klinicznej
Table 10. Demographic data of group Il

Grupa II Kliniczna / Group 11
n=61

Dane demograficzne
Demographic data

AIVR nsVT
n=14 n=41 n=6
Ple¢/ S K/F5 K/F24 K/F3,
eeoex M/ M9 M/M17 M/ M3
Wiek rozpoznania (lata) 2,83-17,11 0,2-17,1 1,2-15
srednia+SD 11,7+4,7 10,9+4,6 6,7£5,9
Mediana 12,8 12,6 4,65
Age at the diagnosis K/ F99+4,7 K/ F10,5£5,1 K/F6,7£7,3
(vears) M/ M12,844,6 M/ M11,443,9 M/ M 6,6+5,9
Czas obserwacji (lata) R I G207
Is\fle‘g.“aiSD 3,9 52 6,6
Follom Gears) K /F 844238 K /F4,542,5 K/F 54433
ottow=Up period (years M/ M29+12 M/ M 6,6+5,6 M/ M59+6,2

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children; Srednia — Mean,; Mediana — Median
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4.2.2. Przyczyny skierowania na diagnostyke kardiologiczng

W grupie I klinicznej w 59,1% przypadkdw przyczyna przeprowadzania diagnostyki
kardiologicznej bylo wykazanie niemiarowej akcji serca podczas rutynowego badania
lekarskiego, w 16,8% rutynowe badanie EKG przy kwalifikacji do dalszego uprawiania
sportu, w 9,3% uczucie kotatania serca, a w pozostalych przypadkach byta nimi utrata
przytomnosci u 3,4%, szmer nad sercem u 2,7%, objawy wazowagalne u 4,7% 1 obcigza-
jacy wywiad rodzinny u 2,01%.

W grupie II klinicznej w 52,5% przypadkdw byto wykazanie niemiarowej akcji ser-
ca podczas rutynowego badania lekarskiego, w 18% rutynowe badanie EKG przy kwali-
fikacji do dalszego uprawiania sportu, w 6,6% uczucie kotatania serca, a w pozostatych
przypadkach byla nimi utrata przytomnosci u 11,5%, objawy wazowagalne u 3,3%
czy obcigzajacy wywiad rodzinny u 6,6% 1 pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego
u 1,6%.

W grupie III przyczyna diagnostyki kardiologicznej byto NZK 1 zastabnigcia z udo-
kumentowanym VF.

Ponad 10% wszystkich badanych dzieci zostalo skierowanych na diagnostyke kar-
diologiczna z powodu utraty przytomnosci i objawdéw wazowagalnych (tab.11).
W grupie dzieci z rytmami komorowymi (grupa II) w 11,5% przypadkow powodem
skierowania do kardiologa byla utrata przytomnosci, a wsrod dzieci z pojedynczymi
VPB i parami VPB utraty przytomnosci stanowity jedynie 3,4% przyczyn przeprowa-
dzania diagnostyki kardiologiczne;j.

Analiza statystyczna wykazala, ze wyodrebnione grupy Kkliniczne rdéznia sie
istotnie statystycznie pomiedzy sobg (p<0,01, c=0,478) w zakresie przyczyn skiero-
wania na diagnostyke kardiologiczna.
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Tabela 11. Liczba badanych z uwzglednieniem przyczyny skierowania na diagnostyke kardiolo-
giczng w odniesieniu do wyodrebnionej grupy klinicznej I, 11 i 111

Table 11. The number of children according to the reasons for the pediatric cardiology consulta-
tion and in relation to the selected clinical group

Grupa kliniczna

Przyczyna skierowania Clinical group

na diagnostyke / Reasons
for the consultation

I I
n=149 n=61

Uczucie arytmii o o o
Feeling of arrhythmia L) HE5%) v @)
Niemiarowa akcja serca
w badaniu przedmiotowym 88 32 0 120
Irregular heart rate in (59,1%) (52,5%) (56,1%)
physical examination
Rutynowe badanie EKG 25 11 0 36
Routine ECG examination (16,8%) (18,0%) (16,8%)
Wywiad rodzinny o o o
LT - 3 (2,01%) 4 (6,6%) 0 7 (3,3%)
Objawy wazowagalne 7 2 0 9
Vasovagal symptoms (4,7%) (3,3%) (4,2%)
Utrata przytomnosci 5 7 4 16
Syncope (3,4%) (11,5%) (100%) (7,5%)
Szmer 4 0 0 4
Murmur (2,7%) (0%) (1,9%)
Inne / Other 3 1 0 4

(2,01%) (1,6%) (1,9%)

N.n.: — liczba dzieci / Number of children

4.2.3. Analiza porownawcza parametrow elektrokardiograficznych w aspek-
cie przynaleznosci do wyodrebnionej grupy klinicznej przy wlgczaniu
do badania

Badanie 12-odprowadzeniowe spoczynkowe EKG

Przeprowadzono analize statystyczng w zakresie nastepujacych parametrow elektro-
kardiograficznych.: czestos$¢ akceji serca, o serca, odstep PQ, szeroko$¢ QRS, QTc, QTd,
JTc 1 JTd w 12-odprowadzeniowym spoczynkowym badaniu EKG w zaleznosci
od przynaleznosci do grupy klinicznej I, IT 1 I11.
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Nie wykazano roznic istotnych statystycznie pomiedzy wyodrebnionymi gru-
pami klinicznymi w zakresie parametréw elektrokardiograficznych, tj.: czestos$¢
akcji serca (p=0,561), o$ elektryczna serca (p=0,992), obecno$¢ zaburzen przewo-
dzenia Srodkomorowego (p=0,132). Ze wzgledu na mata liczebnos$¢ obserwacji w za-
kresie zaburzen okresu repolaryzacji w badanej populacji dzieci nie policzono zaleznosci
dla tego parametru.

W tabeli 12. podano liczebnosci wykazanych morfologii arytmii komorowej w od-
niesieniu do grupy klinicznej I, II, III. W grupie dzieci z pojedynczymi VPB i parami
komorowymi (grupa I kliniczna) najwigcej (70-80%) stanowity dzieci z morfologia
VPB-LBBB lub VPB-RBBB. W grupie dzieci z rytmami komorowymi arytmia o morfo-
logiit VPB-LBBB 1 VPB-RBBB wystgpowata u 20-30% badanych. Dzieci, u ktérych
stwierdzono arytmi¢ komorowa o dwoch morfologiach, stanowity 43% badanych z gru-
py 1157% z grupy I 1 III tacznie. Wynik jest istotny statystycznie (p=0,001, C=0,354).

Tabela 12. Zestawienie liczebno$ci wykazanych morfologii arytmii w zaleznosci od przynalezno-
$ci do grupy klinicznej I, II, 111

Table 12. Morphology of ventricular arrhythmias in relation to clinical groups I, 11, 111

Morfologie VPB Grupa II Grupa III
VPB morphofologies Group II Group IIT
(m) (n)
Dwie morfologie 8 9 2 19
Two morphofologies K/ F4 K/F5; (K/F 0, K/F9;
M/ M4) M/ M4) M/M 2) M/ M10)
> niz 2 morfologie 1 1
>2 morphofologie/ - K/F1; - (K/F1,
M/ MO0) M/ MO0)
64 28 92
VPB-LBBB (K/F 24; (K/F 14; - (K /F38;
M/M 40) M/ M 14) M/ M 54)
37 10 47
VPB-RBBB (K/F18; K/FT, - (K/F 25;
M/M 19) M/ M3) M/M 22)
Brak mozliwosci lokali-
zacji pochodzenia VPB 40 13 2 55
Imposible to localise the — (K/F 17; (K/F5; (K/FO; (K/F22;
Razem 149 61 4 214
Total (K/F 63; (K/F32; (K/F 0, (K /F95;
M/M 86) M/ M 29) M/M 4) M/ M119)

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children
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U 139/214 (64,9%) dzieci zakwalifikowanych do grupy I i II klinicznej na podsta-
wie dostepnych do interpretacji zapiséw spoczynkowego 12-odprowadzeniowego bada-
nia EKG z udokumentowang arytmig komorowa u 46% wykazano morfologi¢ VPB-
LBBB, a u 26% badanych VPB-RBBB. Tabela 13. ilustruje dane demograficzne
tych dzieci.

Sredni wiek rozpoznania wsrod dzieci z morfologia VPB-RBBB nie roznil si¢
statystycznie istotnie od Sredniego wieku rozpoznania arytmii u dzieci z morfologia
VPB-LBBB, p=0,279) (tab. 13, ryc. 15).

Nie wykazano roznic istotnych statystycznie pomigdzy morfologia arytmii (VPB-
LBBB vs VPB-RBBB) a picig dziecka (p=0,183) (tab. 13) i przyczyng skierowania
do kardiologa (p=0,35) (tab. 5). Analiza statystyczna aktywnos$ci sportowej dzieci
w odniesieniu do rozpoznanej morfologii arytmii nie wykazala istotnosci statystycznej
(p=0,61) (tab. 13).

Tabela 13. Dane demograficzne dzieci z grupy I i Il klinicznej w zalezno$ci od morfologii arytmii
komorowej VPB-LBBB i VPB-RBBB

Table 13. Clinical parameters of the children from group I according to the morphology of ventri-
cular ectopy: VPB-LBBB and VPB-RBBB

VPB- LBBB VPB- RBBB
n=92 n=47

Pleé (K/M) / Sex (F/M) S5 2 2
Wiek rozpoznania (lata)
srednia+SD 11,33 +4,56 9,6 £5,36
Mediana 12,5 10,9
The age at diagnosis (years)
Czas obserwacji (lata)
sredniatSD 4,26+3,2 5,648
Mediana 3,6 4.8
Follow-up period (years)
Aktywnos¢ sportowa
(Tak/ Nie) 19/45 8/29
Sports activity (Y/N)

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children, Srednia — Mean; Mediana — Median
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Ryc. 15. Procentowa czestos¢ wystgpowania morfologii VPB-LBBB i VPB-RBBB w poszcze-
gdlnych przedziatach wiekowych przy wlaczaniu do badania

Fig. 15. Percentage incidence density of recognized morphology VPB-LBBB and VPB-RBBB
in the selected age groups

Nastgpnie analizie statystycznej poddano parametry elektrokardiograficzne z analizy
spoczynkowego zapisu (pomiary reczne) wyjsciowego EKG w grupie I i1 II kliniczne;j
w zaleznosci od wykazanej morfologii arytmii komorowej VPB-LBBB vs VPB-RBBB
w aspekcie: rytmu wiodacego (p=0,596), osi elektrycznej serca (p=0,957) 1 zaburzen
przewodzenia srodkomorowego (p=0,495), nie wykazujgc roznic istotnych statystycz-
nie zaleznych od morfologii arytmii.

Szukano rowniez zwiazku pomiedzy morfologia arytmii komorowej VPB-LBBB vs
VPB-RBBB a szerokoscig zespolu QRS, QTcpmin, QTcmax, QTcd, JTCmin, JTCmax 1 JTcy
(tab. 14).

Szeroko$é¢ zespotu QRS badano w zapisach EKG bez ektopii komorowej. Srednia
minimalna szeroko$¢ zespotu QRS dla zapisow EKG z arytmia o morfologii VPB-LBBB
wynosita 69,7 ms, a dla VPB-RBBB 71,5 ms. Srednia maksymalna szerokos¢ zespotu
QRS dla arytmii o morfologii VPB-LBBB wynosita 71,4 ms, a dla VPB-RBBB 77,2 ms.
Analiza statystyczna wykazala, ze w grupie I klinicznej QRS,,,, byly istotnie szersze
w tych zapisach EKG, w ktorych wykazano morfologic VPB-RBBB w wyjsciowym
badaniu EKG (p=0,011).

Nie wykazano istotnosci statystycznej w zakresie nastepujacych parametrow elek-
trokardiograficznych ze spoczynkowego EKG: QTcy,,. (p= 0,898), QTc . (p= 0,892),
QTcd (p=0,988), JTCyin. (p=0,921), JTchx (p=0,563), JTcy (p=0,89) w odniesieniu
do morfologii VPB-LBBB vs VPB-RBBB.
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Tabela 14. Wybrane parametry elektrokardiograficzne ze spoczynkowego EKG w zaleznosci
od wykazanej morfologii VPB-LBBB i VPB-RBBB

Table 14. Electrocardiographic parameters in relation to the arrhythmia morphology

QRSmin.(mS)

srednia+SD 69,7 £ 13,2 71,6 + 14
Mediana (ms) 70 70
QRS (ms)

sredniatSD 71,4+72 77,3+9
Mediana (ms) 70 70
QTcmin. (ms)

srednia+=SD 387,1 £30,7 387,7 £26,7
Mediana (ms) 390 390
QTc/max (ms)

sredniatSD 415,2 £28,7 414,3 £20,5
Mediana (ms) 410 414
QTcey

srednia+SD 43,8 +£223 43,7 +19,8
Mediana (ms) 40 49
JTcpin, (ms)

sredniatSD 309,7 £34,4 310,4 +£32,1
Mediana (ms) 320 320
JTCpax (MS)

srednia+SD 3443 £29.4 340,3 £25,5
Mediana (ms) 340 346
JTCd

srednia+SD 432 +£28 424 +£19,9
Mediana (ms) 40 45,5

Srednia — Mean; Mediana — Median
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Rejestracja holterowska

Cechy parasystolii komorowej

W grupie I klinicznej cechy parasystolii komorowej stwierdzono w 85% przypad-
kach, w grupie II w 30%, a w grupie III nie wystapily u zadnego dziecka.

Analiza statystyczna wykazala, ze parasystolia komorowa znamiennie cze¢Sciej
wystepowala w grupie I klinicznej (p<0,001, C=0,491) (tab. 16) w poréwnaniu
do pozostalych grup klinicznych.

Tabela. 15. Liczba dzieci, u ktdrych wykazano cechy parasystolii komorowej w odniesieniu
do wyodrebnionych grup klinicznych

Table 15. The number of children with ventricular parasystoly in relation to clinical groups
L Il and Il

Grupa Kliniczna / Clinical group

Parasystolia Grupa II Grupa I1I

Parasystoly Group I Group 11 Group Il

n=149 n=61 n=4
Obecna
Present 126 18 0 144
Nieobecna
Absent 23 43 4 70

N.n.: — liczba dzieci / Number of children

Wplyw tachykardii zatokowej na arytmi¢ komorowa

Analizujac wygaszanie arytmii komorowej pod wpltywem tachykardii zatokowe;j
w zapisie holterowskim (tab.16) w poszczegdlnych grupach klinicznych, wykazano,
ze arytmia komorowa ulegata wygaszeniu u 80% badanych z grupy [ i u 49,2% z grupy
IT klinicznej. W grupie III nie stwierdzono wygaszania arytmii komorowej przez tachy-
kardi¢ zatokowa. U dzieci zakwalifikowanych do grupy II klinicznej nie obserwowano
wygaszenia arytmii przez tachykardi¢ zatokowa 2,5 raza czesciej w porownaniu do dzie-
ci z grupy L.

Analiza statystyczna wykazala, Zze wygaszanie arytmii komorowej pod wply-
wem tachykardii zatokowej znamiennie cze¢sciej wystepowalo w grupie I klinicznej
(p<0,001, C=0,358) w porownaniu do pozostalych grup klinicznych.
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Szukano zwigzku pomigdzy morfologia arytmii komorowej a czestoscia akcji serca,
przy ktdérej obserwowano jej wygaszenie lub zupelne ustgpienie w 24-godzinnym bada-
niu EKG metoda Holtera. Nie wykazano roznic istotnych statystycznie dla badanego
parametru (p=0,821). Srednia czesto$é akcji serca, przy ktérej arytmia o morfologii
LBBB ulegata wygaszeniu wynosita 140,7/min, a dla VPB-RBBB 141,5/min.

Tabela 16. Analiza wptywu tachykardii zatokowej na arytmi¢ komorowa w 24-godzinnym zapisie
EKG metoda Holtera w odniesieniu do grup klinicznych

Table 16. Analisis of the influence of sinus tachykardia on ventricular arrhythmia in Holter moni-
toring in relation to the clinical group

Wygaszenie arytmii Grupa kliniczna
przez tachykardie¢ Clinical group
zatokowa
Arrhythmia
suppression by sinus Grupa III
tachycardia Group II1
n

Obecne

118 30 0 148
Present
Nieobecne
Absent 31 o ¥ o
Razem
_ 149 61 4 214

N.n.: — liczba dzieci / Number of children

Préba wysitkowa

Probe wysitkowa wg protokotu Bruce’a przeprowadzano u 134 dzieci. W grupach
klinicznych I, IT 1 IIT (mala liczebno$¢ grupy III) analizie poddano zachowanie si¢ aryt-
mii komorowej podczas obcigzania wysitkiem. W grupie I klinicznej (VPB i pary komo-
rowe) w 73% przypadkdw wykazano wygaszanie arytmii lub jej oslabienie podczas
obcigzania wysitkiem.

Analiza statystyczna wykazala istotny statystycznie wplyw obcigzenia wysil-
kiem na wygaszanie arytmii komorowej w grupach klinicznych I i II (p<0,01,
C=0,48) (tab. 17). Brak wplywu obcigzenia na zachowanie arytmii komorowej wykaza-
no u 21,6% badanych z grupy Il i u 11% z grupy I (p=0,023, C=0,24).
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Tabela 17. Liczba pacjentdow, u ktérych przeprowadzono analiz¢ wplywu obcigzenia wysitkiem
na arytmi¢ komorowa w zaleznosci od przynaleznosci do grupy kliniczne;j

Table 17. The number of children in whom the analisis of the influence of exercise test on VPB
in the clinical groups was performed

Grupa kliniczna
Wplyw wysitku na arytmie

komorow3 Clinical group

Influence of exercise on VPB

Grupa II Grupa 11
Group 11 Group 111
n n
Bez wplywu
No influence 1y & 1 =
Wygaszenie 76 29 0 105
Suppresion
Ostabienie 6 1 0 7
Decrease
Ilosciowe
Nasilenie ! 0 0 !
Increase .
Jako$ciowe 0 1 1 )
Razem
Total 93 39 2 134

N.n.: — liczba dzieci / Number of children

Szukano zwigzku pomigdzy morfologia arytmii komorowej VPB-LBBB vs VPB-
RBBB w grupie I klinicznej a jej zachowaniem si¢ przy obcigzeniu wysitkiem w trakcie
przeprowadzania proby wysitkowej wg protokolu Bruce’a. Arytmia o morfologii VPB-
LBBB ulegata ostabieniu lub zupelnemu wygaszeniu w 83% przypadkdw, a o morfologii
VPB-RBBB w 93% przypadkdw. Nie wykazano roznic istotnych statystycznie
w zakresie badanego parametru (p=0,548) w odniesieniu do rozpoznanej morfologii
arytmii.

Badanie EPS

Diagnostyczne inwazyjne badanie elektrofizjologiczne przeprowadzono u dwojga
dzieci po NZK (grupa III kliniczna). Celem wykluczenia zespotu Brugadow przeprowa-
dzano probe z dozylnym flekainidem (2mg/kg) poszukujac zmian EKG charakterystycz-
nych dla zespolu Brugadéw (ryc. 16A i 16B). W czasie zabiegu podawano heparyng
wg ogolnie przyjetych zasad.
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Drug: FLEKAINID, { Dose: 140MG, 10MG/MIN ) 10:21:17 am Jan 16, 2006
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Ryc. 16A. Badanie EPS przed podaniem Flecainidu. Objasnienia skrotéw - patrz ryc. 4
Fig. 16A. EPS before Fecainid infusion. For abbreviations - see fig. 4

10:42:00 am Jan 16, 2006
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Ryc. 16B. Badanie EPS po podaniu flecainidu. Nie stwierdzono cech elektrokardiograficznych
typowych dla zespotu Brugadow. Objasnienia skrotdw- patrz ryc. 4

Fig. 16B. EPS after fecainid infusion. There are no electrocardiolographical signs of Brugada
syndrome. For abbreviations — see fig. 4
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4.3. Zastosowana strategia terapeutyczna w zaleznosci od przynaleznosci do
grupy klinicznej przy wlaczaniu do badania

Leczenie antyarytmiczne (wg klasyfikacji Vaughan-Williamsa) (tab. 18)

W grupie I klinicznej (monomorficzne VPB i pary komorowe), przy wilaczaniu
do badania, leczenie antyarytmiczne zastosowano u 7/149 (4,7%) badanych. U wszyst-
kich stosowano monoterapi¢ (klasa 2: beta-bloker).

W grupie II klinicznej (rytmy komorowe) u 22/61 (30%) zastosowano leczenie an-
tyarytmiczne. U 16/22 (73%) stosowano monoterapi¢ (klasa 2: beta-bloker), u 2/61
(3,3%) monoterapi¢ (klasa Ic), u 1/61 (1,6%) monoterapi¢ (klasa 4), u 3/61 (4,9%) le-
czenie skojarzone (klasa 2 + 3).

W grupie III klinicznej (dzieci po NZK i zastabnigciami z udokumentowanym VF)
u wszystkich 4 (100%) stosowano leczenie farmakologiczne. U 3 beta-bloker, a u 1
leczenie skojarzone (klasa 2 + 3).

Tabela 18. Liczba dzieci leczonych farmakologicznie lekami AA wg klasyfikacji Vaughan-
Williamsa w poszczegdlnych grupach klinicznych

Table 18. Number of children treated with AA drugs according to the Vaughan-Williamsa classifi-
cation in clinical groups I, 11, 111

Leki AA Grupa kliniczna
wg klasyfikacji Clinical group

Vaughan-Williamsa
AA Drugs according to
the Vaughan-Williamsa Grupa II Grupa 11

classification Group I Group 11 Group 111

n= 149 n=61 n=4
Klasa Ic 0 2 0 2
Klasa 2 7 16 3 26
Klasa 3 0 0 0 0
Klasa 4 0 1 0 1
taczone
Combined treatment 0 3 1 4

N.n. — liczba dzieci leczonych lekami AA/ Number of children treated with AA drugs
AA: leki antyarytmiczne / A4 antyarrhythmic drugs
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Leczenie inwazyjne

W grupie IIT u 3 dzieci po NZK w przebiegu VF, u ktorych zastosowano monotera-
pi¢ beta-blokerem zastosowano jednoczasowo prewencj¢ wtdrng NZS, implantujac ICD.
Zabieg implantacji ICD przeprowadzano w warunkach znieczulenia ogdélnego. U jedne-
go chtopca ICD umieszczono w powtokach brzusznych i1 jednoczasowo implantowano
elektrode defibrylujaca aktywna o dwoch pierscieniach defibrylujacych (ryc. 17). Cie-
ciem wzdluz bruzdy naramienno-piersiowej lewej dotarto do zyly odpromieniowej,
poprzez ktora implantowano elektrode defibrylujaca do koniuszka prawej komory serca.
Nastepnie cigciem rownoleglym do kresy biatej dotarto do pochewki migsnia prostego
brzucha, gdzie pod migsniem utworzono loz¢ dla ICD. Elektrod¢ defibrylujaca przepro-
wadzono podskornie z okolicy podobojczykowej do lozy ICD. Kardiowerter-defibrylator
polaczono z elektrodami sprawdzajac wszystkie parametry elektryczne 1 wykonano test
defibrylacji.

U kolejnych 2 pacjentow ICD implantowano w okolicy podobojczykowej i zastoso-
wano elektrody defibrylujace aktywne o jednym pierscieniu defibrylujacym. ICD
po potaczeniu z elektroda umieszczano w lozy pod powigzia mig$nia piersiowego wigk-
szego po stronie implantowanej elektrody.

Prog defibrylacji (DFT) wynosit od 15-20 J. Czas operacji wynosit od 100 min do
180 min. Czas fluoroskopii wynosit od 2 min do 7 min. Nie wystapily zadne powiktania
srédoperacyjne ani okotooperacyjne.

Ryc. 17. Obraz radiologiczny klatki piersiowej w projekcji tylno-przedniej u chlopca po wszcze-
pieniu ICD - uklad endokawitarny. Elektroda aktywna o dwoch pierScieniach defibrylujacych
umieszczona w prawej komorze

Fig. 17. Frontal chest x-ray image of a 17-year-old boy after ICD implantation with double-coil
transvenous lead in the RV
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4.4. Obserwacja odlegla

4.4.1. Objawowosé¢ arytmii

W okresie obserwacyjnym, ktéry wynosit od 5 m-cy do 15 lat (Srednio 4,99 £3,91at),
kazdy pacjent byt poddawany ocenie $rednio 6 razy.

W grupie I klinicznej zastabnigcia i omdlenia wystepowaly u 9% pacjentow, w gru-
pie II u 20%, a w grupie III u 50% poddawanych okresowym kontrolom kardiologicz-
nym (tab. 19).

Analizie statystycznej poddano zglaszane przez badanych dolegliwosci w zaleznosci
od przynaleznosci do grupy klinicznej. U pacjentéw zakwalifikowanych do II grupy
klinicznej istotnie statystycznie czeSciej wystepowaly wutraty przytomnosci
niz u pacjentéw w grupie I (p=0,012, C=0,24). Inne zglaszane dolegliwosci, takie
jak meczliwos$¢ (p=0,89) czy uczucie kolatania serca (p=0,98), nie wystepowaly
istotnie statystycznie czesciej.

Tabela 19. Liczba badanych, u ktérych wystepowaty utraty przytomnosci w okresie obserwacji
w zalezno$ci od przynalezno$ci do grupy klinicznej

Table 19. Numbers of patients with syncope during the follow-up period in the selected clinical
groups

Utraty Grupa kliniczna / Clinical Group
przytomnosci
Syncope
Grupa II Grupa II1
Group 11 Group 111
n=61 n=4
Obecne 14 12 2 28
Present
Nieobecne 135 49 2 186
Absent

N.n.: — liczba dzieci/ Number of children

Analizujac zglaszane przez badanych dolegliwosci w odniesieniu do wyodrgbnio-
nych grup wiekowych, wykazano, ze wynik jest istotny statystycznie pod wzgledem
czestosci zglaszania uczucia kolatania serca (p=0,036, C=0,23) i pogorszenia tole-
rancji wysitlku fizycznego (p=0,022, C=0,24) w odniesieniu do wieku dziecka
w okresie obserwacji. W grupie wiekowej pomigdzy 8-16 rokiem zycia 83% pacjentdw
zglaszato uczucie kotatania serca, a 92% gorsza tolerancj¢ wysitku.
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4.4.2. Analiza porownawcza parametrow elektrokardiograficznych
w grupach klinicznych

Badanie 12-odprowadzeniowe spoczynkowe ekg

W okresie obserwacji u wszystkich badanych rytmem wiodacym byt rytm zatoko-
wy. U 207/214 (98%) wykazano normogramow3 o$ serca, u 2/214 (0,9%) prawogramo-
wa 1u 5/214 (2,3%) lewogramowg os serca. U 3/214 (1,4%) wykazano obecnos¢ zabu-
rzen przewodzenia srodkomorowego. U 5/214 (2,3%) obecne byty nadal cechy zespotu
wczesne] repolaryzacji komoér. Nie wykazano ujemnych zatamkéw T w V5-V6 obser-
wowanych przy wiaczaniu do badania.

Szerokos¢ zespotu QRS badano w zapisach EKG bez ektopii komorowej. Analiza
statystyczna wykazala, ze w grupie I klinicznej, w okresie obserwacji, QRS,,.x byly
istotnie szersze (p=0,03) u tych badanych, u ktorych wykazano morfologi¢ VPB-
RBBB.

Badanie metodg Holtera

W odniesieniu do wszystkich grup klinicznych najnizsza, $rednia i najwyzsza cze-
sto$¢ akcji serca zarejestrowane w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera miescity
si¢ w granicach normy wiekowej dla wszystkich badanych w catym okresie obserwacji.

Zmiany sredniego procentowego wystepowania arytmii w okresie obserwacji w od-
niesieniu do poszczegdlnych grup wiekowych ilustruje rycina 18. W przedziale wieko-
wym 0-3 lat oraz 3-5 lat przy wiaczaniu do badania arytmia komorowa stanowita srednio
odpowiednio 13,7% i 11,7% zapisu holterowskiego. W okresie obserwacyjnym ulegta
obnizeniu do odpowiednio 6,4% i 5%.

U dzieci starszych i dorostych tendencja do zmniejszania si¢ sredniego procentowe-
go wystgpowania arytmii byla znacznie mniejsza. Roznica pomigdzy danymi uzyskany-
mi przy wilaczaniu do badania i w okresie obserwacji wynosita odpowiednio 2,8%
dla dzieci w przedziale wiekowym 5-8 lat, 2,4% w wieku 12-16 lat i 2,6% dla mtodziezy
i dorostych (>16 lat). Wigksza roznice (5%) wykazano w przedziale wiekowym 8-12 lat.

Przeprowadzona analiza statystyczna wykazala, ze obnizanie si¢ Sredniego pro-
centowego wystepowania arytmii w okresie obserwacji w odniesieniu do poszcze-
gélnych grup wiekowych znamiennie czeSciej wystepowalo u mlodszych dzieci
(p<0,001).
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Ryc. 18. Zmiany $redniego procentowego wystepowania arytmii komorowej w poszczegolnych
grupach wiekowych przy kwalifikacji do badania i w okresie obserwacji

Fig. 18. Comparison of mean percentage incidence density of ventricular arrhythmias in the se-
lected age group during the follow-up period. Wlaczenie do badania — Inculsion into the study,
Okres obserwacji — Follow-up period

Na rycinie 19A 1 19B przedstawiono Sredni procentowy rozktad arytmii komorowej
w grupach klinicznych w zaleznosci od rozpoznanej morfologii arytmii komorowej
(VPB-LBBB vs VPB-RBBB) i przynaleznosci do grupy wiekowej. Arytmia o morfologii
VPB-LBBB ulegta istotnemu zmniejszeniu w 51% przypadkow, a o morfologii VPB-
RBBB w 43% przypadkdéw. Wynik jest nieistotny statystycznie (p=0,629).
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Ryc. 19A / Fig. 194
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Ryc. 19A. Zmiany sredniego procentowego udziatu arytmii o morfologii VPB-LBBB w czasie
obserwacji w grupach wiekowych; 19B. Zmiany $redniego procentowego udziatu arytmii o morfo-
logii VPB-RBBB w czasie obserwacji w poszczegdlnych grupach wiekowych.

Fig. 194. Comparison of mean percentage incidence density of ventricular arrhythmias of VPB-
LBBB morphology in the selected age group during the follow-up period ; 19B. Comparison
of mean percentage incidence density of ventricular arrhythmias of VPB-RBBB morphology in the
selected age group during the follow-up period. Wtaczenie do badania — Inclusion into the study,
Okres obserwacji — Follow-up period

W grupie II klinicznej u dzieci z AIVR u 2/14 dzieci stosowano przez okres 3 lat le-
czenie antyarytmiczne (monoterapia, klasa II: beta-blokery). Ze wzglgdu na brak sku-
tecznosci w/w leczenia oraz bezobjawowos¢ arytmii wstrzymano leczenie antyarytmicz-
ne i przez kolejne 16 m-cy nie zaobserwowano objawowego charakteru arytmii ani jej
nasilenia jakosciowego i/lub ilosciowego, u jednego z badanych arytmia wykazata
mniejsze nasilenie ilo§ciowe w tym okresie. Sposrdd pozostatych 12/14 dzieci u 8 wyka-
zano obnizanie si¢ procentowego wystepowania arytmii w rejestracji holterowskiej
(u dwojga zupelne ustgpienie arytmii), u 4 arytmia utrzymywala si¢ na stalym poziomie.

W grupie II klinicznej u dzieci z nsVT u 19/41 nastapito istotne zmniejszenie nasi-
lenia arytmii, u 3 spontaniczne ustgpienie arytmii, a u 6 — nasilenie ilo§ciowe i jakoscio-
we (ryc. 20). U 13 badanych nsVT utrzymuje si¢ na statym poziomie.

Sposrod 6 dzieci z ustawicznym VT u 1 dziecka nastgpilo istotne zmniejszenie nasi-
lenia arytmii, u 1 arytmia ustgpita. U 4 wystapito nasilenie arytmii, w tym u 3 jakoscio-
we 1 ilosciowe (ryc. 21A, B, C), au 1 —ilosciowe.
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Ryc. 20. Zapis rejestracji holterowskiej u 12-letniej dziewczynki, u ktérej rozpoznano ARVC
Ryc. 20. Ambulatory holter-ecg monitoring of a 12-year-old girl with the diagnosis of ARVC
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Ryc. 21C/ Fig. 21C

Ryc. 21 A. B. C. Polimorficzny katecholaminozalezny czestoskurcz komorowy i ,,burze elektrycz-
ne” zarejestrowane w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera u nastolatka

Fig. 21. A. B. C. Cathecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia and “electrical
storms” recorded by ambulatory holter-ecg monitoring of a teenage boy
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Proba wysitkowa

W wykonanych w okresie obserwacyjnym prébach wysitkowych wg protokotu Bru-
ce’a przeprowadzanych u dzieci powyzej 10 roku zycia analizie poddano zachowanie si¢
arytmii komorowej podczas obcigzania wysitkiem. Wystapito nasilenie arytmii ilo$cio-
we u 1, a jakos$ciowe u 2 pacjentéw podczas obcigzania wysitkiem (ryc. 22). U pozosta-
tych badanych arytmia ulegata wygaszeniu podczas obcigzania wysitkiem.

Ryc. 22. Chlopiec 10-letni po utracie przytomnosci w wyniku stresu emocjonalnego. Proba wysitkowa
wg protokolu Bruce’a. Od 2 etapu proby narastajaca arytmia komorowa pod postacig pojedynczych
przedwczesnych pobudzen komorowych, przez bigemini¢, salwy 2-3 pobudzen, az do wystgpienia
polimorficznego czgstoskurczu komorowego. Przesuw papieru — 25 mm/s; cecha — 10 mm/1 mV.

Fig. 22. Exercise test record according to the Bruce protocol in al0-year-old boy after loss of con-
sciousness due to the emotional stress. Starting with the second step of the test VPB increases
via ventricular bigemini, ventricular salves up to Cathecholaminergic Polymorphic Ventricular
Tachycardia. Paper speed — 25 mm/s. Feature — 10 mm/I mV.
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4.4.3. Parametry echokardiograficzne w poszczegolnych grupach klinicznych

W okresie obserwacji u 10 badanych wykazano nieprawidtowosci w obrazie echo-
kardiograficznym, u 11,4% badanych zakwalifikowanych do grupy I1 i u 1,3% do grupy
I klinicznej. U 4 badanych (2 z grupy 1 i 2 z grupy II) wystapita kardiomiopatia rozstrze-
niowa (pogorszenie kurczliwosci LV z EF 65% do EF 35-40% przy ostatniej kontroli),
u kolejnych 5 (wszyscy z grupy 11 ) rozpoznano ARVC (ryc. 23 A.B.) odpowiednio w 2
15 lat od pierwszej kontroli, a u 1 dziecka z grupy I rozpoznano niescalony migsien
lewej komory z EF 40-45% (ryc. 24).

Analiza statystyczna wykazala, ze grupy kliniczne I, II i III istotnie roznig sie¢
pod wzgledem ryzyka wystapienia nieprawidlowosci w obrazie echokardiograficz-
nym w okresie obserwacyjnym (p=0,004, C=0,223). Znacznie wyzsze bylo to ryzyko
w grupie II klinicznej niz w grupie I (tab. 20).

Nie wykazano rdznic istotnych statystycznie w odniesieniu do wieku w chwili
rozpoznania i wystgpienia nieprawidlowosci w obrazie echokardiograficznym
w okresie obserwacyjnym (p=0,963).

Ze wzgledu na duza jednorodno$¢ populacji badanych dzieci u wigkszosci nie wy-
kazano obecnos$ci organicznej lub czynnosciowej choroby serca w okresie obserwacyj-
nym, nie mozna bylo przeprowadzi¢ analizy statystycznej w kontekscie wptywu morfo-
logii arytmii a wystgpieniem nieprawidlowosci w obrazie echokardiograficznym.

Tabela 20. Liczba dzieci, u ktorych wykazano istotne nieprawidtowosci echokardiograficzne w
okresie obserwacji w zaleznos$ci od przynaleznosci do grupy klinicznej

Tabela 20. The number of children with significant echocardiographic abnormalities in relation to
the clinical groups

Nieprawidlowosci Grupa Kliniczna / Clinical Group
echokardiograficzne
Echocardiographic
o Grupa II Grupa III
abnormalities Group II Group Il
n=61 n=4

Obecne

Present 4 6 0 10

Nieobecne

N.n. — liczba dzieci / Number of children
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23/11/2007 12:08:40

Ryec. 23. A. Prawidlowy obraz echokardiograficzny u 7-letniego dziecka przy wlaczaniu do bada-
nia. Projekcja 4-jamowa; 23B. — Obraz echokardiograficzny w osi krotkiej naczyniowe;j.
Widoczna znacznie poszerzona RVOT po 5 latach od pierwszej oceny kardiologicznej

Fig. 234. Normal echocardiography image of a 7-year-old boy. The four chamber apex view
projection; 23B. — Echocardiography image after 5 years of follow-up. The dilatation of RVOT
was visualised in the short axis view
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19/05/2009 12:01:07

Ryc. 24. Badanie echokardiograficzne po 4 latach obserwacji. Przekrdj koniuszkowy 4-jamowy.
Widoczna przebudowana, kulista lewa komora z grubg warstwa gabczasta Sciany bocznej i okolicy
koniuszka. W badaniu kolorowym Dopplerem widoczny przeptyw krwi w uchytkach

Fig. 24. Echocardiography image of the four chamber apex view after 4 years of follow-up.
Hypertrophied and spherical left ventricle with thick spongiform layer of the lateral wall
and apex. Doppler color flow image shows intramural recesses communicating with left ventricle
cavity with blood flowing in and out from the ventricle

4.4.4. Ocena porownawcza zastosowanego leczenia i jego skutecznosci w
zaleznosci od przynaleznosci do grupy klinicznej

W grupie I klinicznej (monomorficzne VPB i pary komorowe) w okresie obserwa-
cyjnym, u 13/149 (8,7%) stosowano okresowo lub przewlekle leczenie antyarytmiczne
(tab. 21, 22, 23 i ryc. 25). U 10 stosowano monoterapi¢ (beta-bloker), a u 3 leczenie
antyarytmiczne skojarzone z farmakologicznym leczeniem niewydolno$ci serca. Sku-
teczno$¢ leczenia farmakologicznego (tab. 21) uzyskano u 7/13 (50%). U 2/13 ze wzgle-
du na nasilenie ilosciowe arytmii (pomimo leczenia beta-blokerem) wystapienie kardio-
miopatii tachyarytmicznej u jednego 1 wyczynowe uprawianie sportu u drugiego, prze-
prowadzono badanie elektrofizjologiczne i ablacj¢ RF (tab. 22). Ablacja RF okazata si¢
skuteczng u jednego (ryc. 26), u drugiego chorego ze wzgledu na epikardialny charakter
arytmii skuteczno$¢ byta czgsciowa. U zadnego dziecka z tej grupy nie implantowano
kardiowertera-defibrylatora (ICD) i nie przeprowadzono przeszczepu serca.

W grupie II klinicznej (rytmy komorowe) w okresie obserwacyjnym u 27/61 stoso-
wano okresowo lub przewlekle leczenie antyarytmiczne (tab. 21, 22, 23). U 18/27 sto-
sowano monoterapi¢ (klasa 2: beta-bloker), u 2 monoterapi¢ (klasa 4), u 4 leczenie sko-
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jarzone (klasa 2 + 3) i u kolejnych 3 skojarzone (klasa 1c + 2). U 3 zostala zastosowana
terapia skojarzona z farmakologicznym leczeniem niewydolnosci serca (tab. 23).

Skuteczno$¢ leczenia farmakologicznego (tab. 24) w grupie II klinicznej uzyskano
u 10/27, u kolejnych 10/27 arytmia w okresie obserwacji nie ulegata nasileniu ani jako-
sciowemu, ani ilosciowemu. U 7/27 nie uzyskano skutecznosci leczenia zachowawcze-
go. U 4/7 dzieci wystapito nasilenie jakosciowe i/lub ilosciowe arytmii (pomimo skoja-
rzonego leczenia farmakologicznego), u 2 z nich wysuni¢to podejrzenie kardiomiopatii
tachyarytmicznej. U wszystkich 4 przeprowadzono badanie elektrofizjologiczne i u 3
jednoczasowo skuteczng ablacje RF (ryc. 26). U 3 pozostatych (rodzenstwo) wystapity
nieprawidtowosci w obrazie echokardiograficznym pod postacia ARVC. Ze wzgledu
na wywiad rodzinny 1 dynamike choroby zastosowano prewencj¢ pierwotng NZS 1 im-
plantowano ICD (ryc. 27). U najmtodszego z rodzenstwa wystapity wielokrotnie ade-
kwatne interwencje ICD (ryc. 28). Chtopiec ze wzgledu na niezwykle szybka progresje
choroby zostat zgltoszony do pilnego przeszczepu serca (HTX). Niestety, zmart z powo-
du zaostrzenia przewlektej niewydolnosci serca. Starsza z siostr jest aktualnie 3,5 roku
po skutecznym HTX.

W grupie III klinicznej (dzieci po NZK i z zastabnigciami z udokumentowanym VF)
w okresie obserwacyjnym u wszystkich 4 kontynuowano leczenie farmakologiczne (tab.
21, 22, 23). U dwojga, ktorym implantowano ICD w okresie wlaczania do badania,
w okresie obserwacyjnym wystapity adekwatne interwencje ICD, u trzeciego nie wysta-
pity interwencje ICD. U czwartego dziecka z grupy III klinicznej ze wzglgdu na udoku-
mentowanie w okresie obserwacyjnym arytmogennej przyczyny utrat przytomnosci
(CPVT) w probie wysitkowej i badaniu EPS zastosowano prewencje wtérnag NZS im-
plantujac ICD i kontynuowano farmakoterapi¢ antyarytmiczna.

Porownujac grupe dzieci z pojedynczymi VPB i parami VPB (grupa I) z grupa
dzieci z rytmami komorowymi (grupa II) i z grupg III (dzieci po zatrzymaniu kra-
zenia i z udokumentowanym VF) w aspekcie zastosowanego leczenia stwierdzono,
ze dzieci z grupy klinicznej II i III istotnie czeSciej wymagaly leczenia (p<0,001,
C=0,469) niz dzieci z grupy I Kklinicznej. Przewleklej farmakoterapii wymagaly
wszystkie dzieci z grupy II1 i 30% dzieci z grupy I1.
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Tabela 21. Liczba pacjentow, u ktorych stosowano leczenie farmakologiczne w okresie obserwacji
w odniesieniu do grup klinicznych

Tabela 21. The number of patients treated with AA during the follow-up period in relation
to the clinical groups

Grupa Kliniczna / Clinical Group

Leczenie farmakologiczne

Pharmacotheraphy

Grupa [ Grupa II Grupa 1T
Group 1 Group 11 Group 111
n n n

Nigdy / Never 136 34 0 170
Okresowo
Periodically 7 7 0 14
Przewlekle
Chronically 6 20 4 30
Razem / Total 149 61 4 214

N.n. — liczba dzieci / Numbers of children

1 0/
100% -
91,0%
90%
80% -
70%
0
60% 1 55,7%
ml
50% - mll
min
40% - 32.89
30%
20%
10% A
0 0
0%
Nigdy Okresowo Przewlekle

Ryc. 25. Stosowane leczenie farmakologiczne w zaleznos$ci od przynaleznosci do grupy kliniczne;j

Fig. 25. Pharmacological treatment in the clinical groups. Nigdy — never, Okresowo — periodical-
ly, Przewlekte — chronically
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26A. Spontaniczna arytmia; przesuw 50 mm/s

26A. Spontaneous arrhythmia; paper speed 50 mm/s
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26C. Skopia rentgenowska. Projekcja RAO 30. Potozenie elektrod: diagnostyczna — prawa komo-
ra: okolica wierzcholka, ablacyjna — miejsce rejestracji najlepszych sygnatow w RVOT (nieco
powyzej miejsca rejestracji potencjalu peczka Hisa)

26C. X-ray image. Projection RAO 30. Site of the electrode position: diagnostic lead — right ven-
tricle — apex region, ablation lead — place of the best signal registration in RVOT (somewhat
above the place of His potential registration)
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26D. Zapis najwczesniejszej aktywnosci endokardialnej w RVOT, w trakcie mapowania ogniska
arytmii komorowej w prawej komorze. Aktywno$¢ ogniska arytmii poprzedza o 10 ms pojawienie
si¢ zespotu QRS arytmii w EKG powierzchniowym. Potozenie elektrody ablacyjnej — jak na ryc.
C. Przesuw 200 mm/s

26D. Record of the earliest endocardial activity in RVOT in the course of the site of arrhythmia
origin activation mapping. Activity of the arrhythmia point about 10 ms earlier surface QRS com-
plex. Lead position — see fig. C. Paper speed 200 mm/s
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26E. Przyklad stymulacji z miejsca rejestracji najlepszych potencjatow w RVOT (potozenie elek-
trody ablacyjnej — jak na ryc. C). Morfologia wystymulowanych zespotow QRS rozni si¢ istotnie
od morfologii zespotéw QRS spontanicznej arytmii. Przesuw 50 mm/s

26E. The example of pace mapping from the place of the best potential registration in RVOT.
(Lead position — see fig. C). The morphology of paced QRS complex differs significantly from the
one of the spontaneous arrhythmia QRS. Paper speed 50 mm/s
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26F. Ze wzgledu na nie optymalne zapisy sygnatow w prawej komorze, elektrod¢ ablacyjna
wprowadzono do opuszki aorty. Skopia rentgenowska. Projekcja RAO 30. Potozenie elektrod:
diagnostyczna — prawa komora — okolica wierzchotka, ablacyjna — miejsce rejestracji najlepszych
potencjatldw w opuszce aorty — lewa zatoka Valsalvy

26F. Because of not optimal signal records from RV, the ablation lead was placed in the aortic
root. X-Ray image. Projection RAO 30. Diagnostic lead in RV apex, ablation lead in the place
of the best mapping potentials in the aortic root — left sinus Valsalva
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26G. Zapis najwczesniejszej aktywnosci endokardialnej w trakcie mapowania ogniska arytmii
w opuszce aorty. Aktywnos$¢ ogniska arytmii poprzedza o 30 ms pojawienie si¢ zespotu QRS
arytmii w EKG powierzchniowym; sygnat jednobiegunowy — o morfologii QS. Potozenie elektro-
dy ablacyjnej — jak na ryc. F. Przesuw 200 mm/s

26G. The earliest endocardial activity records during the activation mapping in the aortae bulbus.
Activity of the ventricular ectopic focus precedes appearance of the surface QRS complex about 30
ms; unipolar signal — QS morphology. Position of the ablation electrode — see fig. F. Paper speed
200 mm/s
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26H. Pordwnanie najwczesniejszych sygnatéw lokalnych w RVOT i1 w opuszce aorty — sygnat
W opuszce aorty jest wezesniejszy o 20 ms od sygnalu w RVOT. Przesuw 200 mm/s

26H. The comparison of the earliest local signals in RVOT and in the aorta bulbus — the signal
in the aorta bulbus is about 20 ms earlier to the RVOT signal. Paper speed 200 mm/s
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261. Przyktad stymulacji z miejsca rejestracji najlepszych potencjatow w opuszce aorty (potozenie
elektrody ablacyjnej — jak na ryc. F). Morfologia wystymulowanych zespotow QRS jest identycz-
na z morfologia zespotow QRS spontanicznej arytmii. Przesuw 50 mm/s

261. The example of the pace mapping from the place of the best potential registration in the bul-
bus of aortae (position of ablation lead as on fig. F). The morphology of the paced QRS complex is
identical to the spontaneous arrhythmias QRS. Paper speed 50 mm/s

26J. Skopia rentgenowska. Projekcja RAO 30. Podanie kontrastu do lewej t¢tnicy wiencowej
w celu oceny odleglo$ci ujscia tetnicy od miejsca planowanej ablacji. Odlegtos¢ > 1 cm pozwala
na bezpieczne wykonanie ablacji

26J. X-ray image. Projection RAO 30. Application of the contrast material to the left ostium of the
coronary artery for estimation of sure distance for planned ablation. Distance of > 1 cm allows
a safe execution of ablation
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26K. Ustgpienie arytmii podczas ablacji; przesuw 25 mm/s
26K. Recession of the arrhythmia during RF ablation. Paper speed 25 mm/s
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26L. Ustapienie arytmii podczas ablacji; przesuw 10 mm/s

26L. Recession of the arrhythmia during RF ablation. Paper speed 10 mm/s
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26L.. Zapis EKG przed ablacja; przesuw 25 mm/
26L. Surface ECG record before ablation. Paper speed 25 mm/s
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26M. Zapis EKG po ablacji; przesuw 25 mm/!
26M. Surface ECG after ablation. Paper speed 25 mm/s

Ryc. 26. A — M. Lokalizacja ogniska arytmogennego i skuteczna ablacja RF przeznaczyniowa
arytmii komorowej z LVOT

Fig. 26. A — M. Localization of the ectopic arrhytmogenic focus and successful RF ablation
in LVOT
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Tabela 22. Liczba dzieci, u ktérych zastosowano réznego typu terapie antyarytmiczne w zalezno-
$ci od przynaleznos$ci do wyodrebnionych grup klinicznych

Table 22. The number of children treated with different types of methods in relation to selected
clinical groups

Grupa Kkliniczna / Clinical group

Rodzaje terapii
Type of treatment

Grupa I Grupall | Grupalll
Group 1 Group 11 Group 111

n=149 n=61 n=4
Leki / Drugs 13 27 4 44
ICD 0 3 4 7
EPS+ ablacja RF 2 4 0 6
Skuteczna / Succesful 1 3 0 4
Nieskuteczna / Unsuccesful 1 1 0 2

HTX 0 1 0 1
N.n. — liczba dzieci / Number of children

(ORLIKOWSKI,MICHAL 2 R
ACCES# 2007122315092657
01212804378
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006Y
M

[Samodzielny Publiczny Szpital Kliniezn

Ryc. 27. Badanie radiologiczne klatki piersiowej w projekcji tylno-przedniej u 6-letniego chlopca
po implantacji ICD. Elektroda aktywna o jednym pierscieniu defibrylujacym umieszczona w
prawej komorze. Serce wigksze w catosci. Wskaznik sercowo-ptucny 0,68

Fig. 27. Frontal chest x-ray image of a 6-year-old boy after ICD implantation with single-coil
transvenous lead in the RV. Cardiac enlargement with cardiac index 0.68
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Ryc. 28. Skuteczna terapia antytachyarytmiczna przywracajaca rytm zatokowy u 6-letniego chtop-
ca z ARVC ( frakcja wyrzutowa LV 8%)

Fig. 28. Successful antitachycardia pacing restored sinus rhythm in a 6-year-old boy with ARVC
(Left Ventricular Ejection Fraction 8%)

Tabela 23. Liczba dzieci, u ktérych zastosowano przewlekte leczenie AA

Table 23. The number of children in whom chronic antiarrhythmic therapy was used

Grupa II Kkliniczna

Leczenie farmakologiczne Civel g

Pharmacotherapy

Beta-blokery 1 19 4 24
Beat-blockers

Blokery kanatu wapniowego 0 2 0 2
Calcium channel blockers

Propafenone 0 2 0 2
Sotalol 0 2 1 1
Amiodaron 0 2 2 4
Mexiletine 0 0 2 2
Flecainid 0 0 3 3
Leczenie niewydolnosci serca

Heart failure treatment 0 2 1 3

N.n. — liczba dzieci / Number of children
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Analizie poddano dynamike¢ arytmii komorowej w okresie obserwacji w odniesieniu
do przyjetej strategii postepowania: obserwacja vs farmakoterapia. Wykazano,
ze w okresie obserwacji arytmia komorowa nie poddawana leczeniu zachowawczemu
ulegta samoistnemu ustgpieniu u 87/214 (40,6%) dzieci, nie zmienita stopnia nasilenia
u 80/214 (37,4%) 1 ulegla nasileniu u 3/214 (1,4%) wilaczonych do badania dzieci
(tab. 24).

Tabela 24. Liczba dzieci, u ktérych zastosowano lub nie zastosowano leczenia farmakologicznego
w odniesieniu do zmian nasilenia si¢ arytmii w okresie obserwacji i w zaleznos$ci od przynalezno-
sci do wyodregbnionej grupy klinicznej

Table 24. The number of children in whom pharmacotherapy was or was not applied according
to the ventricular arrhythmia status at latest follow-up in relation to the clinical groups

Arytmia w czasie obserwacji
Arrhythmia in follow-up

Maleje Narasta nie zmienia si¢
Decrease Increase Unchanged
II 1 II
n n n
Nigdy/ Never 69 18 0 2 1 0 65 15 0 170
Okresowo 4 2 0 1 1 0 2 4 0 14
Periodically
Przewlekle 3 8 0 0 4 1 3 8 3 30
Chronic
treatment

N.n. — liczba dzieci / Number of children, 1; 11; 111: grupy kliniczne / I, 11, III: clinical groups

Przeprowadzona analiza statystyczna wykazala, Zze wyodr¢bnione grupy Kkli-
niczne roznia si¢ istotnie statystycznie pomi¢dzy soba w odniesieniu do zachowania
sie arytmii komorowej w okresie obserwacji (p<0,001, C=0,48). Procentowy udziat
arytmii komorowej najcze¢sciej malal w grupie I klinicznej (73%).

Analiza zachowania si¢ arytmii komorowej w okresie obserwacji w zaleznosci
od przynaleznosci do grupy wiekowej w chwili rozpoznania nie wykazata zwigzku istot-
nego statystycznie (p=0,441).

Jako przyktad nietypowego przebiegu klinicznego oraz towarzyszqcych mu proble-
mow diagnostycznych i terapeutycznych przedstawiono przypadek rodzinnie wystepuja-
cych nieutrwalonych czestoskurczy komorowych.

Rycina 29. ilustruje rodowdd prezentowanej rodziny.

Pierwsze dziecko rodzicéw (116 i 117) zmarto w 1 dobie zycia (III5) z powodu nie-
wydolnosci krazeniowo-oddechowej. W 2005 roku 14-letnia wowczas Ag.O.(1116)
z powodu zastabni¢¢ i zaburzen rytmu serca byta diagnozowana w Klinice Kardiologii
Dziecigcej w Gdansku. Na podstawie danych z wywiadu, badania przedmiotowego,
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obrazu echokardiograficznego, radiologicznego klatki piersiowej, zapisu elektrokardio-
graficznego, 24-godzinnego zapisu EKG 1 badan laboratoryjnych wykluczono zapalanie
migsnia sercowego. Jednakze z powodu utrzymujacych si¢ komorowych zaburzen rytmu
o morfologii bloku lewej odnogi peczka Hisa (VPB-LBBB) i okresowych zastabnigc
wykonano badanie rezonansu magnetycznego i badanie elektrofizjologiczne.

Na podstawie danych uzyskanych z w/w badan rozpoznano u pacjentki arytmogennag
kardiomiopati¢ prawej komory z uszkodzeniem komory lewej oraz polimorficzng aryt-
mi¢ komorowa z wywolanym podczas badania EPS nieutrwalonym czestoskurczem
komorowym. Przeprowadzono réwniez diagnostyke genetyczna, ktora wykluczyta mu-
tacje w zakresie genu kodujacego plakophilng-2. Zalecono terapig¢ antyarytmiczng (beta-
bloker) oraz dalsza okresowa kontrole kardiologiczng. Rdwnoczesnie przeprowadzono
diagnostyczne badania kardiologiczne u rodzicéw i rodzenstwa dziewczynki, nie wyka-
zujac nieprawidtowosci kardiologicznych.
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Ryec. 29. Rodowdd prezentowanej rodziny

Fig. 29. Pedigree of the presented family

W marcu 2007 roku Ag.O. (1116), w wieku 17 lat, zostala przyjeta do naszego osrod-
ka w stanie ogdlnym srednio-ciezkim z nasilonymi objawami niewydolnosci serca. Pod-
czas 4-tygodniowej hospitalizacji uzyskano poprawe stanu ogdlnego z ustgpieniem jaw-
nej niewydolnosci serca. Niepokdj budzity natomiast incydenty nieutrwalonych czesto-
skurczow komorowych w zapisach holterowskich EKG. Dziecko zakwalifikowano
do implantacji ICD, jako prewencji pierwotnej naglej Smierci sercowej. Niestety, przed
planowang w trybie elektywnym implantacja doszto do nagtego zgonu dziecka w domu.

Lekarz stwierdzajacy zgon, na podstawie przedstawionej przez rodzicow dokumen-
tacji medycznej, odstapit od autopsji.

W kilka dni po $mierci najstarszej z siostr do kliniki, w trybie dyzurowym zostat przyjety
brat dziewczynek, M.O. (I119) lat 6, w stanie cigzkim, z nasilonymi objawami niewydolnosci
serca. Obraz elektrokardiograficzny, echokardiograficzny, radiologiczny klatki piersiowej
oraz zapis metoda Holtera stanowity wierng kopi¢ badan zmartej siostry (Ag.O — I116). Frak-
cja wyrzutowa lewej komory wynosita przy przyjeciu 10-15%. Stabilizacje stanu klinicznego
uzyskano po zastosowaniu amin presyjnych i lekéw moczopednych.
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Ze wzgledu na wywiad rodzinny hospitalizowano pozostate rodzenstwo: Al.O.
(I117;13 1at) 1 S.O. (I1I8; 10 lat) i ocenie kardiologicznej poddano rodzicow dzieci.

U AlLO. (IlI7) wykazano rozstrzen obu komor serca ze znacznym upos$ledzeniem
ich kurczliwos$ci (LVEF 25%). U obu dziewczynek wykazano liczng arytmi¢ komorowa
pod postacig dwoch morfologii z obecnoscia nieutrwalonych czestoskurczéw komoro-
wych (nsVT) o morfologii LBBB.

W ramach kardiologicznej diagnostyki nieinwazyjnej nie wykazano odchylen
od normy u rodzicow dzieci.

Wobec bardzo obcigzajacego wywiadu i obecnosci licznej arytmii komorowej catej
trojce dzieci implantowano ICD, jako prewencj¢ naglej smierci sercowej; u M.O. (I119)
wystapito kilkanascie adekwatnych interwencji ICD, jako terapia antyarytmiczna
w przebiegu czestoskurczu komorowego.

W przeciaggu kilku miesiecy M.O. (I119) byt kilkakrotnie hospitalizowany z powodu
zaostrzenia niewydolnosci serca z istotnym pogorszeniem wydolnosci fizycznej. Przej-
scie kilkunastu metréw powodowalo wystapienie boldw brzucha, dusznosci, w badaniu
przedmiotowym stwierdzano bladoszare zabarwienie powtok skérnych i spadek cisnie-
nia tetniczego. W badaniach echokardiograficznych stwierdzano uogdlnione uposledze-
nie kurczliwosci serca (EF 5-6%)

Wobec nieskutecznosci leczenia farmakologicznego i szybkiego postepu choroby
M.O. (I119) zostat zakwalifikowany do przeszczepu serca. Dziecko nie doczekato jednak
przeszczepu — M.O. (I119) zmart w klinice w przebiegu nagtego zaostrzenia niewydolno-
$ci serca. Przeprowadzono badanie autopsyjne, ktére wykluczylo m.in. arytmogenna
kardiomiopati¢ prawej komory i zapalenie mig¢$nia sercowego. Pobrano krew na badania
genetyczne i1 wycinek z lewej komory celem przeprowadzania dalszej diagnostyki.

Ryc. 30. Obraz anatomopatologiczny narzaddéw klatki piersiowej zmartego 6-letniego chlopca
z ARVC. Widoczna jest znaczna rozstrzen catego serca z naciekami tkanki thuszczowe;j.

Fig.30. Anatomopathological image of the thorax organs of a 6-year-old deceased boy with
ARVC. Abnormal enlargement of the whole heart is visualized with some adiposis infiltration.
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Ze wzgledu na bardzo obciazajacy wywiad rodzinny Al.O. (I117) 14 letnia dziew-
czynka, zabezpieczona ICD, w stanie ogolnym srednim (NYHA III) z liczng ztozong
arytmig komorowa, z frakcja wyrzutowa lewej komory okoto 20% i rozstrzenig prawej
komory, zostata zakwalifikowana do pilnego przeszczepu serca i w chwili obecnej jest
juz 3,5 roku po udanym przeszczepie serca. Badanie histopatologiczne serca AL.O. wy-
kazato cechy ARVC.

S.O. lat 11, zabezpieczona ICD, w stanie ogdlnym dobrym, aktualnie progresja
zmian w kierunku echokardiograficznych cech ARVC, ze wzgledu na utrzymujace si¢
komorowe zaburzenia rytmu o dominujacej morfologii VPB-LBBB, ale 1 polimorficzne,
pozostaje pod $cistg kontrolg kardiologiczng, aktualna terapia antyarytmiczna — sotalol.

4.5. Analiza czynnikow Kklinicznych i elektrokardiograficznych w aspekcie
wystapienia powaznego incydentu sercowego w badanej populacji

Poszukujac czynnikow determinujacych ztosliwos¢ arytmii komorowej, czyli przy-
naleznos¢ do grupy I klinicznej (dzieci z pojedynczymi VPB i parami VPB), do grupy II
(dzieci z rytmami komorowymi) i do grupy IIII (dzieci po NZK i zastabnigciami z udo-
kumentowanym VF), analizie statystycznej poddano dane kliniczne, parametry elektro-
kardiograficzne, zastosowana terapi¢ antyarytmiczng oraz wystapienie powaznego incy-
dentu sercowego.

Przeprowadzona analiza statystyczna wykazala, ze pte¢ dziecka nie byla czynnikiem
determinujacym ztosliwos¢ arytmii (p=0,79).

Analizujac grupy kliniczne w poszczegdlnych przedzialach wiekowych przy wia-
czaniu do badania, wykazano szczyt rozpoznawania arytmii w grupie wiekowej 8-16 lat.

W grupie I klinicznej w grupie wiekowej 12-16 lat znalazto si¢ 33% badanych,
w grupie II (dzieci z rytmami komorowymi) 12-16 latkowie stanowili 50% pacjentdw,
a w grupie III ok. 80%. Analiza statystyczna wykazala istotny zwiazek statystyczny
(p=0,02, C=0,3) pomiedzy wiekiem rozpoznania a kwalifikacjgq do grupy kliniczne;j.

Przeprowadzajac analiz¢ przyczyn zgloszenia do kardiologa, stwierdzono, Zze naj-
czestsza (73%) bylo przypadkowe wystuchanie niemiarowej akcji serca 1 rutynowe ba-
danie EKG przy kwalifikacji do kontynuacji uprawiania sportu. Utraty przytomnosci
1 obcigzajacy wywiad kardiologiczny stanowity 10,3%. Analiza statystyczna wykazala,
Ze objawowy charakter arytmii komorowej jest istotnym parametrem okreslajacym
przynaleznos$¢ do grupy klinicznej (p<0,01, C=0,478). Utraty przytomnosci byly po-
wodem zgloszenia si¢ do kardiologa w grupie II w 11,4% przypadkow, a w grupie |
w 3,3%.

Pod wzglgdem zglaszanych przez badanych dolegliwosci w okresie obserwacji,
u pacjentow zakwalifikowanych do II grupy klinicznej utraty przytomnosci wyste-
powaly znamiennie statystycznie czeSciej niz u pacjentow w grupie I (p=0,012,
C=0,24). U dzieci zakwalifikowanych do grupy II klinicznej 2,5-krotnie czesciej wyste-
powaty utraty przytomnos$ci niz u pacjentow w grupie 1. Inne zglaszane dolegliwosci
takie, jak pogorszenie tolerancji wysitku (p=0,89) czy uczucie kotatania serca (p=0,98),
nie wykazaly roznic istotnych statystycznie w aspekcie przynaleznosci do poszczegodl-
nych grup klinicznych.
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Analiza statystyczna parametréw EKG spoczynkowego (pomiary rgczne) w aspek-
cie: rytmu wiodacego, osi elektrycznej serca (p=0,992), zaburzen przewodzenia $rod-
komorowego (p=0,132) i zaburzen okresu repolaryzacji nie wykazala réznic istotnych
statystycznie w ramach poszczegdlnych grup klinicznych. Rowniez nie wykazano rdznic
istotnych statystycznie pomigdzy parametrami EKG, takimi jak: QTcyin, QTCmax, QTcq,
JTCmin, JTCmax 1 JTcy W aspekceie przynaleznosci do grup klinicznych.

Obecnos¢ parasystolii komorowej, w wielokrotnie powtarzanych 24-godzinnym
badaniach EKG metoda Holtera, okazala si¢ istotnym statystycznie czynnikiem
prognostycznym (p<0,001, C=0,491). Parasystolia znacznie cze¢sciej stwierdzana byta
w grupie klinicznej I (85% przypadkow) niz w 11 (30%).

Analiza statystyczna procentowego wystgpowania arytmii komorowej w okresie ob-
serwacji w 24-godzinnym badaniu EKG metodg Holtera wykazata, ze arytmia istotnie
statystycznie czgsciej ulegata samoistnemu zanikowi w I grupie klinicznej niz w gru-
pie II (p<0,001, C=0,48). W grupie Il w 10% przypadkoéw wykazano narastanie arytmii,
aw grupie [ w 2%.

Kolejnym analizowanym parametrem byla ocena wptywu tachykardii zatokowe]
lub obcigzenia wysitkiem fizycznym na zachowanie si¢ arytmii komorowej w poszcze-
g6lnych grupach klinicznych. Arytmia komorowa ulegala znamiennie cze¢Sciej wyga-
szeniu w grupie I klinicznej (w 70-80% przypadkach) niz w grupie II (w 30% przy-
padkow) pod wplywem tachykardii zatokowej zarejestrowanej w badaniu holte-
rowskim (p<0,001, C=0,358) i pod wplywem obciazenia wysilkiem fizycznym
(p<0,016, C=0,223).

Leczenia arytmii komorowej wymagaty wszystkie dzieci z grupy III, 30% dzieci
z grupy II, a w grupie I klinicznej wigkszos$¢ dzieci nie wymagata terapii. Analiza staty-
styczna wykazala zwiazek istotny statystycznie pomiedzy koniecznoscia zastosowa-
nia terapii a przynaleznoscia do grupy klinicznej (p<0,001, C=0,341).

Wystapienie powaznego incydentu sercowego w okresie obserwacyjnym, zdefinio-
wanego jako ujawnienie si¢ kardiomiopatii, wlasciwe interwencje ICD i zatrzymanie
krazenia z /lub bez zgonu oraz przeszczep serca.

W aspekcie wystgpienie kardiomiopatii jako powaznego incydentu sercowego anali-
zie poddano oceniane parametry echokardiograficzne w aspekcie ewentualnego wysta-
pienia nieprawidlowosci w obrazie echokardiograficznym w zaleznosci od kwalifikacji
do grupy I, II lub IIT w okresie obserwacji. W grupie I nieprawidlowos$ci w obrazie
echokardiograficznym wystapily u 1,3% badanych dzieci, a w grupie II w 11,4%.
Wykazano, ze ujawnienie si¢ w/w nieprawidlowosci w okresie obserwacji istotnie
statystycznie czeSciej mialo miejsce w grupie II klinicznej niz w grupie 1 (p=0,004,
C=0,229).

Analizujac kolejne powazne incydenty sercowe, takie jak: wlasciwe interwencje
ICD, zatrzymanie krazenia z/lub bez zgonu oraz przeszczep serca, ze wzgledu na mata
liczebno$¢ grup badanych, odstgpiono od analizy statystycznej tych parametrow (tab.
25).

W okresie obserwacyjnym u 7 dzieci implantowano ICD, w prewencji wtornej
u trojga (wszyscy z grupy III) i w prewencji pierwotnej SCD u 4 (grupa II). Adekwatne
interwencje ICD wystapity u 2 z grupy Il i u 2 z grupy II. Nie wystapily zadne nieade-
kwatne interwencje ICD.

U jednego dziecka w wieku 17 m-cy przeprowadzono badanie EPS i czg$ciowo sku-
teczng ablacje RF dwoch ognisk arytmogennych jako prewencji wtérnej SCD.
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Troje badanych zmarto w okresie obserwacyjnym, odpowiednio w wieku 6, 151 17
lat. Pierwszy chtopiec, najmtodszy z rodzenstwa z rodzinnie wystepujaca ARVC zmart
po 5 latach od chwili pierwszej oceny kardiologicznej. U chtopca w wieku 2 1 4 lat poza
stwierdzeniem bezobjawowej arytmii komorowej pod postacia VPB i nsVT (grupa kli-
niczna II) nie wykazano zadnych odchylen od normy w obrazie echokardiograficznym.
W wieku 6 lat ze wzgledu na zgon siostry przeprowadzono kolejng oceng kardiolo-
giczng, rozpoznajac kardiomiopati¢ i zastosowano prewencje pierwotng NZS implantu-
jac ICD jako pomost do przeszczepu serca. U dziecka wystapily wielokrotne adekwatne
interwencje ICD. Chlopiec zmart w okresie 6 m-cy od rozpoznania kardiomiopatii.
Przeprowadzone badanie autopsyjne 1 histopatologiczne wykluczylo wowczas ARVC
1 zapalenie migsnia sercowego.

Drugi chlopiec zakwalifikowany do grupy II klinicznej z powodu nsVT w 24-
godzinnym badaniu EKG metoda Holtera, objawowego charakteru arytmii komorowe;j
w okresie 4 lat obserwacji oraz indukowanie polimorficznego katecholaminergicznego
VT w trakcie proby wysitkowej, ze wzgledu na brak mozliwosci leczenia przyczynowe-
go 1 wysokie ryzyko SCD w prewencji wtdrnej zostat zabezpieczony ICD (kontynuowa-
no leczenie beta-blokerem). U chtopca wystgpito sumarycznie 15 adekwatnych wytado-
wan ICD. Niestety, pomimo wysokich dawek beta-blokeréw wystgpowaty bardzo liczne
arytmie komorowe, w tym ,,burze elektryczne”, z ktorych jedna zakonczyla si¢ zgonem
chlopca.

Trzeci chtopiec zakwalifikowany do grupy I klinicznej (z pojedynczymi VPB),
z obcigzonym wywiadem rodzinnym (SCD brata w wieku 20 lat), bez innych, poza VPB
zarejestrowanymi jedynie w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera, odchylen
od normy w przeprowadzanej wielokrotnie nieinwazyjnej diagnostyce kardiologicznej,
zginal nagle w trakcie aktywnosci fizycznej (okres obserwacji 12 lat).

Oceniajac rokowanie w grupach klinicznych, w zaleznosci od kwalifikacji
do grupy I, II, III Kklinicznej, réznica pomi¢dzy grupami okazala si¢ istotna staty-
stycznie (p<0,01, C=0,526). Rokowanie dobre dotyczyto 88% zakwalifikowanych
do grupy I, natomiast rokowanie zte lub niepewne dotyczylo 74% badanych z grupy 11
i III (tab. 26).

Przeprowadzajac podobna analize statystyczna w odniesieniu do grupy I kliniczne]
i grupy II klinicznej w aspekcie rokowania, wykazano, ze wymienione dwie grupy
roznia sie istotnie statystycznie pomiedzy soba (p<0,001, C=0,335). W grupie I jedy-
nie 4% dzieci miato niepewne rokowanie, a w grupie 11 29%.
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Tabela 25. Liczba powaznych incydentow sercowych w okresie obserwacji w zaleznosci od przy-
naleznos$ci do grupy klinicznej

Table 26. The number of severe cardiac events in the follow-up period in relation to selected
clinical groups

Grupy Kliniczne / Clinical groups

Powazne incydenty sercowe
Severe cardiac events Grupa 11 / Group 11

Grupa | n=61 Grupa III
Group | Group 111
n=149 AIVR nsVT sVT n=4
n=14 n=41 n=6
ICD n=7
Adekwatne* wyladowania 0 0 1 1 2

Adequate interventions

SCD w okresie obserwacji 1 0 1 1 0
SCD in follow-up

Kardiomiopatia / Cardiomyopathy 5 0 3 2 0
Ortotropowy przeszczep serca 0 0 1 0 0
Ortothropic heart transplantation

Razem / Total 6 0 6 4 0
N

N.n. — liczba dzieci/ Number of children

* Adekwatne interwencje ICD zdefiniowano jako wyladowania urzadzenia w odpowiedzi na rytm
prawidtowo zidentyfikowany i spetniajacy kryteria zaprogramowanej terapii

* Adequate interventions of ICD were defined as the ICD interventions to the proper diagnosed
rhythm according to the programmed criteria
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Tabela 26. Liczba pacjentdéw w zaleznosci od przewidywanego rokowania i w odniesieniu
do wyodrebnionych grup klinicznych

Table 26. The number of patients according to the anticipated prognosis of arrhythmia in relation
to selected clinical groups

Grupa kliniczna / Clinical Group
Rokowanie / Prognosis

Grupa | Grupa II Grupa 11
Group Group Il Group 111
n=149 n=061 n=4

bez arytmii 31 9 0 40
without arrhythmia

Lagodna 90 27 0 117
bez objawow

Benign  arrythmia

without symptoms

Dobre
Good

Lagodna 20 6 0 26
z objawami

Benign arrhythmia

with symptoms

Niepewne / Uncertain 8 17 2 27

ZYe / Poor 0 2 2 4

N.n. — liczba dzieci / Number of children
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5. OMOWIENIE WYNIKOW

Komorowe zaburzenia rytmu w populacji dziecigcej zwykle wystepuja u chorych
ze strukturalng lub elektryczna choroba serca [17, 32, 81, 86, 115, 187]. Wg danych
z literatury [16, 98, 127, 194] i z doswiadczen wiasnych wiadomym jest, ze arytmia
komorowa na podiozu organicznej choroby serca w porownaniu do arytmii bez takiego
podtoza czesciej powoduje ztozone formy pobudzen komorowych tacznie z czgstoskur-
czem komorowym (VT), czgsciej nasila si¢ po wysitku 1 stwarza wigksze ryzyko wysta-
pienia naglego zgonu sercowego [86, 114, 173]. O braku strukturalnej choroby serca
méwimy wowczas, gdy zarowno EKG, jak i badania echokardiograficzne sg prawidto-
we. Niestety, pewne strukturalne nieprawidtowosci moga zosta¢ stwierdzone niekiedy
dopiero po wykonaniu obrazowania za pomoca rezonansu magnetycznego. Wykluczenie
zmian czynnos$ciowych/funkcjonalnych jest jeszcze bardziej zlozonym problemem
w codziennej praktyce lekarskiej [131], zwtaszcza w aspekcie doniesien z ostatnich lat
dotyczacych wykazania ogniskowej dysautonomii w postaci zlokalizowanego odnerwie-
nia wspolczulnego u pacjentow z VT bez innej jawnej choroby serca [85, 116].

W badaniach wtasnych przeprowadzanych w latach 1995-2010 arytmi¢ komorowa
wykazalam tacznie u 363 dzieci.

Wnhikliwa analiza danych z wywiadu, badania przedmiotowego, dokumentacji me-
dycznej i przeprowadzona kardiologiczna diagnostyka nieinwazyjna sprawity, ze z dal-
szych badan wykluczylam sumarycznie 153 dzieci ze wzgledu na stwierdzenie poten-
cjalnego substratu mogacego stanowi¢ podloze do wystapienia arytmii komorowe;j.
Ze wzgledu na wspotistnienie wrodzonej wady serca z badania wykluczylam 72 dzieci,
27 dzieci z kardiomiopatiami, 8 z guzami serca i 12 z genetycznie uwarunkowanymi
zaburzeniami metabolicznymi. Kolejnych 34 zostalo wytaczonych ze wzglgdu na wyka-
zanie u nich kanatopatii, u 24 rozpoznano zespdt wydtuzonego QT (u 15 pobrano mate-
riat w kierunku typowania genetycznego 1 u 10 oznaczono genotyp), u 4 CPVT i u 6
zespot Brugadow. W przypadku 24 dzieci z zespotem LQT wywiad rodzinny byt obcig-
zony: u 3 NZK, a u 12 zespotem LQT u krewnych I i II stopnia. Przyczyny wykluczenia
z badan przedstawiono w tabeli 2. Lacznie u 10 (6,5%) z wykluczonych z badan dzieci
implantowano ICD w prewencji pierwotnej lub wtdrnej nagtej Smierci sercowej [115].

Wykluczenie z dalszych badan chorych z chorobg elektryczng serca, zwlaszcza z ze-
spotem LQT, nie zawsze byto proste. Diagnostyka zespotu wydtuzonego QT (bez moz-
liwosci potwierdzenia badaniem genetycznym w realiach naszego kraju) nie nalezy
do tatwej. Jest to genetycznie uwarunkowany zespot [82, 94, 162], w ktorym nieprawi-
dlowo zbudowane jest biatko kanatow jonowych blony podstawnej komorek migsnia
sercowego. Zidentyfikowano juz 13 mutacji genowych odpowiedzialnych za ten zespot
[190]. Zagrozenie omdleniami, zatrzymaniem krazenia 1 nagla $miercig sercowg jest
wpisane w histori¢ naturalng zespotu LQT [95, 123]. Wigkszos¢ chorych (50-67%) ma
objawy przy pobudzeniu adrenergicznym, ale nie wszyscy [74, 163, 181]. Cechy elek-
trokardiograficzne zespotu LQT to wydtuzenie odstgpu QT oraz QTc, ale wydluzenie nie
musi by¢ state. Zwykle tez stwierdza si¢ w tym zespole nieprawidlowa morfologi¢ za-
tamkéw T z duza fala U i predyspozycje do wieloksztattnego czestoskurczu komorowe-
go (torsade de pointes- TdP) [123]. W prezentowanej pracy wielokrotnie powtarzano w
badanej populacji dzieci 12 odprowadzeniowe badanie EKG i 24-godzinne badanie
metoda Holtera celem ustalenia diagnozy. Czgstos¢ akcji serca, o$ serca, odstep PQ,
szerokos¢ QRS 1 QTc miescity si¢ w granicach normy u wszystkich wiaczonych do
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badania 214 dzieci. Na podstawie dotychczasowej wiedzy wiadomym jest, ze jezeli
QT>0,6 s, to rokowanie jest bardzo powazne [162]. Wg licznych doniesien naukowych
w populacji pacjentow z potwierdzonym genetycznie zespolem LQT obserwuje si¢ wy-
dhuzanie odstepu QT w trakcie trwania tachykardii zatokowej i przy obcigzaniu wysit-
kiem lub tzw. ,leniwg” reakcj¢ odstepu QT w/w okolicznosciach [74, 94, 156, 163].
Cytowane doniesienia, przy braku mozliwosci przeprowadzenia diagnostyki genetycz-
nej, byly powodem, dla ktérego w klinicznie watpliwych sytuacjach, wielokrotnie prze-
prowadzatam prébe wysitkowa z oceng zachowania si¢ odstepu QT podczas obcigzania
wysitkiem. Dane z literatury donoszg [75, 82, 123], ze arytmia komorowa u objawowych
dzieci z zespotem LQT stwierdzana jest u 12% z nich, natomiast gdy QTc > 0,48 s wy-
kazywana jest az u 85%. W przypadku populacji dzieci bez objawow klinicznych aryt-
mia komorowa wystepuje u 4%, a u 65% z nich przy QTc> 0,48s. Najgrozniejsze
sg czestoskurcze komorowe typu TdP, ktore generuja do migotania komodr 1 NZK. Po-
wszechnie uznang zasada jest leczenie wszystkich pacjentow z zespotem LQT, zaréwno
bezobjawowych jak i objawowych. Bez leczenia w okresie 3 lat od rozpoznania $mier-
telno$¢ wynosi okoto 26%, a w okresie 10 lat wzrasta do okoto 50-70%. Odpowiednie
leczenie wydtuza zycie, zmniejszajac $miertelnos¢ nawet do 1% [188, 196].

Wobec powyzszego podjetam probe zbadania historii naturalnej komorowych zabu-
rzen rytmu serca u 214 dzieci ze zdrowym strukturalnie i czynno$ciowo sercem na bazie
wiasnych badan oraz obserwacji. Niniejsza praca przedstawia najwigkszg taka populacje
z dotad opisanych w piSmiennictwie i zarazem z najdtuzszym czasem obserwacji.

5.1. Charakterystyka badanej populacji 214 dzieci wlaczonych do badania
w zaleznosci od przynaleznosci do wyodre¢bnionej grupy klinicznej

VPB sa jedna z gléwnych przyczyn stwierdzania niemiarowej czestosci akcji serca
u mtodych oséb [14, 23, 137, 138]. W sSwietle ostatnich doniesien wiekszos$¢ przypad-
kéw wykrywana jest przypadkowo podczas przeprowadzanych przedmiotowych badan
lekarskich. W rutynowych badaniach elektrokardiograficznych stwierdza si¢ je u 0,8 do
2,2% dzieci, bez potwierdzonej choroby serca w zakresie dostgpnych badan diagno-
stycznych 1 u 18% noworodkow, natomiast wykazywane sg one az u 50% mtodziezy
w badaniu metodg 24-godzinnego monitorowania EKG metoda Holtera [14, 72, 133,
187].

W niniejszej pracy wykazalam podobne zaleznosci. Najczestszym powodem zglo-
szenia do kardiologa bylo przypadkowe wystuchanie niemiarowej akcji serca (56%),
nastgpnie rutynowo wykonane badanie EKG przy kwalifikacji do uprawiania sportu
(17%), uczucie niemiarowego bicia serca (8,5%), a dopiero pdzniej byty utraty przytom-
nosci (7%) 1 obcigzajacy wywiad rodzinny w kierunku naglego zatrzymania krazenia
(3,3%). Inne przyczyny, takie jak szmer nad sercem czy bradykardia, wykazane podczas
badania przedmiotowego stanowity 3,7% .

Historia naturalna VPB u dzieci ze zdrowym strukturalnie sercem jest powszechnie
uznawana za pomysing [2, 11, 35, 198, 208]. Wiele z cytowanych badan, chociaz opar-
tych na matych liczebnie populacjach 59 dzieci [14], 149 [35], 28 [100] czy 45 dzieci
[122] oraz przeprowadzanych w réznych przedziatach wiekowych, wykazato zmniejsza-
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nie liczby VPB podczas okresu obserwacji. Tsuji i wsp. [186] w badaniu opartym
na grupie 78 dzieci wykazat ,,zniknigcie” VPB u 28% pacjentow w okresie 72 + 32 mie-
sigcy obserwacji.

Chcac przesledzi¢ histori¢ naturalng komorowych zaburzen rytmu w badanej popu-
lacji dzieci, dokonatam ich podziatu na 3 grupy kliniczne w zaleznos$ci od rodzaju aryt-
mii. Do grupy I klinicznej wlaczylam dzieci z VPB i parami komorowymi monomor-
ficznymi, do II grupy klinicznej dzieci, u ktérych w badaniach nieinwazyjnych elektro-
kardiograficznych wykazalam obecnos¢ rytméw komorowych tj.: AIVR, nsVT i sVT,
a do grupy III klinicznej dzieci po NZK 1 zaslabnigciami z udokumentowanym VF.

Analizie pordwnawczej w zakresie wyodrgbnionych 3 grup klinicznych poddatam
nastepujace parametry: wiek dziecka i rozktad arytmii w zaleznos$ci od przedziatu wie-
kowego w chwili ustalenia rozpoznania, powod przeprowadzania diagnostyki kardiolo-
gicznej oraz symptomatologi¢ arytmii w okresie obserwacji.

Rozktad plci byl nieistotny statystycznie. Analizujac grupy kliniczne w poszczegdl-
nych przedziatach wiekowych wykazatam, ze szczyt wystgpowania arytmii komorowe;j
wystapilt w wieku 8-16 lat. Ze wzgledu na matg liczebnie grupe najmtodszych dzieci
ocena jednoznaczna jest jednak tutaj trudna. Podobne spostrzezenia poczynili Cagdas i
wsp. [35], ktérzy w grupie badanych 149 dzieci z VPB wykazali, ze wigkszo$¢ arytmii
zostata zdiagnozowana w wieku 8-14 lat.

W trakcie poszukiwania zwiazku pomie¢dzy przyczyna zgloszenia do kardiologa
a kwalifikacja do grupy klinicznej I, II, III okazalo si¢, Ze utraty przytomnosci
istotnie czesciej byly powodem zgloszenia si¢ do kardiologa w grupie II (stanowily
11,4% przyczyn skierowania na diagnostyke kardiologiczna) niz w grupie I,
gdzie stanowily one jedynie 3,3%.

Pod wzgledem zglaszanych dolegliwosci w okresie obserwacji jedynie istotnie sta-
tystycznie okazaly si¢ utraty przytomnosci, ktore w grupie I wystgpowaty u 9%,
w grupie II u 20%, a grupie III u 50% badanych. Trzeba jednak wzig¢ pod uwage mata
liczebnos¢ grupy III. Pozostale zglaszane dolegliwosci, takie jak meczliwosé czy uczucie
kotatania serca, nie wykazaty istotnosci statystyczne;.

Omdlenia/utraty przytomnosci i stany przedomdleniowe byly i sa przedmiotem wie-
lu programéw badawczych [18, 123, 134], pomimo tego nadal naleza do grupy ztozo-
nych zagadnien medycznych zarowno w aspekcie etiologicznym, jak rowniez diagno-
stycznym i terapeutycznym. Dane dotyczace czestosci wystepowania omdlen w popula-
cji dzieciecej w Polsce nie sa znane. Szacuje si¢ jednak, ze az u okoto 20-40% dzieci
i mlodziezy przed ukonczeniem 18 roku zycia wystapit przynajmniej jeden incydent
omdlenia [18, 195]. W statystykach zachodnich omdlenia stanowia 1-6% wszystkich
przyczyn hospitalizacji. Najczesciej omdlenia dotycza miodziezy w wieku 14-18 lat,
a najrzadziej wystepuja u dzieci ponizej 6 roku zycia [108]. Jak wykazaly obserwacje
wlasne, to wlasnie stany przedomdleniowe i omdlenia/utraty przytomnosci byly naj-
czgstsza przyczyng zgtoszenia si¢ do kardiologa, zwlaszcza w grupie 11, do ktdérej zakwa-
lifikowalam dzieci z rytmami komorowymi. Zblizone wyniki uzyskali Ludovice
1 wsp.[125], ktérzy na podstawie badan prospektywnych 99 pacjentow w wieku od 7 lat
do 79 lat, $rednio-40,2 (SD=16,95) lat z izolowanymi VPB-LBBB (bez organicznej
choroby serca) stwierdzili, ze wigkszo$¢ omdlen w badanej grupie miata podltoze neuro-
kardiogenne. Jednoczesnie autorzy podkreslaja bezwzgledna koniecznos¢ identyfikacji
pacjentow z pomyslnym rokowaniem i fagodnym przebiegiem klinicznym arytmii, ale o
rozszerzenie diagnostyki o badania inwazyjne w grupie pacjentdw z nawracajagcymi,
niewyjasnionymi utratami przytomnosci [117, 123]. Obserwacje wlasne réwniez udo-
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kumentowaty to stanowisko. W wybranych 9 sytuacjach klinicznych diagnostyke kardio-
logiczna rozszerzytam o inwazyjne badanie elektrofizjologiczne. Wskazania do prze-
prowadzenia diagnostycznego badania EPS oraz wyniki leczenia ablacja RF zostaty
przedstawione w rozdziale 5.3.

5.2. Wplyw morfologii arytmii komorowej (VPB-LBBB vs VPB-RBBB) na
histori¢ naturalng komorowych zaburzen rytmu w wybranych grupach
klinicznych

W niniejszej pracy, jednej z najwigkszych z dotad opisanych, podjetam probe oceny
wplywu morfologii arytmii komorowej udokumentowanej w EKG 1 24-godzinnym ba-
daniu EKG metoda Holtera na histori¢ naturalng arytmii w populacji dzieci i mtodziezy
ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem. Ocena morfologii arytmii mozliwa
byta u 149/214 (69,6%) badanych. Arytmi¢ monomorficzng o morfologii VPB-LBBB
wykazano u 57,9% dzieci, a o morfologii VPB-RBBB u 29,6%. Arytmia komorowa
o dwdch morfologiach stwierdzona zostata u 11,6%, a o wiecej niz dwoch morfologiach
u 0,6% badanych. Podobny rozktad czgstosci wystgpowania morfologii arytmii wykaza-
ty badania Beaufort-Krol 1 wsp. oraz Kakavand 1 wsp. [14, 100].

Komorowe zaburzenia rytmu o morfologii VPB-LBBB sg dosy¢ czesto stwierdzane
w rutynowo wykonywanym 12-odprowadzeniowym spoczynkowym badaniu elektrokar-
diograficznym [85, 119, 120, 122, 208]. Pacjenci z VPB-LBBB moga by¢ zupetnie bez-
objawowi lub zgltaszaja okresowe uczucie szybkiego bicia serca z jednoczesnym wyste-
powaniem zawrotow glowy, objawami przedomdleniowymi lub omdleniami.

Warto$¢ prognostyczna wykazania VPB-LBBB w relacji do zmian morfologicznych
lub czynnosciowych w zakresie komory prawej byla przedmiotem wielu badan,
ale na matych grupach pacjentdw i w réznych grupach wiekowych [4, 48, 104, 198].
Zweytick 1 wsp. [208] omawiaja grupe 56 pacjentow z VPB-LBBB w wieku od
13 do 66 lat z mediang 39 lat, nie wykluczajac jednak pacjentoéw z wyjSciowymi zmia-
nami w obrazie echokardiograficznym prawej komory. W prezentowanej przeze mnie
pracy jednym z kryteriow wykluczenia bylo wykazanie nieprawidtowosci morfologicz-
nych lub strukturalnych w obrazie echokardiograficznym przy wiaczaniu do badania.
Réwniez populacja badanych pacjentow przez Zweytick i wsp. jest odmienna
pod wzgledem rozktadu wiekowego w poréwnaniu do prezentowanej przeze mnie popu-
lacji 214 dzieci (95 dziewczynek i 119 chtopcéw) w wieku, w chwili wiaczania do bada-
nia, od 4 miesigcy do 17 lat i 6 m-cy (mediana 12,1 lat).

Poszukujac markerow prognostycznych przydatnych w okresleniu rokowania
w arytmii komorowej w badanej populacji dzieci, analiz¢ pordwnawcza przeprowadzi-
fam w odniesieniu do wykazanej morfologii VPB-LBBB vs VPB-RBBB w ramach grup
I i II grupy klinicznej, czyli dzieci, u ktérych wykazano monomorficzne VPB 1 pary
VPB oraz dzieci z rytmami komorowymi.

Analizie statystycznej poddatam wiek rozpoznania, pte¢, przyczyne skierowania
na diagnostyke kardiologiczna i aktywno$é sportowa. Sredni wiek rozpoznania w przy-
padku dzieci z morfologia VPB-RBBB nie roznit si¢ statystycznie istotnie od sredniego
wieku rozpoznania u dzieci z morfologia VPB-LBBB (sredni wiek rozpoznania dla
VPB-LBBB 11,5 lat a dla VPB-RBBB 10,6 lat). Nie wykazano roznic istotnych staty-
stycznie pomig¢dzy rozpoznang morfologia arytmii (VPB-LBBB vs VPB-RBBB) a picig



98 Joanna Kwiatkowska

dziecka (41% K w VPB-LBBB; 58% K w VPB-RBBB), przyczyna skierowania do kar-
diologa oraz aktywnoscig sportowa.

Analizujac parametry elektrokardiograficzne, takie jak rytm wiodacy, o$ elektryczna
serca, szerokos¢ zespotdw QRS, obecnos¢ zaburzen przewodzenia przedsionkowo-
komorowego i okresu repolaryzacji (QTc i JTc) w odniesieniu do obu morfologii (VPB-
LBBB vs VPB-RBBB), uzyskano prawidlowe wartosci dla odpowiadajacego im prze-
dziatu wiekowego badanej populacji.

W prezentowanej pracy, w aspekcie analizowanych parametrow elektrokardiogra-
ficznych, jedyna istotng statystycznie roznice wykazatam w zakresie szerokosci QRS-
Wartos¢ sredniego QRS,,.x byla istotnie wigksza w grupie morfologicznej VPB-RBBB
w poréwnaniu do grupy VPB-LBBB, réwniez w odniesieniu do grupy wiekowej (VPB-
RBBB 77 ms vs VPB-LBBB 71 ms).

Podobne badania przeprowadzili Beaufort-Krol 1 wsp. [14]. Autorzy cytowanej pra-
cy wsrod badanych 55 dzieci w wieku 7,1£4,3 lat (Srednia + SD) w okresie obserwacji
3,1£3,1 lat, z monomorficzng ektopiag komorowa VPB-LBBB i VPB-RBBB nie wykaza-
li réznic istotnych statystycznie w aspekcie analizowanych przeze mnie parametrow
elektrokardiograficznych spoczynkowego EKG.

Prawidlowy czas trwania zespotow QRS u niemowlat i dzieci wynosi od 50-80ms
1jest krdtszy niz u dorostych. U dzieci, co jest uznawane za prawidtowos¢, niejedno-
krotnie wykazuje si¢ niewielkiego stopnia wydhuzenie czasu trwania zespotu QRS
bez klinicznych implikacji i opisuje si¢ to jako ,,opdznienie przewodzenia srédkomoro-
wego” [140, 141].

Jedna z metod diagnostycznych w aspekcie komorowych zaburzen rytmu jest 24-
godzinne badanie EKG metoda Holtera. W prowadzonych od wielu lat pracach badaw-
czych [14, 30, 122, 135, 172], w oparciu o t¢ metod¢ diagnostyczng, badano zaleznosc
pomiedzy rodzajem stwierdzonej arytmii komorowej a jej konsekwencjami klinicznymi.
Poszukiwano m.in. zwigzku pomiedzy morfologiag arytmii komorowej a czestosciag akcji
serca w rejestracji holterowskiej, przy ktorej wystepowato jej wygaszenie lub zupetne
ustgpienie. W prezentowane] pracy analiz¢ poszukiwanego zwigzku przeprowadzitam
za pomocg testu istotnosci dla dwdch srednich. Nie wykazatam istotnych statystycznie
réznic dla badanego parametru. Srednia czesto$é akcji serca, przy ktérej arytmia o mor-
fologii VPB-LBBB ulegata wygaszeniu wynosita 140,7/min, a dla VPB-RBBB
141,5/min. Zblizone wyniki uzyskali réwniez Beaufort-Krol i wsp.[14].

Analizujac dynamike nasilenia arytmii w zaleznosci od rodzaju morfologii arytmii
(VPB-LBBB vs VPB-RBBB) w okresie obserwacji, wykazatam roznicg nieistotng staty-
stycznie w zakresie porownywanych morfologii arytmii. W okresie obserwacji VPB-
LBBB ulegta istotnemu zmniejszeniu w 51% a VPB-RBBB w 43%. Nieco odmienne
dane przedstawili Beaufort-Krol 1 wsp. [14] w retrospektywnych badaniach dotyczacych
55 dzieci. Autorzy stwierdzili, podobnie jak ja, ogolng tendencj¢ do zmniejszania nasile-
nia arytmii komorowej u dzieci ze strukturalnie zdrowym sercem wraz z wiekiem. Pod-
kreslaja jednak, ze dokonujac analizy oddzielnie dla morfologii VPB-LBBB i VPB-
RBBB, stwierdzenie to jest prawdziwe jedynie w odniesieniu do morfologii VPB-
RBBB. Wykazali oni, Zze srednie procentowe wystgpowanie arytmii o morfologii VPB-
LBBB nie ulegto zmianie w okresie 3,1+3,1 lat obserwacji, natomiast §rednie procento-
we wystepowanie arytmii o morfologii VPB-RBBB uleglto zmniejszeniu z 16,3 + 4,2
do 0,6 + 1,4%.

To stanowisko ma i miato istotne konsekwencje kliniczne. Powszechnie uznano bo-
wiem, ze u dzieci, u ktorych arytmia komorowa ma morfologic VPB-RBBB, wywiad
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(rodzinny) jest nieobcigzajacy, w badaniu echokardiograficznym nie stwierdza si¢ od-
chyler’l od normy i jeZeli podczas wysiiku wyste;puje wygaszenie arytmii nie ma ko-
tak prosta i jednoznaczna. W $wietle obecnej w1edzy i badan [100, 179] przeprowadza-
nych, niestety, w wigkszosci w populacjach oséb dorostych [11, 61, 68] bez strukturalne;j
1 czynno$ciowej choroby serca wiadomo, iz czgste VPB wywieraja niekorzystny wptyw
na funkcje¢ lewej komory.

W obecnej pracy wykazatam brak roznic istotnych statystycznie pomiedzy wykaza-
na morfologia arytmii komorowej (VPB-LBBB vs VPB- RBBB) a jej dynamika w cza-
sie obserwacji.

Na podstawie analizy dostgpnego pismiennictwa mogg¢ stwierdzi¢, ze wyniki przed-
stawianych badan sa niejednoznaczne w aspekcie roli, jaka odgrywa morfologia arytmii
komorowej w zachowaniu si¢ arytmii podczas obcigzania wysitkiem fizycznym
1 w okresie odpoczynku. Dotychczasowe badania populacyjne byly przeprowadzane
gléwnie wsrdd oséb dorostych, w grupach bardzo niejednorodnych klinicznie i wg r6z-
nych protokotéw badawczych [15, 60, 71, 97, 133]. Wobec powyzszego, poszukujac
kolejnych wyznacznikow prognostycznych w aspekcie komorowych zaburzen rytmu,
analizie poddatam zachowanie si¢ arytmii o morfologii VPB-LBBB i VPB-RBBB pod
wptywem wysitku. Przeprowadzone badanie wykazato, ze arytmia o morfologii VPB-
LBBB ulegata ostabieniu lub zupetnemu wygaszeniu w 83% przypadkéw, a o morfologii
VPB-RBBB w 93% przypadkdéw. I tutaj nie wykazano zwigzkéw istotnych statystycz-
nie.

Tak wigc chociaz pojedyncze przedwczesne pobudzenia komorowe stanowig praw-
dopodobnie tagodna arytmig, sg istotne 2 powody, dla ktérych konieczna jest kontynu-
acja okresowej obserwacji (co 1-2 lata) tej populacji dzieci.

Wg doniesien z ostatnich kilkunastu lat czeste VPB moga w miar¢ uptywu czasu
powodowacd rozstrzen lewej komory (tzw. kardiomiopatia tachyarytmiczna) [14, 26, 68,
118, 165, 179, 184], jak réwniez przedwczesne pobudzenia komorowe o morfologii
VPB-LBBB moga by¢ pierwszym objawem arytmogenne]j kardiomiopatii prawej komo-
ry [36, 50, 54, 112, 182].

Kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM) stanowi jednostke chorobowa o wieloczynni-
kowej etiologii [185], w ktorej dochodzi do poszerzenia jam serca i uposledzenia czyn-
nosci skurczowej. Obecnie obowigzujace standardy zalecaja, do okreslenia etiologii
choroby, diagnostyke nieinwazyjng i inwazyjng celem optymalizacji leczenia przyczy-
nowego lub objawowego, poprawy rokowania i jakosci zycia. Na przestrzeni ostatnich
10 lat zidentyfikowano szereg mutacji genowych odpowiedzialnych za ten proces choro-
bowy [33, 164]. Ocenia si¢, ze wsrdd chorych ze zdiagnozowanag DCM u okoto 20-50%
stwierdza si¢ posta¢ rodzinna, ktorej rozpoznanie opiera si¢ gtownie na zebraniu wywia-
du rodzinnego. W wiekszosci przypadkow DCM dziedziczy si¢ w sposdb autosomalny
dominujacy, jednak zdarzaja si¢ rowniez inne, rzadsze postacie dziedziczenia (recesyw-
ne, sprzezone z plcig 1 typu mitochondrialnego). Mutacje genetyczne u czesci badanych
obejmujg bialka sarkolemmy (lamina A/C, dystrofiny, desminy i inne), a takze podobnie
jak w kardiomiopatii przerostowej grupe biatek sarkomeru (m.in. aktyna, troponiny T,
I oraz tancuchy cigzkie miozyny) [54, 164].

W pracy przedstawitam opis rodziny, w ktorej jedno dziecko zmarto nagle w wieku
17 lat, drugie w przebiegu zaostrzenia przewlektej niewydolnosci krazenia w wieku
6 lat, kolejne trzecie dziecko jest 3,5 roku po przeszczepie serca, a u czwartego (zabez-
pieczonego ICD) utrzymuja si¢ nieutrwalone czgstoskurcze komorowe.
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Wystegpowanie rodzinne, ten sam obraz kliniczny, elektrokardiograficzy (poczatko-
wo arytmia komorowa o dwoch morfologiach 1 nsVT o morfologii VPB-LBBB) i echo-
kardiograficzny (od zupetnie prawidtowego do kardiomiopatii) oraz progresja choroby
sugeruja, ze mamy tutaj do czynienia z ta samg jednostkg chorobowa [112].

Powszechnie uwaza si¢, ze w populacji niemowlat i dzieci zapalenie migs$nia serco-
wego jest najczestszg przyczyng rozstrzeni komory lewej i niewydolnosci serca [185].
Rodzinne przypadki zapalenia migsnia sercowego z jednoczasowym uszkodzeniem
prawej komory to prace kazuistyczne [33]. Genetyczna predyspozycja do wystepowania
infekcji moze stanowi¢ pewnego rodzaju hipoteze etiologiczng kardiomiopatii rozstrze-
niowej [33]. W przypadku omawianej rodziny wywiad, a przede wszystkim badanie
autopsyjne u chlopca, zmartego w okresie 6 m-cy od rozpoznania kardiomiopatii roz-
strzeniowe] z zajeciem obu komor, wykluczyto arytmogenna kardiomiopati¢ prawej
komory (ARVC) 1 zapalenie mig$nia sercowego [112].

Inne przyczyny DCM sa znacznie rzadsze, a rola mutacji genowych w populacji
dzieci z kardiomiopatig rozstrzeniowg jest nadal nieznana [185]. Nalezy pamigtac,
ze diagnostyka molekularna zaburzen genetycznych, w warunkach naszego kraju, jest
nadal bardzo ograniczona.

W 1994 roku grupa ekspertow Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego za-
proponowata kryteria diagnostyczne ARVC [201, 205] — kryteria McKenna. Spetienie
dwdch duzych kryteridw, jednego duzego i dwdch matych lub czterech matych pozwala
rozpozna¢ ARVC. Stosujac powyzsze kryteria, u najstarszej z rodzenstwa dziewczynki
postawiono rozpoznanie ARVC. Badanie genetyczne w kierunku najczesciej wystepuja-
cej mutacji genowej [164, 201] w przypadku ARVC (plakophilng-2) wypadto u niej
negatywnie. Dziewczynka zmarta nagle w okresie 2 lat od ustalenia diagnozy. Niestety,
nie przeprowadzono badania autopsyjnego. Jej mtodszy brat zmart po 5 latach od pierw-
szej oceny kardiologicznej, a 6 m-cy od rozpoznania kardiomiopatii. U siostry zmarlego
rodzenstwa, u ktorej przeprowadzono przeszczep serca, potwierdzono w badaniu histo-
patologicznym ARVC. Przeprowadzona rozszerzona diagnostyka molekularna nie wy-
kazata znanego defektu genetycznego odpowiedzialnego za te jednostkg chorobowa.

Na podstawie doniesien z ostatnich lat [164], dotyczacych populacji dorostych pa-
cjentdow z rodzinng kardiomiopatig rozstrzeniowa, uwaza si¢, ze wczesna identyfikacja
chorych zagrozonych DCM (na podstawie wywiadow rodzinnych, rutynowych badan
kardiologicznych i testow genetycznych) i zastosowanie optymalnego leczenia w okresie
bez- lub skapoobjawowym moglyby op6znic postep choroby i odwlec w czasie koniecz-
nos¢ przeszczepu serca.

Jedna z rzadkich, odwracalnych przyczyn DCM, moze by¢ szybki lub nieregularny
rytm serca w przebiegu arytmii komorowych [107, 111]. Zagadnienie to szerzej omowi-
fam w kolejnym rozdziale.

5.3. Znaczenie wybranych parametrow elektrokardiograficznych w
aspekcie wystgpienia powaznych incydentow sercowych

Interpretujgc zapis EKG dziecka nalezy pamigta¢ o zmianach zachodzacych w roz-
wijajagcym si¢ miokardium i w uktadzie krazenia od chwili narodzin (a wlasciwie
od okresu ptodowego) poprzez dziecinstwo az do wieku dojrzatego [38, 140, 141]. Wie-
le cech elektrokardiograficznych typowych i prawidtowych dla zapisu EKG dziecka jest



Omoéwienie wynikow 101

jednoznaczng i uznang patologiag w zapisie EKG dorostego. Harmonijny i dynamiczny
rozwdj, tak typowy dla populacji dziecigcej, jest jedng z przyczyn, dla ktoérych tak trudno
dobra¢ duze liczebnie i poréwnywalne populacje celem przeprowadzenia badan prospek-
tywnych w aspekcie historii naturalnej réznego rodzaju zaburzen rytmu i przewodzenia
u dzieci. Nalezy jednak pamigtaé, ze systematyczna analiza zapisu EKG pod wzglgdem
czestosci rytmu, osi, przecigzen i przerostow oraz zaburzen repolaryzacji w odniesieniu
do wieku i norm stanowi istotng pomoc w ocenie tego, co jest prawidlowe w pediatrycz-
nym zapisie EKG 1 tego, co jest wyktadnikiem kardiologicznych nieprawidtowosci.

W niniejszej pracy dokonatam analizy EKG spoczynkowego w trakcie rytmu zato-
kowego (pomiary reczne) w aspekcie: rytmu wiodacego, osi elektrycznej serca, szeroko-
sci zespotow QRS, zaburzen przewodzenia przedsionkowo komorowego i1 zaburzen
okresu repolaryzacji, nie wykazujac zwiazku istotnego statystycznie pomiedzy wyod-
rebnionymi grupami klinicznymi I, 11 1 III.

Powazne incydenty sercowe zdefiniowatam jako: wystapienie kardiomiopatii
w okresie obserwacji, jako wtasciwe interwencje ICD i zatrzymanie krazenia z /lub bez
zgonu oraz konieczno$¢ przeszczepienia serca.

W prezentowanej pracy powazny incydent sercowy wystapit u 16/214 (7,5%) za-
kwalifikowanych do badania dzieci z arytmia komorowa i zdrowym strukturalnie
1 czynno$ciowo sercem.

Mimo prowadzonych licznych prac badawczych [27, 60, 133, 155] nadal poszukuje
si¢ wyznacznikow ryzyka wystgpienia powaznego incydentu sercowego u dzieci i doro-
stych z komorowymi zaburzeniami rytmu i ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo
sercem.

Niestety, badan dotyczacych dzieci jest nadal bardzo niewiele 1 wigkszos$¢ z nich do-
tyczy malych liczebnie grup pediatrycznych. Przyktadowo, Das i Sharma [55] w swoim
opracowaniu przedstawiaja dane 25, Miga 1 wsp. [130] dane elektrokardiograficzne 32,
a Sun 1 wsp. [179] 40 dzieci z przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi.

W swojej pracy Das i Sharma [55] oceniali zachowanie si¢ dyspersji odstepu QT
1JT w badanej grupie 25 dzieci. Cytowani autorzy wykazali nieprawidlowa dyspersje
zardwno w odniesieniu do QTc jak 1 JTc w badanej populacji dzieci. Wyniki prezento-
wanej przez mnie pracy nie korespondowaty z wynikami Das i Sharma [55]. W obecnej
pracy dotyczacej 214 dzieci i mlodziezy nie wykazalam istotnego prognostycznego
znaczenia zaburzen okresu repolaryzacji (QTcd i JTcd) w aspekcie wystgpienia
powaznych incydentéow sercowych i w przewidywaniu historii naturalnej komoro-
wych zaburzen rytmu.

Sun 1 wsp. [179] w swoich badaniach analizowali m.in. wptyw dtugosci odstgpu QT
w badanej przez nich populacji 40 dzieci, na funkcj¢ skurczowa lewej komory. Wykazali
oni, ze wydtuzony odstgp QT> 400 ms byt istotnym markerem wystapienia uposledzenia
kurczliwosci LV. W mojej pracy analiza porownawcza pomiaréw odstepu QT
w badanej grupie dzieci w okresie obserwacji nie wykazala istotnej statystycznie
roznicy pomiedzy dlugoscia odstepu QT a pogorszeniem kurczliwosci i rozstrzenig
LV.

Wyniki wielu prac i opracowan, dotyczacych zaréwno dzieci jak i dorostych [14, 30,
35, 60, 71, 97, 135, 172, 207], wykazaty pozytywne rokowanie w przypadku stwierdze-
nia obecnos$ci parasystolii komorowej i przy wykazaniu wygaszania arytmii pod wpty-
wem szybszej stymulacji rytmu zatokowego. W obecnej pracy podjetam probe oceny,
czy jest rdznica istotna statystycznie w rozktadzie czestosci wystgpowania parasystolii
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komorowej w zaleznosci od kwalifikacji do wyodrebnionej grupy Kklinicznej. Prze-
prowadzone przeze mnie badanie wykazalo, ze parasystolia komorowa znacznie cze-
Sciej stwierdzana byla w grupie klinicznej 1 (85% przypadkéow) niz w II (30%).
Parasytolia komorowa znacznie rzadziej wystepowala u dzieci, u ktorych wykazano
obecno$¢ rytméw komorowych.

Kolejnym istotnym badaniem diagnostycznym pomocnym w ocenie ryzyka

w aspekcie komorowych zaburzen rytmu jest proba wysitkowa [50, 97, 206, 207].
Jako badanie nieinwazyjne i powtarzalne wnosi kilka istotnych informacji o klinicznym
znaczeniu arytmii [60], zwlaszcza w sytuacjach, kiedy dane z wywiadu sa jedynym
punktem odniesienia. Doswiadczenie wiasne [110, 114] rowniez dokumentuje ten fakt.
Chlopiec 17 letni z niskorostoscia (130 cm, 33 kg) zostaje przyjety do naszego osrodka
po skutecznej reanimacji z powodu NZK w trakcie aktywnosci fizycznej w przebiegu
udokumentowanegoVF. Wg danych z wywiadu utraty przytomnosci wystepowaly
u chtopca wielokrotnie, gtdéwnie w sytuacjach stresowych oraz podczas wykonywania
niewielkiego wysitku fizycznego. Starszy brat chlopca zmarl nagle po przezyciu wstrza-
su emocjonalnego w wieku 18 lat, a mtodsza siostra i matka réwniez wielokrotnie tracity
przytomnos¢. Cala rodzina pozostawata pod stala opieka neurologa i otrzymywata leki
przeciwpadaczkowe. Ze wzgledu na prawidtowy spoczynkowy zapis EKG, jak rowniez
brak odchylen w badaniu przedmiotowym i w badaniach dodatkowych, ktére wskazy-
wac by mogty na chorobg¢ uktadu krazenia, wykonano test wysitkowy zaréwno u chtopca
jak 1 jego siostry i matki. Stres emocjonalny oraz wysitek fizyczny towarzyszacy obcig-
zaniu wysiltkiem byt powodem przys$pieszenia akcji serca powyzej 140/min i wyzwalat
poczatkowo pojedyncze, jednoksztaltne przedwczesne pobudzenia komorowe o dosé
dlugim czasie sprzgzenia, a nastgpnie pojawily si¢ formy zlozone: salwy komorowe
z naprzemiennie zmieniajagcym si¢ kierunkiem osi elektrycznej serca. W zwiazku z po-
wyzszym rozpoznano rodzinng posta¢ katecholaminergicznego polimorficznego czesto-
skurczu komorowego 1 wykluczono rodzing z dalszych badan w ramach prezentowane;j
pracy.

Poszukujac kolejnych elektrokardiograficznych wyznacznikow prognostycznych,
przeprowadzitam analiz¢ danych w aspekcie wygaszania arytmii w 24-godzinnym bada-
niu EKG metoda Holtera i przy obcigzaniu wysitkiem w wyodrebnionych grupach kli-
nicznych. Przeprowadzone badania wykazaly, ze arytmia komorowa ulegata znacznie
czesciej wygaszeniu w grupie I klinicznej (80%) niz w grupie II (30%). Wykazana réz-
nica byla istotna statystycznie. U dzieci z rytmami komorowymi znacznie rzadziej aryt-
mia komorowa ulegata wygaszeniu pod wptywem stymulacji rytmu zatokowego. Uzy-
skane przeze mnie wyniki korespondowaly z wynikami wielu innych badaczy [60, 71,
97].

Kardiomiopatia tachyarytmiczna

Nadal mechanizm, w jakim dochodzi¢ moze do kardiomiopatii na podtozu komoro-
wych zaburzen rytmu, pozostaje niewyjasniony. Pojedyncze VPB powszechnie uznawa-
ne s3 za lagodne, ale jednak u ok. 10% chorych prowadza do rozwoju DCM, zwlaszcza
jezeli stanowia >24% wszystkich pobudzen komorowych w ciggu doby [11]. W literatu-
rze opisywane i sugerowane sg rézne wyjasnienia tej sytuacji.

Komorowe przedwczesne pobudzenia moga by¢ odpowiedzialne za przejSciowe
zmiany/wahania si¢ stezenia wewnatrzkomdérkowego jondéw wapnia, mogg one rowniez
wptywaé na przezblonowy przeptyw jondw. Ponadto, przedwczesne pobudzenia komo-
rowe wywotuja zaburzenia funkcji skurczowej lewej komory (wywotuja dyssynchronig
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skurczu LV), co w konsekwencji moze prowadzi¢ do jej rozstrzeni i pogorszenia funkcji
LV [100, 198]. Dodatkowym wyjasnieniem tego zjawiska moze by¢ obnizenie efektyw-
nosci rzutu serca w sytuacji wystepowania czgstych przedwczesnych pobudzen komo-
rowych, co mogloby potencjalnie uposledza¢ perfuzje migsnia sercowego i prowadzi¢
do pogorszenia funkcji serca jako pompy [138]. Tzw. szybkie rytmy, zwlaszcza utrzy-
mujace si¢ przewlekle, uznawane sa za jedna z przyczyn rozwoju kardiomiopatii tachy-
arytmicznej. Przewlekle utrzymujaca si¢ tachykardia w ostatecznym rozrachunku do-
prowadza do strukturalnych zmian w sercu, takich jak rozstrzen lewej komory serca
1 zmiany morfologiczne na poziomie komorki migsnia sercowego [99]. Niestety, doktad-
ny mechanizm tych zmian nie zostal jeszcze zdefiniowany. Wiele prac sugeruje,
ze zmiany w aktywacji neurohumoralnej 1 komdrkowej, jak tez inne nieznane czynniki
sa prawdopodobnie odpowiedzialne za dysfunkcj¢ migsnia sercowego zalezng od czgsto-
sci akcji serca. Chociaz dowody potwierdzajace te konkretne mechanizmy s3 bardzo
atrakcyjne, to jednak pozostaje nadal niewyjasnionym fakt, czy odgrywaja one pierwot-
ng role w etiologii, czy aby nie pojawiaja si¢ jako konsekwencja tzw. szybkich rytmdow.
Niestety, nadal wiekszos$¢ wiarygodnych badan dotyczy matych grup pacjentéw. Niwano
1 wsp. [138] na podstawie wynikow uzyskanych z kilkuletnich badan prospektywnych
obejmujacych osoby doroste w wieku 43 + 13 ($Srednia £ SD) lat z frequent VPB
1 bez strukturalnej choroby serca zasugerowali konieczno$¢ m.in. okresowych badan
oceniajacych funkcje lewej komory serca u pacjentow z highly frequent VPB. Cytowani
autorzy rekomendujg réwniez rozwazenie ablacji RF (wowczas, gdy moze zosta¢ ona
przeprowadzona bezpiecznie i wilasciwie), jako metody terapeutycznej komorowych
zaburzen rytmu w chwili udokumentowania pogorszenia funkcji lewej komory w okresie
kilkuletniej obserwacji.

Od okoto 10 lat kardiomiopatia tachyarytmiczna jest uznawana za nowy typ odwra-
calneg DCM. W s$wietle ostatnich doniesien [10, 178, 202] podkresla si¢ rowniez,
iz w przeciwienstwie do kardiomiopatii tachyarytmicznej rozwijajacej si¢ na podtozu
szybkich rytmow komorowych, w kardiomiopatii tachyarytmicznej na podtozu czestych
VPB dominuje niezwigkszona czesto$¢ pracy serca, a wysokie procentowe wystepowa-
nie VPB w rejestracji holterowskiej 1 zmienno$¢ odstgpdw pomiedzy zespotami QRS
rytmu zatokowego 1 przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi.

W latach 80-90 ubieglego stulecia przeprowadzono wiele badan na modelach zwie-
rzgcych, udowadniajac, ze przywrocenie rytmu zatokowego w przypadku tachyarytmii
powoduje powrot prawidlowej funkcji i wymiarow lewej komory. W niektérych jednak
sytuacjach, jak podaje Yamamoto i wsp. [203], nie uzyskano powrotu funkcji lewej
komory do wartosci wyjsciowych. Zmiany morfologiczne i biochemiczne, ktore wynika-
ja z tachyarytmicznego charakteru kardiomiopatii powoduja nieprawidlowosci elektrofi-
zjologiczne. Na modelu zwierzgcym ($winia) wykazano, ze utrzymujacy si¢ przewlekle
czgstoskurcz miat zwigzek z arytmig komorowg (wiaczajac tutaj polimorficzny czgsto-
skurcz komorowy i nagla smier¢ sercowg), ktéra byla konsekwencja przedtuzonej repo-
laryzacji [145]. Praca Spinale 1 wsp. [174] wykazala, ze utrzymujacy si¢ czgstoskurcz
»uszczupla” zapasy wysokoenergetycznych zwigzkow w migsniu sercowym, czego wy-
razem jest szereg zmian biochemicznych, tj.: redukcja poziomu fosfokreatyny, ATP czy
tez gorsza funkcja pompy Na-K zaleznej od ATP-azy. Opisane zmiany s3 prawdopodob-
nie efektem uszkodzenia mitochondriow i zwigkszonej aktywnosci enzymdow oksydacyj-
nych cyklu Krebsa. Praca [175] analizuje réwniez wplyw zaburzen/nieprawidlowosci
we wzajemnych relacjach przeptywu krwi pomigdzy warstwa wsierdzia i nasierdzia
w trakcie trwania tachyarytmii. Sasayama i wsp. wykazali w oparciu o uzyskane wyniki
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prowadzonych przez siebie badan zaburzony przeptyw w naczyniach wiencowych
w kardiomiopatii o etiologii tachyarytmicznej [159]. Ttumacza oni, ze nieprawidtowy
przeplyw w naczyniach wiencowych wystepuje tutaj w potaczeniu ze wzrostem cisnienia
napelniania jam serca i pogorszong funkcja rozkurczowa lewej komory. Inne prace [148]
jako czynnik sprawczy kardiomiopatii tachyarytmicznej uznaja nieprawidtowo-
sci/zaburzenia w aktywnosci kanatow wapniowych i w mitochondrialnym transporcie
jondéw wapnia do uktadu siateczkowatego. Kolejnym istotnym czynnikiem wg Sasayama
1 wsp. [159] w rozwoju kardiomiopatii moze by¢ obnizona odpowiedz beta-
adrenegiczna, ktéra prawdopodobnie wynika ze zredukowanego rozkladu receptoréw
beta-1 na miocytach (downregulation). Wg autorow cytowanej publikacji zredukowany
rozktad receptorow beta-1 na miocytach jest niezalezny od procesow hemodynamicz-
nych 1 neurohumoralnych.

W prezentowanej pracy do badania zostaly zakwalifikowane wszystkie dzieci z ko-
morowymi zaburzeniami rytmu (bez wzglgdu na ich procentowy udziat w 24-godzinnym
monitorowaniu EKG metoda Holtera) i ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo ser-
cem w chwili wlaczania. W ostatnich latach w ramach réznych badan podejmowano
wielokrotnie proby oszacowania krytycznej wartosci procentowego wystepowania VPB
w rejestracji holterowskiej jako czynnika prognostycznego wystapienia kardiomiopatii
tachyarytmicznej. Badania te przeprowadzane byly u dorostych i w niejednorodnych
grupach pod wzgledem demograficznym i klinicznym [11, 26, 69, 72, 165]. I tak przy-
ktadowo badania Baman i wsp. [11] dotyczyly 174 pacjentow w wieku 48 + 13 (Srednia
+ SD) lat i z EF 51+13% ($rednia + SD) bez strukturalnej choroby serca, u ktorych wy-
konano badanie elektrofizjologiczne oraz ablacja RF. Na podstawie analizy swoich da-
nych autorzy cytowanej pracy uznali, ze krytyczng wartoscig dla wystgpienia kardio-
miopatii tachyarytmicznej jest 24%, przy poziomie czutosci 1 specyficznosci okoto 80%
z zastrzezeniem, ze podana warto$¢ odcigcia nie identyfikuje kazdego zagrozonego pa-
cjenta. Wczesniejsze badania, w wigkszosci opisy przypadkow i dotyczace dorostych,
podawaty warto$¢ 4% jako krytyczng dla rozwoju kardiomiopatii tachyarytmicznej
[165]. Inna publikacja japonska, dotyczaca takze populacji dorostych, odnosita si¢ jedy-
nie do arytmii komorowej z drogi odptywu prawej komory. Autorzy sugerowali tutaj,
ze ten rodzaj arytmii szczegolnie predysponuje do rozwoju kardiomiopatii tachyaryt-
micznej. Ten wniosek nie zostal potwierdzony w cytowanej wczesniej pracy Baman
1wsp. [11].

W obecnej pracy nie wykazatam zwigzku istotnego statystycznie w aspekcie stwier-
dzanej morfologii ektopii komorowej a rozwojem nieprawidtowosci echokardiograficz-
nych w okresie obserwacji. Nalezy zwrdci¢ uwage, ze grupa dzieci, u ktorych w okresie
obserwacji wykazatam echokardiograficzne nieprawidtowosci jest zbyt mata do analizy
statystycznej. Wigkszos$¢ stanowily dzieci 1 mtodzi dorosli bez nieprawidtowosci w ba-
daniu echokardiograficznym (grupa stanowczo zbyt jednorodna do analizy statystycz-
nej), jedynie u 10 z 214 w obserwacji srednio 5-letniej wykazano rézne postaci kardio-
miopatii.

Mimo prowadzonych licznych prac badawczych brak jest nadal jednoznacznych po-
gladoéw okreslajacych role arytmii komorowej VPB versus VT 1 VF w aspekcie wyste-
powania nieprawidtowosci w obrazowaniu echokardiograficznym. Obserwacje wlasne
udokumentowaty fakt, ze w grupie I (dzieci z VPB i parami komorowymi) nieprawidlo-
wosci echokardiograficzne wystapily istotnie statystycznie rzadziej niz w grupie II
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(rytmy komorowe). W grupie I nieprawidtowosci echokardiograficzne wykazano u 1,3%
badanych, a w grupie I u 11,4%.

Badanie echokardiograficzne odgrywa nadal, pomimo ogromnego postepu techno-
logicznego, jaki dokonat si¢ na przestrzeni ostatnich kilkunastu lat, istotng role w dia-
gnostyce kardiologicznej. W omawianej pracy, prowadzonej w latach 1995-2010, wynik
badania echokardiograficznego pozwalal wlaczy¢ badz wykluczy¢ dziecko z dalszego
protokolu badawczego. W toku badan niejednokrotnie napotykatam trudnosci w inter-
pretacji wynikow badan, zwlaszcza w przypadku duzego nasilenia arytmii komorowe;.
Ocena kurczliwosci lewej komory czesto okazywata si¢ zupelnie inna w pomiarach
dokonanych podczas rytmu zatokowego w pordéwnaniu do pomiarow przeprowadzanych
w obecnosci czestych VPB, co z kolei przektadato si¢ na wlasciwa ocene wstepna (przy
kwalifikacji do badania) i na porownanie wynikéw w trakcie obserwacji.

Badanie Sun 1 wsp. [179], wg dostgpnych danych bibliograficznych, jako jedno
z pierwszych, wykazalo wpltyw izolowanych VPB na funkcj¢ lewej komory serca
w populacji dziecigcej. Autorzy badaniami objeli 40 dzieci w wieku 3-12 lat ($rednio
6 lat) z izolowanymi VPB i ze zdrowym strukturalnie sercem. W badanej grupie 40
dzieci nie wykazali poszerzania si¢ wymiarow LV i obnizenia kurczliwosci lewej komo-
ry w czasie rytmu zatokowego, parametry echokardiograficzne w czasie rytmu zatoko-
wego byty catkowicie prawidlowe. Tym samym cytowani autorzy zanegowali tezg Fac-
chini i wsp. [68], ktorzy w opublikowanej w 1999 roku pracy dotyczacej populacji doro-
stych, wskazywali na role VPB jako markera subklinicznie przebiegajacej niewydolnosci
serca. Sun i wsp. [179] udokumentowali istotne obnizenie si¢ sredniej wartosci frakeji
wyrzutowej lewej komory i wskaznika sercowego u wszystkich badanych dzieci z izo-
lowanymi monomorficznymi VPB.

W obecnej pracy postepujaca rozstrzen lewej komory i pogorszenie jej funkcji skur-

czowej wykazatam u 5 wlaczonych do badania dzieci w wieku od 12 do 17 lat.
U 4 z nich arytmia komorowa miata charakter monomorficzny (u 3 byty to VPB-LBBB,
u 1 VPB-RBBB), a u 1 stwierdzano 2 morfologie, 4 z nich zakwalifikowalam do grupy
klinicznej 11 ze wzgledu na wystgpowanie u nich nsVT, a 1 do grupy I klinicznej. Aryt-
mia komorowa w przypadku tych 5 pacjentow stanowita w zapisach 24-godzinnym
monitorowania EKG metoda Holtera od 10 do 40% rejestracji. W wykonanej kilkakrot-
nie w okresie obserwacji probie wysitkowej u 3 arytmia ulegata wygaszeniu przy obcia-
zaniu wysitkiem, a u 2 pomimo obcigzenia wysitkiem nie ulegata ani ostabieniu ani tez
wygaszeniu i wystepowata rowniez w okresie odpoczynku. U 1 z nich, u ktérego obecne
byly w badaniach elektrokardiograficznych 2 morfologie arytmii komorowej, w badaniu
echokardiograficznym w okresie 3 lat od rozpoznania arytmii komorowej wykazano
niescalony migsien lewej komory na podstawie aktualnie obowiazujacych kryteriow
echokardiograficznych [28, 41, 59, 90, 109].

U kolejnych 5 dzieci (w tym u rodzenstwa omowionego wczesniej) w toku obserwa-
cji, w kolejnych kontrolnie przeprowadzanych badaniach echokardiograficznych wyka-
zano cechy ARVC. U Zadnego z nich w wielokrotnie wykonanych badaniach EKG nie
wykazano obecnosci fali epsylon, ktora nalezy do duzych kryteridéw rozpoznania choro-
by i jest markerem opoznionej aktywacji RV. Wg danych z piSmiennictwa [84]
1 wlasnych obserwacji [113] objaw ten charakteryzuje si¢ duza swoistoscig, ale niska
czuloscig 1 wystepuje w klasycznym EKG u ok. 30% pacjentow z ARVC. Od chwili
pierwszej oceny kardiologicznej rodzenstwo prezentowalo blizniaczo do siebie podobne
komorowe zaburzenia rytmu serca (arytmia komorowa o dwoch morfologiach, dominu-
jaca morfologia VPB-LBBB). W pierwszych badaniach nie wykazano u nich cech kar-
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diomiopatii, jednakze w miar¢ uptywu czasu obraz echokardiograficzny stawat si¢ coraz
bardziej jednoznaczny. Zmiany w obrazie echokardiograficznym dotyczyty poczatkowo
prawej komory, a w miar¢ postepu choroby objely réwniez komore lewa. Ze wzgledu
na niezwykla dynamike choroby i wysokie ryzyko SCD u rodzenstwa w ramach prewen-
cji pierwotnej implantowano ICD. U najmtodszego z rodzenstwa w okresie oczekiwania
na pilny przeszczep serca wystapito sumarycznie 26 adekwatnych interwencji ICD.
Chtopiec zmart w klinice w przebiegu naglego zaostrzenia niewydolnosci serca. Jego
starsza siostra jest aktualnie 3,5 roku po udanym przeszczepie serca.

Kolejne dwa przypadki rozpoznanej w toku obserwacji ARVC dotycza 2 niespo-
krewnionych chtopcéw w wieku 10 1 13 lat w chwili wiaczenia do badania. Powodem
przeprowadzanej konsultacji kardiologicznej u jednego byto przypadkowe wystuchanie
niemiarowej akcji serca przy kwalifikacji do klubowego uprawiania sportu, a u drugiego
(starszego) gorsza tolerancja wysitku fizycznego. W spoczynkowym badaniu EKG
u sportowca wykazano monomorfoczng arytmi¢ komorowa o morfologii RBBB z dolng
osig, a u 13-latka monomorficzng arytmie komorowa, ale o morfologii LBBB 1 dolnej
osi. Obydwu chlopcoéw zakwalifikowano do I grupy klinicznej. W okresie 5 letniej ob-
serwacji u starszego chtopca z powodu nasilenia arytmii (wzrost procentowego udziatu
arytmii komorowej w zapisie 24-godzinnym badania EKG metoda Holtera)
oraz na zmiany w obrazie echokardiograficznym w leczeniu zastosowano beta-bloker,
a nastepnie ze wzgledu na brak jego skutecznosci sotalol. Mlodszy chiopiec nie zostat
dopuszczony do kontynuacji uprawiania sportu i pozostaje pod stata kontrolg kardiolo-
giczng, aktualnie pozostaje bez leczenia antyarytmicznego.

Problemem nadal nierozwigzanym jest czynno$¢ rozkurczowa LV u pacjentdw
z arytmig komorowsa. Trwajg badania nad ustaleniem roli, jaka odgrywa morfologia
arytmii w aspekcie czynnosci rozkurczowej LV. Wigkszos¢ przeprowadzanych badan
dotyczy morfologii VPB-LBBB [184, 203]. Topaloglu i wsp. [184] podkreslaja, ze w tej
populacji chorych w badaniu echokardiograficznym stwierdza si¢ zaburzenia funkcji
rozkurczowej LV pod postacig zaburzen relaksacji. Zaréwno w konwencjonalnej, jak i w
tkankowej echokardiografii doplerowskiej autorzy cytowanych prac wykazali obecnos¢
zaburzen funkcji rozkurczowej LV [184, 203]. W innych badaniach wykazano, ze w
przypadku pacjentow bezobjawowych z VPB > 1000/dob¢ prawidtowa jest funkcja
skurczowa, ale obserwuje si¢ zaburzenia funkcji rozkurczowej.W prezentowanej pracy
poza 10 dzieci, u ktorych w okresie obserwacji stwierdzono nieprawidtowosci w obra-
zowaniu echokardiograficznym, u pozostatych 204 nie wykazano w dostepnym badaniu
echokardiograficznym (bez zastosowania tkankowej echokardiografii doplerowskiej)
zadnych odchylen od normy wiekowej w przezklatkowym badaniu echokardiograficz-
nym.

Czgstoskurcze komorowe w populacjach pacjentow bez strukturalnej czy czynno-
sciowej choroby serca sa relatywnie rzadkim zjawiskiem, ale o potencjalnym ryzyku
powaznych incydentow sercowych we wszystkich przedziatach wiekowych [173]. Bad-
hwar 1 Scheinman [7] wykazali, ze idiopatyczne VT najczg¢sciej wystepuja wsrod mto-
dych osob 1 sugeruja, ze ta grupa pacjentdw stanowi od 10-20% wszystkich postaci VT
leczonych w centrach kardiologicznych w USA 1 Japonii. Wsr6d mlodych i uznawanych
za zdrowe osob, u ktorych choroby naczyn wiencowych i inne nabyte choroby serca
zwigzane z wystepowaniem VT sa rzadkoscig, czestoskurcze komorowe najczescie]
majg miejsce na podtozu zdrowego strukturalnie i czynnosciowo serca.

W ciaggu ostatnich 30 lat obserwujemy niezwykle dynamiczny postep technologicz-
ny w zakresie mozliwos$ci diagnostycznych, tj. wewnatrzsercowe badania elektrofizjolo-
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giczne, echokardiograficzne, rezonans magnetyczny, czy badania bioptatdw, ktore
to istotnie wptynety na precyzje w klasyfikacji czestoskurczy komorowych [4]. Wymie-
nione powyzej metody diagnostyczne w znaczacy sposob wplynety na przeklasyfikowa-
nie idiopatycznych VT do VT o ustalonej etiologii. W ostatnich latach nieprawidlowosci
na poziomie komorkowym i molekularnym uznane zostaly za substrat potencjalnie za-
grazajacych zyciu postaci ektopowych komorowych zaburzen rytmu, wilaczajac tutaj
m.in. zespdt wydtuzonego QT (LQTS), czy zespdt Brugaddw, dla ktérych dostgpna jest
juz diagnostyka genetyczna (niestety nie w realiach naszego kraju) [1, 8, 75, 91, 95, 123,
143].

Pomimo tak znacznego postgpu technologicznego badania 1 publikacje dotyczace hi-
storii naturalnej 1 rokowania w przypadku réznych postaci VT w populacji dzieci 1 mio-
dziezy nie nabraty tempa [78, 149, 157, 197]. Prace te, dotyczace mlodych osob i dzieci,
oparte s3 nadal na badaniach o charakterze retrospektywnym i na matych liczebnie popu-
lacjach. Wang i wsp. w swoich badaniach retrospektywnych dotyczacych 77 dzieci
z VT, u ktorych nie wykazano makroskopowych czy hemodynamicznych nieprawidlo-
wosci serca, wykazali, ze historia naturalna i leczenie sg istotnie zalezne od rodzaju
czestoskurczu komorowego [117, 173, 197]. Autorzy pracy stwierdzili, ze czgstoskurcze
z lewej komory 1 katecholaminergiczny czg¢stoskurcz komorowy sa istotnie statystyczne
czesciej zwigzane z wickszg chorobowoscia 1 $miertelnoscia niz czestoskurcze zakwali-
fikowane do AIVR czy do VT z komory prawej. Obserwacje wlasne udokumentowaty
ten fakt. Rokowanie w grupach klinicznych II i III, czyli w grupach, do ktorych zakwali-
fikowalam dzieci z r6znymi postaciami czestoskurczy komorowych i z VF, jest istotnie
czesciej niepewne lub zle w pordwnaniu z grupa I, do ktdrej kwalifikowatam dzieci
z pojedynczymi pobudzeniami komorowymi i parami komorowymi. W grupie II i III
tacznie w 36% przypadkach wykazano rokowanie niepewne lub zle, a w grupie I u jedy-
nie 5% poddanych badaniu. Analiza statystyczna wykazata tutaj roznice istotng staty-
stycznie. Natomiast w obecnej pracy za interesujacy wynik nalezy uznac fakt, ze nie
stwierdzitam istotnych statystycznie réznic w rokowaniu w zaleznosci od wykazanej
morfologii ektopii komorowej, VPB-LBBB czy VPB-RBBB w ramach wyszczegdlnio-
nych grup klinicznych.

Na podstawie analizy dostgpnej literatury przedstawiona praca obejmuje jedng
z wigkszych pediatrycznych grup, w ktdrej ukazano histori¢ naturalng arytmii komoro-
wej pod postacia przyspieszonego rytmu komorowego. W pracy przedstawitam histori¢
naturalng AIVR u 15 dzieci w wieku od 2,83 lat do 17,11 lat (mediana 12,8 lat) w chwili
rozpoznania, u 9 z nich w okresie $rednio 5-letniej obserwacji wykazalam istotne
zmniejszenie nasilenia arytmii, a u 3 spontaniczne ustgpienie. Wang i wsp. [197] w swo-
im doniesieniu omawiajg losy 19 pacjentdw z AIVR w wieku 3,7+ 5,1 (Srednia + SD) lat
1 prezentuja stanowisko, ze jest to z zalozenia lagodna, samoograniczajaca si¢ arytmia
[149], zwlaszcza u niemowlat. Pfammatter 1 Paul [149] wykluczyli t¢ populacje pacjen-
tow z wieloosrodkowej analizy historii naturalnej idiopatycznych czgstoskurczy komo-
rowych w populacji dziecigce.

Prezentowane wyniki badan w tym kontekscie sa rowniez niejednorodne. Poddajac
analizie zachowanie si¢ arytmii komorowej w czasie obserwacji (bez wzglgdu na morfo-
logie), wykazatam w grupie II jej narastanie w 10% przypadkow, a w grupie I w 2%.
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5.4. Zastosowane leczenie i ocena jego skutecznosci w zaleznosci
od przynaleznosci do grupy klinicznej

W Swietle dotychczasowej wiedzy na temat leczenia izolowanych pojedynczych
VPB w populacji dzieci 1 mtodziezy ze zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem
(grupa I kliniczna) decyzja o rozpoczgciu terapii jest trudna 1 zalezna gldéwnie od symp-
tomatologii [2, 3, 23, 100, 197]. Dotychczas nie okreslono doktadnie, w ktorym momen-
cie nalezy rozpocza¢ leczenie, aby osiggnac¢ jak najlepszy efekt terapeutyczny. Obowig-
zujace zalecenia w odniesieniu do populacji dorostych [4, 132] sg nastepujace:

— obserwacja pacjentdow bezobjawowych z prawidlowa funkcja serca, u kto-
rych metodami nieinwazyjnymi stwierdza si¢ sporadycznie wystepujace
VPB;

— farmakoterapia u pacjentéw z objawowymi VPB, ale o niewielkim nasile-
niu objawow;

— W sytuacji wystgpienia powaznych objawow (utraty przytomnosci, kardio-
miopatia tachyarytmiczna) zaleznych od arytmii komorowych wskazana
jest ocena ryzyka SCD, ablacja RF i/lub ICD .

W obecnej pracy wskazaniem do terapii bylo wykazanie obnizonej kurczliwosci le-
wej komory w trakcie obserwacji dzieci z VPB. Wobec powyzszego pacjenci z kardio-
miopatig otrzymywali rozne leki antyarytmiczne (klasa 1 — 4) oraz standardowe leczenie
farmakologiczne niewydolnosci serca w przypadku jej wystapienia.

Pomimo opublikowanych w 2009 roku wytycznych dotyczacych ablacji RF w aryt-
miach komorowych [4] nadal w przypadku podejrzenia kardiomiopatii tachyarytmiczne;j
na podtozu VPB ostatecznym potwierdzeniem arytmogennej etiologii DCM jest popra-
wa parametréw echokardiograficznych po skutecznym leczeniu (nadal leczenie empi-
ryczne!). Czy jestesmy juz gotowi do podjecia podobnego wyzwania w odniesieniu
do populacji dzieci? Przyjmuje si¢, ze kardiomiopatia w przebiegu arytmii moze byc¢
rozpoznana, gdy po skutecznym leczeniu antyarytmicznym dochodzi do wzrostu EF
0 15% 1 do wartosci powyzej 45-50% [4, 107, 193]. Wyniki badan Takemoto i wsp.
[180] wykazaty, iz u pacjentow z powigkszeniem wymiaréw LV, z obnizong frakcja
skracania 1 frakcja wyrzutowa LV po skutecznej ablacji RF wystepuje poprawa funkcji
skurczowej 1 wydolnosci (NYHA I). Lelakowski 1 wsp. [118] opublikowali podobne
spostrzezenia na podstawie wynikow uzyskanych z prospektywnych kilkuletnich badan
obejmujacych 149 osdéb dorostych (> 50 r.z.) z objawowa arytmig komorowa i EF > 50%
bez organicznej choroby serca (restrykcyjne kryteria wykluczenia). Cytowani autorzy
podkreslaja, ze skuteczna ablacja RF idiopatycznych VPB w efekcie poprawia wydol-
nos¢ wysitkowa, klas¢ czynnosciowa NYHA 1 echokardiograficzne parametry funkcji
lewej komory. Coraz wigcej badan prospektywnych potwierdza to stanowisko 1 udowad-
nia skutecznos¢ ablacji RF [26, 80, 177, 192] w przypadku idiopatycznych VPB. W
odniesieniu do populacji dzieci 1 mlodziezy nie ma jednoznacznych zalecen [139, 150,
161], ale jak wynika z przegladu aktualnego pismiennictwa coraz czesciej ablacja RF
jest rozwazana w przypadku objawowych 1 czgstych VPB u dzieci.

W prezentowanej pracy dzieci z arytmig komorowa, z zachowang kurczliwoscia ser-
ca oraz z objawami wazowagalnymi byty okresowo leczone (celem profilaktyki omdlen
w mechanizmie wazowagalnym) beta-blokerami. Rola beta-blokerow w kontroli obja-
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wow u pacjentow z omdleniami wazowagalnymi byta przedmiotem licznych badan
1 projektow badawczych [125, 195].

W odniesieniu do grupy II klinicznej, do ktérej w prezentowanej pracy zakwalifi-
kowatam dzieci z rytmami komorowymi tj.: AIVR, nsVT i1 VT oraz w kontekscie grupy
IIT (dzieci z udokumentowanym VF i/lub po zatrzymaniu krazenia) decyzja o podjeciu
leczenia byta tatwiejsza, ale nadal otwartym pytaniem pozostawalo pytanie, jaka terapie
zastosowac.

W odniesieniu do niemowlat z idiopatycznymi czestoskurczami komorowymi do-
niesienia naukowe z ostatnich lat [88, 122] sugeruja pomyslne rokowanie w aspekcie tej
arytmii u niemowlat. Juz w 1999 roku Pfammater 1 Paul [149] podkreslali tagodny cha-
rakter tej arytmii 1 uwazali, Zze bezobjawowe dzieci (od noworodka do nastolatka) z idio-
patycznymi VT, z prawidlowa funkcja lewej komory oceniang na podstawie obrazu
echokardiograficznego, powinny by¢ poddawane okresowej kontroli/ocenie kardiolo-
gicznej 1 nie zalecali wlaczania u nich leczenia antyarytmicznego. Jakkolwiek Pfamma-
ter 1 Paul wykluczyli ze swojego badania dzieci z AIVR, to ostatnie badania Wang 1 wsp.
na podstawie retrospektywnej analizy wynikow dotyczacych 19 dzieci z AIVR potwier-
dzity tagodny charakter tej arytmii. Podobne sg moje obserwacje.

W prezentowanej pracy dzieci w grupie II i III klinicznej byly leczone z réznych
powodow. Bezwzglednym wskazaniem do leczenia bylo wykazanie ryzyka wystapienia
naglego zgonu sercowego (SCD). W prewencji pierwotnej SCD implantacj¢ ICD prze-
prowadziliSmy u 3 dzieci, a we wtornej u 4, u 9 badanych przeprowadzono diagnostycz-
ne badanie EPS i u 6 skuteczng lub czesciowo skuteczng ablacj¢ RF ogniska ektopiczne-
go.

Wieloksztattny czestoskurcz komorowy (PVT) u 0sdb bez organicznej choroby ser-
ca i z prawidlowym odstepem QT w EKG wystepuje niezwykle rzadko [92, 151, 173].
Epizody PVT moga by¢ przyczyna powtarzajacych si¢ utrat przytomnosci, a takze na-
glego zgonu w mechanizmie migotania komdr. Szczegodlnie trudne jest rozpoznanie PVT
u dzieci i mtodziezy. Wigkszos¢ cytowanych autorow zwraca uwage na niejednokrotnie
kilkuletnie (!) ,,opdznienie” miedzy wystgpieniem pierwszej utraty przytomnosci a po-
stawieniem wtasciwego rozpoznania. Badania wtasne [110, 114, 115] i dane z prezento-
wanej pracy potwierdzajg te obserwacje.

W obecnej pracy powazny incydent sercowy-zatrzymanie krazenia po skutecznej re-
animacji — dotyczyt chlopca, ktory w wieku 10 lat zostaje wigczony do badania. W ra-
mach przeprowadzonej diagnostyki rozpoznano komorowe zaburzenia rytmu pod posta-
cig rytméw komorowych (nsVT). Dziecko byto poddawane okresowym ocenom kardio-
logicznym i w wykonanej w wieku 14 lat probie wysitkowej wyzwolit si¢ polimorficzny
czestoskurcz komorowy. Chlopca zakwalifikowano do diagnostyki inwazyjnej podloza
arytmii. W badaniu EPS po podaniu isoprenaliny indukowano CPVT. Ze wzgledu na
brak mozliwosci leczenia przyczynowego 1 wysokie ryzyko SCD implantowano ICD
w prewencji wtornej 1 kontynuowano leczenie beta-blokerem. U chlopca wystapito su-
marycznie 15 adekwatnych wyladowan ICD. Niestety, pomimo wysokich dawek beta-
blokerow wystgpowaty bardzo liczne arytmie komorowe, w tym burze elektryczne,
z ktérych jedna zakonczyta si¢ zgonem.

Polimorficzny katecholaminergiczny czgstoskurcz komorowy wykazuje wiele podo-
bienstw do zespotu wydtuzonego QT. W diagnostyce réznicowej pomocne moze okazaé
si¢ 24-godzinne badanie EKG metodg Holtera i test wysitkowy. Badanie elektrofizjolo-
giczne (EPS) ma ograniczong wartos$¢ diagnostyczng, gdyz wedlug cytowanych autorow
[92, 151, 173] nie stwierdza si¢ nieprawidtowosci w podstawowych parametrach elektro-
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fizjologicznych. U czesci badanych w czasie EPS udaje si¢ wyzwoli¢ napady PVT po
podaniu lekdéw stymulujacych uktad adrenergiczny, tak jak to miato miejsce w przypad-
ku prezentowanego pacjenta. Wobec powyzszego podwaza si¢ koniecznos¢ wykonywa-
nia badania EPS u pacjentéw z podejrzeniem PVT. Natomiast zalezno$¢ wystepowania
epizodow PVT od stymulacji adrenergicznej wskazuje na koniecznos$¢ stosowania beta-
blokerow. U czesci pacjentow leczenie farmakologiczne nie eliminuje catkowicie napa-
déw PVT. Dopiero zastosowanie w ostatnich latach wszczepialnych kardiowerterow-
defibrylatorow (ICD) [92, 151, 173] spowodowalo spadek liczby naglych zgonow
u pacjentow z PVT.

Osobnego omdwienia wymaga kolejne dziecko, u ktdrego wystapil powazny incy-
dent sercowy. Chlopiec 14-miesigczny przekazany zostaje do naszej kliniki z oddziatu
intensywnej opieki medycznej, gdzie trafit z objawami ostrej niewydolnosci serca,
po skutecznej reanimacji z powodu zatrzymania krazenia 1 z ustawicznym czgstoskur-
czem z szerokimi zespotami QRS o czestosci 250/min. W badaniu echokardiograficz-
nym wykazano znacznie obnizong kurczliwo$¢ serca. W leczeniu arytmii stosowano
poczatkowo adenozyne (bez efektu terapeutycznego i diagnostycznego), nastgpnie
amiodaron, uzyskujac nieznaczne zwolnienie czgstosci czestoskurczu (nie uzyskujac
kardiowersji farmakologicznej), ostatecznie przeprowadzono kardiowersje elektryczng
po podaniu nasycajacej dawki amiodaronu. Uzyskano rytm zatokowy z normogramem
ze srednig HR 80/min i prawidlowym P-QRS-T. Z danych z wywiadu i na podstawie
dostarczonej dokumentacji ustalono, ze chtopiec w wieku 3 miesigcy byl konsultowany
kardiologicznie z powodu szmeru nad sercem i wowczas zardéwno badanie EKG, jak
1 badanie echokardiograficzne, nie wykazaty odchylen od normy. Po przeprowadzeniu
nieinwazyjnej diagnostyki kardiologicznej u dziecka rozpoznano VT o morfologii
RBBB z lewogramem, obserwowano stopniowa poprawe kurczliwosci LV, wstrzymano
leczenie amiodaronem 1 w wleczeniu profilaktycznym zastosowano beta-bloker. Nieste-
ty, po 10 dniach ponownie wystapil nawrot ustawicznego VT, ale tym razem o dwoch
morfologiach. Wowczas po przedstawieniu rodzicom dziecka opcji terapeutycznych
podjeto decyzje o wykonaniu badania EPS 1 ewentualnej ablacji RF. Badanie EPS zosta-
o przeprowadzone w znieczuleniu ogoélnym i tylko bardzo wysokie dawki isoprenaliny
prowokowaly epizody VT. Wykazano obecnos¢ nawracajacego VT o dwoch morfolo-
giach. Przeprowadzono ablacj¢ RF wigzki dolnej lewej odnogi peczka Hisa (ablacja RF
skuteczna) oraz ogniska epikardialnego lewej komory droga endokardialng (czg¢sciowa
skutecznosc¢ ablacji RF).

W ostatnich kilkunastu latach coraz odwazniej podejmowane sg decyzje o przepro-
wadzeniu badania EPS i ablacji RF nawet u najmlodszych dzieci, ponizej 5 roku zycia.
Wg informacji z pismiennictwa jest to w wybranych sytuacjach skuteczna metoda dia-
gnostyczna 1 terapeutyczna [10, 26, 62, 89, 139, 147, 150, 161, 192, 199, 202].

Tak wigc strategia postgpowania terapeutycznego w przypadku prezentowanej popu-
lacji dzieci z grupy klinicznej II 1 III polegala na leczeniu dostgpnymi metodami farma-
kologicznymi 1 inwazyjnymi wszystkich z dysfunkcja lewej komory serca, na Scistym
monitorowaniu dzieci z objawowg arytmig, ale z zachowang funkcja lewej komory serca
1 na stosowaniu prewencji pierwotnej i wtdrnej SCD, implantujac uktady ICD lub prze-
prowadzajac ablacje RF w wybranych sytuacjach klinicznych. W odniesieniu do ablacji
RF komorowych zaburzen rytmu decyzja uwarunkowana byta objawowoscia arytmii,
wiekiem dziecka, stopniem dysfunkcji lewej komory serca i stanowiskiem rodzi-
cow/opiekundéw dziecka.
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6. WNIOSKI

1.

Objawowy charakter arytmii komorowej koreluje z klasyfikacja do po-
szczegllnych grup klinicznych.

Arytmia komorowa pod postacig przedwczesnych pobudzen komorowych i par
komorowych jest w wigkszosci bezobjawowa arytmig komorowa, natomiast
arytmia komorowa pod postacig rytmow komorowych cechuje si¢ wystepowa-
niem objawow klinicznych.

Omdlenia 1 utraty przytomnosci sg istotnymi prognostycznie objawami zwlasz-
cza, gdy wspotwystepuja z arytmia pod postacia rytmow komorowych.

Uczucie niemiarowej akcji serca jest najczestszg dolegliwoscia zglaszang
przez mlodziez z arytmig komorowa.

Morfologia arytmii komorowej VPB-LBBB vs VPB-RBBB nie wplywa na
histori¢ naturalng arytmii komorowej w populacji dzieci i mlodziezy ze
zdrowym strukturalnie i czynnos$ciowo sercem.

Pojedyncze przedwczesne pobudzenia komorowe stanowia prawdopodobnie ta-
godng arytmige, ale konieczna jest kontynuacja okresowej obserwacji tej popula-
cji dzieci.

W prezentowanej pracy wykazano, ze czgste przedwczesne pobudzenia komo-
rowe, niezaleznie od morfologii VPB-LBBB vs VPB-RBBB, moga w miare
uplywu czasu powodowac rozstrzen lewej komory, a przedwczesne pobudzenia
komorowe o morfologii VPB-LBBB moga by¢ pierwszym objawem arytmo-
gennej kardiomiopatii prawej komory.

Z. poddanych analizie parametrow elektrokardiograficznych spoczynkowego
zapisu badania EKG w trakcie rytmu zatokowego nie wykazano czynnika
prognostycznego dla wystapienia powaznego incydentu sercowego.

Wykazanie cech parasystolii komorowej oraz wygaszanie arytmii komorowej przy
wzroscie czestosci akcji serca wskazuje na fagodny charakter arytmii komorowe;.
Powazny incydent kardiologiczny i rokowanie niepewne lub zle czg¢sciej doty-
czy dzieci z czestymi przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi, rytmami
komorowymi i migotaniem komor.

Obecnos¢ dwoch morfologii arytmii komorowej jest ztym prognostycznie mar-
kerem w historii naturalnej komorowych zaburzen rytmu.

Arytmia komorowa pod postacig przedwczesnych pobudzen komorowych 1 par
komorowych, bez wzglgdu na morfologie arytmii, ma tagodny charakter.

Antyarytmicznego leczenia wymagaja dzieci z objawowa arytmia komoro-
wa, po zatrzymaniu krazenia w przebiegu migotania komor i wiekszos¢
dzieci z rytmami komorowymi.

Ablacja pradem wysokiej czgstotliwosci jest skuteczng metoda terapeutyczng
w przypadku wystgpowania objawowych komorowych zaburzen rytmu zwlasz-
cza u mtodziezy i w wybranych sytuacjach klinicznych u dzieci mtodszych.
Stosowanie wszczepialnych kardiowerteréw-defibrylatorow serca jest bez-
pieczng i1 skuteczna metoda prewencji naglej smierci sercowej i/lub pomostem
do transplantacji serca w groznych dla zycia arytmiach komorowych u dzieci.
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Arytmia komorowa pod postacig przedwczesnych pobudzen komorowych i par
komorowych ze wzgledu na mozliwo$¢ wystagpienia powaznego incydentu kar-
diologicznego wymaga okresowej — co 2 lata — nieinwazyjnej diagnostyki kar-
diologiczne;j.
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8. STRESZCZENIE

Komorowe zaburzenia rytmu w populacji dziecigcej moga wystepowac jako zabu-
rzenia pierwotne u potencjalnie zdrowych dzieci lub moga by¢ konsekwencja innych
ogolnoustrojowych proceséw chorobowych. Wtasciwa diagnostyka i leczenie tej arytmii
wymaga zrozumienia unikalnych cech klinicznych, ktére ujawniaja si¢ w réznych okre-
sach zycia 1 w roznych okolicznosciach w populacji dzieci 1 mlodziezy.

Historia naturalna przedwczesnych pobudzen komorowych u dzieci ze zdrowym
strukturalnie sercem jest powszechnie uwazana za pomyslng. Wiele badan, chociaz
przeprowadzanych na matych liczebnie populacjach dziecigcych, wykazato zmniejszanie
liczby przedwczesnych pobudzen komorowych podczas okresu obserwacji. Niezwykle
rzadko przedwczesne pobudzenia komorowe wystepuja u dzieci ponizej 9 roku zycia,
natomiast u 2-6% dzieci 1 mtodych dorostych stwierdza si¢ wigcej niz 50 komorowych
pobudzen ektopicznych w 24-godzinnym badaniu EKG metoda Holtera. Przedwczesne
pobudzenia komorowe traktowane sg jako tagodne, jezeli nie wspdlwystepuja z orga-
niczna i/lub czynnos$ciowa chorobg serca i jezeli wysitek fizyczny powoduje wygaszenie
arytmii. Nasilanie si¢ lub prowokowanie przez wysitek arytmii komorowej sugeruje
obecnos¢ strukturalnej lub elektrycznej choroby serca, jednakze sporadycznie wykazuje
si¢ taka sytuacje¢ u zdrowych dzieci.

Nigdy nie przeprowadzono prospektywnych badan udowadniajacych to stanowisko
na duzych i poréwnywalnych populacjach dzieci i mtodziezy.

Celem pracy bylo poszukiwanie czynnikow klinicznych i elektrokardiograficznych
majacych warto$¢ prognostyczna u dzieci i mtodziezy z komorowymi zaburzeniami
rytmu oraz zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem.

Na realizacj¢ badan bedacych przedmiotem pracy uzyskano zgode rodzicow bada-
nych dzieci. Badanie uzyskalo akceptacj¢ Niezaleznej Komisji Bioetycznej ds. Badan
Naukowych przy Gdanskim Uniwersytecie Medycznym (NKEBN/12/2011).

Trzysta sze$édziesigt troje (363) dzieci z arytmia komorowa zdiagnozowang w la-
tach 1995-2010 zostalo poddanych badaniom. Diagnostyke i leczenie przeprowadzano w
Klinice Kardiologii Dziecigcej i Wad Wrodzonych Serca Gdanskiego Uniwersytetu
Medycznego.

Diagnostyke przeprowadzano na podstawie analizy danych klinicznych, elektrokar-
diograficznych i obrazowych. W kryteriach wlaczenia do badania nie uwzgledniono
kryterium minimalnego okresu obserwacji, gdyz wowczas badaniami nie objeci zostali-
by pacjenci, (1) u ktorych arytmia komorowa ulegta spontanicznemu ustgpieniu zaraz po
ujawnieniu si¢, (2) ci, ktérzy odpowiedzieli pozytywnie na zastosowane leczenie lub (3)
ci, u ktorych arytmia zostata uznana za tagodna i1 nie wymagajaca obserwacji. Wylacze-
nie tej populacji dzieci mogloby stworzy¢ falszywy obraz, ze problem arytmii komoro-
wej jest bardziej powazny niz rzeczywiscie jest. Z badania wykluczono 153 dzieci, u
ktorych wykazano: (1) istotng hemodynamicznie wrodzona wade serca, bez wzgledu na
podjete leczenie operacyjne badz nie; (2) kardiomiopatie¢, inng niz kardiomiopatia tachy-
arytmiczna; (3) z masami patologicznymi w jamach serca jakiegokolwiek rodzaju; (4) z
elektryczng chorobg serca; (5) z zaburzeniami elektrolitowymi, endokrynologicznymi,
metabolicznymi, farmakologicznymi lub innymi zaburzeniami systemowymi; lub (6) po
ostrym urazie.

Na podstawie kryteriow wiaczenia do badania zakwalifikowano 214 dzieci (95
dziewczynek i 119 chlopcow) w wieku od 4 miesiecy do 17 lat i 6 miesiecy (mediana
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12,1 lat) w chwili wlaczania do badania. Czas obserwacji wynosit od 5 m-cy do 15 lat
($rednia 5,1 lat).

Zwraca uwage, ze jest to badanie, obejmujace jedna z najwiekszych z dotad opisa-
nych populacji dzieci z komorowymi zaburzeniami rytmu i ze zdrowym strukturalnie
oraz czynno$ciowo sercem.

Na podstawie analizy danych uzyskanych z badania klinicznego i z badan elektro-
kardiograficznych wyodrgbniono 3 grupy kliniczne:

Grupa I kliniczna: dzieci z pojedynczymi VPB i parami VPB: 149 dzieci

Grupa II kliniczna: dzieci z rytmami komorowymi (AIVR, nsVT, VT) — 61 dzieci

Grupa III kliniczna: dzieci z VF 1 po naglym zatrzymaniu krazenia — 4 dzieci

Przeprowadzona analiza statystyczna wykazala, ze pte¢ dziecka nie byta czynnikiem
prognostycznym (p=0,79).

Analizujac grupy kliniczne w poszczegdlnych przedzialach wiekowych przy wia-
czaniu do badania, wykazano szczyt rozpoznawania arytmii w grupie wiekowej 8-16 lat.
W grupie klinicznej I w grupie wiekowej 12-16 lat znalazto si¢ 33% badanych, w grupie
IT 50% pacjentow, a w grupie III ok. 80% 12-16 latkow. Analiza statystyczna wykazata
istotny zwigzek statystyczny (p=0,02, C=0,3) pomiedzy wiekiem rozpoznania a kwalifi-
kacja do grupy kliniczne;.

Przeprowadzajac analiz¢ przyczyn zgloszenia do kardiologa, stwierdzono, Zze naj-
czestsza (73%) byto przypadkowe wystuchanie niemiarowej akcji serca i rutynowe ba-
danie EKG przy kwalifikacji do kontynuacji uprawiania sportu. Utraty przytomnosci
i obcigzajacy wywiad kardiologiczny stanowity 10,3%. Analiza statystyczna wykazata,
ze objawowy charakter arytmii komorowej jest istotnym parametrem okreslajacym
przynalezno$¢ do grupy klinicznej (p<0,01, C=0,478). Utraty przytomnosci byty powo-
dem zgloszenia si¢ do kardiologa w grupie II w 11,4% przypadkow, a w grupie I
w 3,3%.

Pod wzglgdem zglaszanych przez badanych dolegliwosci w okresie obserwacji,
istotnos¢ statystyczng wykazano w zakresie wystepowania zaslabnie¢ i omdlen
(p=0,12, C=0,24) w odniesieniu do poszczegolnych grup klinicznych. U pacjentow
zakwalifikowanych do grupy II klinicznej 2,5 krotnie czgSciej wystgpowaty utraty przy-
tomnosci niz u pacjentow w grupie I. Inne zglaszane dolegliwosci takie jak gorsza tole-
rancja wysitku fizycznego (p=0,89) czy uczucie kotatania serca (p=0,98) nic wykazaty
istotnosci statystycznej.

Analiza statystyczna parametrow EKG spoczynkowego (pomiary reczne) w aspek-
cie: rytmu wiodacego, osi elektrycznej serca (p=0,992), zaburzen przewodzenia $rod-
komorowego (p=0,132) i zaburzen okresu repolaryzacji (p=0,045) mata liczebnos¢ gru-
py) nie wykazala réznic istotnych statystycznie w ramach analizowanych grup klinicz-
nych. Rowniez nie wykazano istotnosci statystycznej pomig¢dzy parametrami EKG taki-
mi jak: QTcCpin, QTCmax, QTCq, JTCmin, JTCmax 1 JTcy W aspekcie przynaleznosci do grup
klinicznych.

Obecnos¢ parasystolii komorowej, w wielokrotnie powtarzanych 24 godz. bada-
niach EKG metoda Holtera, okazata si¢ istotnym statystycznie czynnikiem progno-
stycznym (p<0,001, C=0,491). Parasystolia znacznie czg¢sciej stwierdzana byta w grupie
klinicznej I (85% przypadkow) niz w 11 (30%).

Analiza statystyczna procentowego wystepowania arytmii komorowej w 24 godz.
badaniu EKG metoda Holtera w okresie obserwacji wykazata istotno$é statystyczna
pomigdzy samoistnym zanikaniem arytmii a przynaleznoscia do grupy klinicznej
(p <0,001, C=0,48).
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W grupie I w 10% przypadkéw wykazano narastanie arytmii w okresie obserwacji,
a w grupie I w 2% (p=0,16, C=0,223).

Kolejnym analizowanym parametrem byla ocena wpltywu tachykardii zatokowej
lub obcigzenia wysitkiem na zachowanie si¢ arytmii komorowej w poszczegdlnych gru-
pach klinicznych. Istotng réznicg¢ pomigdzy grupami klinicznymi obserwowano w wyga-
szeniu arytmii przez tachykardi¢ zatokowa w rejestracji holterowskiej (p<0,001,
C=0,358) ipodczas proby wysitkowej (p<0,001, C=0,48). Arytmia komorowa ulegata
wygaszeniu w 70-80% w grupie I 1 w 30% w grupie II.

Leczenia arytmii komorowej wymagaly wszystkie dzieci z grupy III, 30% dzieci
z grupy II, a w grupie I klinicznej wigkszos¢ dzieci nie wymagata terapii. Analiza staty-
styczna wykazala, ze dzieci z grupy Il 1 III klinicznej znamiennie czgsciej wymagaty
terapii w pordwnaniu z dzie¢mi z grupy I klinicznej (p<0,001, C=0,341).

W aspekcie wystgpienia kardiomiopatii jako powaznego incydentu sercowego anali-
zie poddano parametry echokardiograficzne w zaleznosci od kwalifikacji do grupy I, II
lub IIT w czasie obserwacji. W grupie I nieprawidtowosci w obrazie echokardiograficz-
nym wystapity u 1,3% badanych dzieci, a w grupie II w 11,4%. Wykazano istotnos$¢
statystyczng pomiedzy przynaleznoscig do wybranej grupy klinicznej a ujawnieniem sig¢
nieprawidtowosci w obrazie echokardiograficznym w czasie obserwacji (p=0,004,
C=0,229).

Analizujac kolejne powazne incydenty sercowe, takie jak wlasciwe interwencje im-
plantowanego kardiowertera-defibrylatora, zatrzymanie krazenia z/lub bez zgonu oraz
przeszczep serca, ze wzgledu na matg liczebnosé grup badanych, odstgpiono od analizy
statystycznej tych parametrdéw. W okresie obserwacyjnym u 7 dzieci implantowano
kardiowerter-defibrylator w prewencji wtornej u 3 (wszyscy z grupy III), a w prewencji
pierwotnej naglej $mierci sercowej u 4 (wszystkie dzieci z grupy II). Adekwatne inter-
wencje implantowanego kardiowertera-defibrylatora wystapity u 2 z grupy Il 1 u 2
z grupy II. Nie wystapily zadne nieadekwatne interwencje implantowanego kardiowerte-
ra-defibrylatora. U 1 dziecka w wieku 17 m-cy przeprowadzono badanie elektrofizjolo-
giczne 1 czg¢sciowo skuteczng ablacje pradem wysokiej czgstotliwosci dwdch ognisk
arytmogennych jako prewencji wtornej naglej Smierci sercowej. Troje badanych zmarto
w okresie obserwacyjnym, odpowiednio w wieku 6, 151 17 lat.

Oceniajac rokowanie w grupach klinicznych, w zaleznosci od kwalifikacji do grupy
I, 11, III klinicznej, ré6znica pomig¢dzy grupami okazata si¢ istotna statystycznie (p<0,01,
C=0,526). Rokowanie dobre dotyczylo 88% zakwalifikowanych do grupy I, natomiast
rokowanie zte lub niepewne dotyczyto 74% badanych z grupy II i III. Przeprowadzajac
podobna analiz¢ statystyczng w odniesieniu do grupy I klinicznej i grupy II klinicznej w
aspekcie rokowania, wykazano, ze w grupie I jedynie 4% dzieci miato niepewne roko-
wanie, a w grupie 11 29% (p<0,001, C=0,335).

Na podstawie przeprowadzonej analizy sformulowano nastgpujace wnioski:

1. Objawowy charakter arytmii komorowej koreluje z klasyfikacja do po-
szczegllnych grup klinicznych.
Arytmia komorowa pod postacia przedwczesnych pobudzen komorowych i par
komorowych jest w wigkszosci bezobjawowa arytmig komorowa, natomiast
arytmia komorowa pod postacig rytmdéw komorowych cechuje si¢ wystepowa-
niem objawow klinicznych.
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Omdlenia i utraty przytomnosci sg istotnymi prognostycznie objawami, zwlasz-
cza, gdy wspotwystepuja z arytmia pod postacia rytmow komorowych.

Uczucie niemiarowej akcji serca jest najczgstszg dolegliwoscia zglaszang
przez mtodziez z arytmia komorowa.

Morfologia arytmii komorowej VPB-LBBB vs VPB-RBBB nie wplywa na
histori¢ naturalng arytmii komorowej w populacji dzieci i mlodziezy ze
zdrowym strukturalnie i czynnosciowo sercem.

Pojedyncze przedwczesne pobudzenia komorowe stanowiag prawdopodobnie fa-
godng arytmig, ale konieczna jest kontynuacja okresowej obserwacji tej popula-
cji dzieci.

W prezentowanej pracy wykazano, ze czgste przedwczesne pobudzenia komo-
rowe, bez wzgledu na morfologi¢ VPB-LBBB vs VPB-RBBB, moga w miarg
uplywu czasu powodowac rozstrzen lewej komory, a przedwczesne pobudzenia
komorowe o morfologii VPB-LBBB moga by¢ pierwszym objawem arytmo-
gennej kardiomiopatii prawej komory.

Z. poddanych analizie parametrow elektrokardiograficznych spoczynko-
wego zapisu badania EKG w trakcie rytmu zatokowego nie wykazano
czynnika prognostycznego dla wystapienia powaznego incydentu sercowe-
go.

Wykazanie cech parasystolii komorowej oraz wygaszanie arytmii komorowe;j
przy wzroscie czestosci akcji serca wskazuje na tagodny charakter arytmii ko-
morowe;j.

Powazny incydent kardiologiczny i rokowanie niepewne lub zle czgsciej doty-
czy dzieci z czgstymi przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi, rytmami
komorowymi i migotaniem komr.

Obecnos¢ dwoch morfologii arytmii komorowej jest ztym prognostycznie mar-
kerem w historii naturalnej komorowych zaburzen rytmu.

Arytmia komorowa pod postacig przedwczesnych pobudzen komorowych i par
komorowych, bez wzglgdu na morfologi¢ arytmii, ma tagodny charakter.

Antyarytmicznego leczenia wymagajq dzieci z objawowg arytmia komoro-
w3, po zatrzymaniu krazenia w przebiegu migotania komor i wiekszos¢
dzieci z rytmami komorowymi.

Ablacja pradem wysokiej czgstotliwosci jest skuteczng metoda terapeutyczng
w przypadku wystepowania objawowych komorowych zaburzen rytmu zwlasz-
cza u mlodziezy 1 w wybranych sytuacjach klinicznych u dzieci mlodszych.
Stosowanie wszczepialnych kardiowerterow-defibrylatorow serca jest bez-
pieczng 1 skuteczng metoda prewencji naglej smierci sercowej i/lub pomostem
do transplantacji serca w groznych dla zycia arytmiach komorowych u dzieci.
Arytmia komorowa pod postacia przedwczesnych pobudzen komorowych 1 par
komorowych ze wzgledu na mozliwo$¢ wystgpienia powaznego incydentu kar-
diologicznego wymaga okresowej — co 2 lata — nieinwazyjnej diagnostyki kar-
diologicznej.
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9. SUMMARY

Ventricular arrhythmias in children can occur as a primary disturbance in potentially
healthy children or they can result from other diseases. The correct diagnostics
and treatment of the arrhythmia require the understanding of unique clinical features that
occur in different life periods and under different circumstances in the population
of children and youth.

The natural history of premature ventricular beats in children with structurally nor-
mal hearts has commonly been considered to be successful. A lot of research, though
on small populations of children, has shown a decrease in the premature ventricular beats
number during the observation period. The premature ventricular beats very rarely occur
in children younger than 9, however, in 2-6% of children and young adults there are
more than 50 premature ventricular beats in 24 hour Holter-EKG monitoring. The pre-
mature ventricular beats are generally considered as a benign arrhythmia if they do not
co-occur with an organic and\or functional heart disease and if physical exercise causes
the suppression of the arrhythmia. On the other hand, if physical exercise increases
or provokes arrhythmia it might be a sign of a structural or electrical heart disease,
though such a situation might be seen sporadically in healthy children.

So far, the studies on big and comparable populations of children and youth proving
this statement have never been carried out.

The purpose of this work was searching for the prognostic markers of ventricular
arrhythmia in children and young people with structurally and functionally normal
hearts.

The research was approved by both the parents of the children included in the re-
search and the Independent Bioethics Committee for Scientific Research of the Medical
University of Gdansk (NKEBN/12/2011).

Three hundred sixty three (363) children with ventricular arrhythmia diagnosed
in years 1995-2010 underwent the evaluation. The diagnostics and treatment were car-
ried out at the Department of Pediatric Cardiology of the Medical University of Gdansk.

The diagnostics was performed on the basis of the routine procedures such as
the clinical, electrocardiographic and image data analysis. The criterion of the minimal
observation period was not taken into consideration in the inclusion criteria because,
then, the patients in whom (1) the arrhythmia resolved spontaneously shortly after
its appearance, or (2) who reacted positively to the undertaken treatment or (3) who were
regarded not to require further observation because of the benign nature of the arrhyth-
mia would not have been included in the study. The exclusion of this population of
the children could have created a false image of the research showing that the arrhythmia
issue is a much more serious one than it actually is. Altogether 153 children were ex-
cluded from the research basing on the exclusion criteria such as the presence of
(1) a hemodynamically significant congenital heart defect, independently of undertaken
operative treatment or not, (2) cardiomyopathy, other than the tachyarrhythmic one,
(3) pathological masses in the heart of any kind, (4) an electrical heart disease,
(5) the disturbances of electrolyte, endocrinological, metabolic, pharmacological nature
or other system disturbances; or (6) after an acute injury.

On the basis of the inclusion criteria 214 children (95 girls and 119 boys) with age
ranging from 4 months to 17.6 years (median 12,1 years) at the time of the research were
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included into the study. The follow-up period ranged from 5 months to 15 years (mean
5.1 years).

It should be emphasized that the research in question comprises one of the biggest,
so far described, population of the children with ventricular arrhythmias and with struc-
turally and functionally normal hearts.

On the basis of the clinical and electrocardiographic data analysis the patients were
divided into 3 clinical groups:

Group I: children with single premature ventricular beats VPB and VPB couples —
149 children

Group II: children with ventricular rhythms (accelerated idioventricular rhythm,
nonsustained ventricular tachycardia and sustained ventricular tachycardia) — 61 children

Group III: children who suffered a sudden cardiac death and those with a docu-
mented ventricular fibrillation — 4 children

Statistical analysis showed that the sex of a child does not constitute a prognostic
factor (p = 0.79).

During the analysis of the clinical group data with reference to the age groups
while including them into the research it was observed that the peak arrhythmia diagnos-
tic age group was the one from 8 to16 years.

In clinical group I 33% of children was in the group from 12 to16 years, in group II
50% and in group III this age group was about 80%. The statistical analysis proved
an important statistic relationship (p=0.02, C=0.3) between the age of diagnosis
and the qualification into the clinical group.

While analyzing the reasons for the cardiological consultation it was observed
that an accidental founding of an irregular heart rate on physical examination and arr-
hythmia appearance on the routine ECG performed because of the qualification for
the continuation of sport activities (73% of all causes) were the most common reasons.
Losses of consciousness and a positive family history presented 10.3% of causes.
The statistic analysis showed that the symptomatical ventricular arrhythmia is a signifi-
cant parameter while defining the membership to the clinical group (p< 0.01, C = 0.478).
The syncope was a cause of seeking a cardiologist consultation in 11.4% cases in group
I1, and in 3.3% in group .

During the follow-up period the syncope (p=0.012, C=0.24) turned out to be statisti-
cally significant with reference to the specific clinical groups. Losses of consciousness
among the patients qualified for group II the syncope were 2.5 times more frequent than
among the patients in group I. Other symptoms such as a poor tolerance of physical
activities and the feeling of the irregular heart beats were not statistically essential
(p=10.98).

The statistic analysis of resting ECG parameters (manual measurements) did not
show any statistical differences within the analyzed clinical groups as far as a leading
heart rhythm, heart axis (p = 0.992), disturbances of intraventricular conduction
(p =0.132) and depolarization time were concerned. There was also no statistically im-
portant difference among ECG parameters such as QTcpin QT Ciax, QTCd, JTCmin, JTCmax
and JTcy in respect of the clinical group membership.

The presence of the ventricular parasystoly found out in a repeated 24 hour Holter-
ECG monitoring turned out to be a statistically important prognostic factor (p< 0.001,
C= 0.491). It was ascertained to be more frequent in clinical group I (85% cases)
than in group II (30%).
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The statistic analysis of percent occurrence of VPB in the 24 hour Holter-ECG
in the follow-up period showed the statistical importance between a spontaneous disap-
pearance of premature ventricular beats and classification to the clinical group
(p <0.001, C=0.48).

The increase of arrhythmia was noticed in 10% of cases in group II and only in 2%
in group I (p =0.16, C=0.223).

The next estimated parameter was the influence of sinus tachycardia and exercise
treadmill test on the ventricular arrhythmias according to the qualification to the clinical
groups. A significant difference was noticed among the clinical groups. The arrhythmia
was suppressed in 70-80% cases in group I and in 30% in group II.

The treatment was necessary in case of all children in group III and 30% of children
in group II. In case of group I most children did not require any treatment. The statistic
analysis showed that the children from group II and III required a significantly more
frequent antiarrhythmic therapy comparing to the children from group I (p < 0.001,
C=0.341).

Cardiomyopathy as a severe cardiac event was analyzed in respect of echocardio-
graphic parameters with regard to the qualification to clinical groups I, II or III. Echo-
cardiographic abnormalities were found out in 1.3% of the researched children
from group I and in 11.4% of group II. There was a statistic significance between
the membership of a chosen clinical group and the echocardiographic image abnormali-
ties (p= 0.004, C = 0.229) during the follow-up.

Due to the fact that the researched groups were not so numerous the statistic analysis
of the next severe cardiac events such as proper implantable cardioverter-defibrillator
interventions, sudden cardiac arrest with/or without death and heart transplantation was
not conducted.

In the follow-up a cardioverter-defibrillator was implanted in 7 children, as a sec-
ondary prevention of sudden cardiac death in 3children (all from group III)
and as a primary prevention of sudden cardiac death in 4 patients (all from clinical group
IT). Adequate interventions of an implantable cardioverter-defibrillator took place in 2
children from group III and in 2 from group II. There were no inappropriate implantable
cardioverter-defibrillator interventions.

In one child, aged 17 months, an electrophysiology study and a partially successful
radiofrequency ablation of two sites of ventricular tachycardia origin were performed
as a secondary prevention of sudden cardiac death.

There were 3 deaths during the follow-up, at the age of 6, 15 and 17.

The evaluation of the prognosis of the ventricular arrhythmias in the clinical groups,
depending on qualification for group I, II, and III showed a statistically significant dif-
ference (p< 0.01, C=0.526) among them. A good prognosis concerned 88% qualified
for group 1 and a poor or uncertain prognosis concerned 74% from group II and III.
A similar statistic analysis performed with regard to clinical groups I and II as far as
the prognosis was concerned, showed that the uncertain prognosis applied to only 4%
children in group I and 29% in group II (p<0,001, C=0,335).
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Conclusion:

Symptomatic ventricular arrhythmia correlates with the classification for
individual clinical groups.

Single premature ventricular beats and couples of VPB are mostly symptom-
free arrhythmias forms; whereas the ventricular rhythms are symptomatic ones.
Syncope and losses of consciousness are prognostically important markers es-
pecially if they co-exist with any form of ventricular rhythms.

An irregular heart rhythm is the most frequent disease symptom reported by
young people.

The morphology of ventricular arrhythmias VPB-LBBB vs VPB-RBBB
has no influence on the natural history of this arrhythmia in population of
children and youth with structurally and functionally normal hearts.
Premature ventricular beats are probably a benign form of arrhythmia; however,
there are two reasons to continue the periodic observation of this population of
patients’. Firstly, a prolonged period of very frequent premature ventricular
beats, independently of morphology VPB-LBBB vs VPB-RBBB, may lead to
the left ventricle dilatation. Secondly, premature ventricular beats originating
from the right ventricle might be the first symptom of arrhytmogenic right ven-
tricle cardiomyopathy.

The study shows that the resting ECG parameters on a sinus rhythm have
no prognostic value in respect of the occurence of serious cardiac events.
The presence of ventricular parasystoly features and suppressing of ventricular
arrhythmias with an increase of the heart rate indicate a benign character of arr-
hythmia.

A serious cardiac event and an uncertain or poor prognosis mostly concern the
patients with frequent premature beats, ventricular thythms and ventricular fi-
brillation.

The presence of two morphologies of ventricular arrhythmia is a high risk
marker in the natural history of ventricular arrhythmia .

A ventricular arrhythmia in the form of premature ventricular beats and couples
of VPB independently of ventricular morphology is of a benign character.

An antiarrhythmic treatment is required for all children with symptomatic
ventricular arrhythmia, for those after successful resuscitation in the
course ventricular fibrillation and in the majority of children with ventri-
cular rhythms.

Radiofrequency ablation is a forceful therapeutic method in case of occurrence
of symptomatic ventricular arrhythmia in young people and in some clinical
situations in the youngest children.

The application of implanted cardioverter-defibrillators is a safe and an effec-
tive method in children resuscitated from the sudden cardiac death or at high
risk for sudden death and they may serve as a by-pass in the need for heart
transplantation in cases of life threatening ventricular arrhythmia in children.
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A ventricular arrhythmia in the form of premature ventricular beats and couples
of VPB due to the potential risk of the serious cardiological event occurence re-
quires a periodic — every two years — noninvasive cardiological diagnostics.
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10. ZALACZNIK

Obliczenia statystyczne:

Morfo St Error

logia N Mean Std. Neviation Mean
Wiek 1BBR o2 1,614 41,2679 4450
Rozpoznania REBB 45 | 10,581 4,9022 7816

Levene's Test for Equality of

Variances t-test tor Equality of Mzans
Sig. t df Sig. (2-tailed)
Wiek Equal variances - -
Rozpoznénia assumed 998 319 1,145 136 254
Equal variances not ’ _
assumod 1,089 79,004 279
t-test for Equality of Means
95% Confidence Interval of the
Diterence
Mean Stel. Frror
Ditference Difference Lower Upper
Wiek ) Equal variances 0926 8148 6778 2,5430
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Equal variances not
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Rozpoznanie ostateczne
ZDROWE
ABVC CHD DCMP SERCE Total
Mortologia LBBB 1 2 87 92
REBEB 1 5 41 47
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 5!3535i 3 ,118
Likelihood Ratio 6,174 3 103
N of Valid Cases 139
Eripe kliniczna
| |1 Total
Mo lologia LBEB 64 g uz
RRRA a7 10 A7
Asvinp. Sig. Exuact Sig. (2- Exacl Sig. (1-
Vauye lf (2-sicled) sidec) sicled)
Fearson Chi-Square 1_31:3a 2nh2
Continuity C-::r'loc’[ionb 893 345
Likelihood Natic 1,350 245
Fish=r's Exact Test 316 173
N ol Valid Cases 139
Plec
E M Total
Morfologia LEBB a8 54 g2
RBBB 25 22 47
Total /3 76 139
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Asymp. Sig. Exact Sig. (2- Exact Sig. (1-
\alue df {2-sided) sided) sided)
Pearson Chi-Square 1.774° 1 ,1883
Continuity Correction b 1.327 1 249
Likelihood Hatio 1.771 1 183
Fisher's Exact Test 210 125
N of Valid Cases 139
CKGO_Mytm
00 2,00 3,00 Total
Maortfologia _BEBB =Ty o2
~BBB 47 0 0 47
Total 137 139
Asymp. Sig.
Velue df 2-gided)
Pearson Ghi-Sguars 1,[13Ta D96
Likelihcod Ratio 1,656 435
EKGO _Os
.00 1,00 2,00 Total
Morfologia  LBBB 87 2 92
RBBB 44 1 a7
Total 131 3 5 139
Asymp. Sig.
Value df {2-sided)
Pearson Chi-Square !Daga 2 957
Likelihood Ratio 087 2 958
Linear-by-Linear
Association 074 1 785
N of Valid Cases 139
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EKGO_Bloki
1,00 2,00 Total
Morfologia  LBBB 4 2 6
RBBB 1
Total 5 2 7
Asymp. Sig. Exact Sig. (2- Exact Sig. (1-
Value df (2-sided) sided) sided)

Pearson Chi-Square I457a 9 405
Caontinuity Gorrection > 000 q 1,000
Likelihood Ratio 758 1 380
Fisher's Exact Test 1,000 714

Morfo Std. Error

logia N Mean Std. Deviaticn Mean
EKGO_QRSmin  LBBB g bY, /243 13,24669 1,38106

ROBD 47 71,5957 14,03049 2,04656
EKGO_QRSmax  LBBB 18 71,3439 [,23666 1,/0570

ROBD 11 77.2727 9,04534 2,72727
EKGO_QTemin LBBE 92 | 387,0761 30,70320 3,20103

REEB 47 | 387,7234 26,74981 3,90186
[KGO_QTemax  LEEB 47 | 415,1915 28,68467 4,18409

REEB 24 | 414,2917 20,45245 4,17484
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Levens's Test for Equality of
Variances t-test for Equality of Means
F Sig. t df Sig. (2-tailed)
EKGO_QRSmin Equal variances
assumed ,233 ,630 - 771 137 442
Equal variances not
assumed -, 756 88,190 451
EKGO_QRSmax  Egqual variances
assumed 654 426 -1,933 27 064
Equal variances not =
assumed -1,829 17,755 084
EKGO_QTecmin Equal variances
assumed 1,147 ,286 -123 137 903
Equal variances not
assumed -,128 104,767 898
EKGO_QTcmax Equal variances
assumed 3,976 ,050 137 69 892
Equal variances not
assumed 182 61,424 879
t-test for Equality of Means
95% Confidencs Interval of the
Diffsrence
Mean Std. Error
Difference Diffsrence Lower Upper
EKGO_QRSmin Equal variances =
assumed -1,86748 242314 -6,65908 292411
Equal variances not
assumed -1,86748 2,46895 -6,77386 3,03890
EKGO_QRSmax  Equal variances
assumed -5,88384 3,04430 -12,13022 36254
Equal variances not
assumed -5,88384 3,21674 -12,64865 ,88097
EKGO_QTecmin Equal variances
assumed -,64732 527751 -11,08324 9,78860
Equal variances not =
assumed -,64732 5,04689 -10,65463 9,35999
EKGO_QTcmax Equal variances
assumed ,89982 6,58053 -12,22797 14,02762
Equal variances not
assumed ,89982 5,91066 -10,91762 12,71726
Morfo Std. Error
logia, N Maan Std. Deviation Mean
EUD ter LBBE 71 | 140,7042 18,54138 2,20048
“ygaszenis RB56 33 | 1415152 1622521 2 82445
Lavens's Tast for Equality of
Variances t-test for Equality of Means
E Sig t df Sig.(P-tailed)
Holter_Wygaszenis  Equal variances
assumed 217 474 -216 102 B30
Equal varances not
assumed 226 | 70723 821
t-test for Equality of Means
95% Confidence Interval of the
Differsnce
Mean Std. Error
Difference Difference Lower Upper
Holter_Wygaszenie  Equal variances
—vg B inpuible -81093 3,76010 -8,26906 6,64720
E_ggf;;g'iances not -B1093 3,58043 7.95059 6,32874
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Przebieg arytmii
malejs narasta nie zmienia Total
Morfologia LBBB 47 2 43 92
REBB 20 2 25 47
Total 67 4 68 139
Asymp. Sig.
Valus df (2-sided)
Pearson Chi-Square 1,2035l 2 048
Likslihood Ratio 1,184 2 293
N of Valid Cases 139
Wplyw na arytmie
(0 1.00 200 3,00 Tatal
Morfologia  LBBB 10 53 3 1 67
REBE 2 24 2 0 28
Total 12 77 5 1 95
Asymp. Slg.
Valug of (g—siﬂed]g
Pearson Chi-Square 1,738" 629
Likelihood Ratio 2112 3 549
Linear-by-Linear
Associalli‘ron 499 1 A80
N of Valid Cases g5
EKGO_Rytm
.00 2,00 3.00 Total
Morfologia 2 morf 18 1 0 19
poli 1 0 0 1
LBEBB 20 1 1 92
RBBDB 47 0 0 47
Total 156 2 1 159
Asymp. Sig.
Value di (2-sided)
Pearson Chi-Square 3,81 72 701
Likelihood Ratio 3,705 716
Linear-by-Linear
Association 1,451 1 228
N of Valid Cases 159
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EKG0_Os
.00 1,00 2,00 Total
Morfologia 2 morf 19 0 0 19
poli 1 0 0 1
LBBB a7 2 3 92
RBBB 44 1 2 47
Total 151 3 5 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 1,313% 971
Likelihood Ratio 2,298 890
Linear-by-Linear
Association 1,101 1 294
N of Valid Cases 159
Parasysiclia
ne tak Tctal
Morfolegie 2 morf 14 1g
pol 1 1
_BBG 27 65 o2
~HBEH 13 34 47
Tota 55 104 159
Asymp. Sig.
Value di z-sided) |
Pearson Chi-Sguare 16,841 a 001
Likelihood Hatio 16,075 Raloy
N of Valid Casss 159




Zatacznik 143
Wygaszenie arytmii
NIE TAK Total
Morfologia 2 morf 11 19
poli 1 1
LBBB 20 71 91
RBEBB 13 33 46
Total 45 112 157
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 12:422a 9 Q06
Likelihood Ratio 11,830 9 Q09
Linear-by-Linear
Association 5.710 1 017
N of Valid Cases 157
Wplyw na arytmie
,J0 1,00 2,00 3,00 Total
Morfologia 2 morf 3 5 2 0 1 11
poli 0 1 0 0 0 1
LBBB 10 53 3 1 0 67
REB3 2 24 2 ] 0 28
Total 15 83 7 1 1 107
Azymp. Sig.
Value of (2-sided)
Pearson Chi-Square 16!409;‘ 12 173
Likelihood Ratio 12232 12 427
Linear-by-Linear
Association 622 f 430
N of Valid Cases 107
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Przehieg arytmii
maleje narasia__| nie zmienia Total |
Morfelogia 2 morf 5 9 19
poli 0 1 1
LBBB 47 2 43 92
RBBB 20 2 25 47
Total 72 9 78 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 2[]![].453a 6 ,003
Likelihood Ratio 14,407 I3 025
N of Valid Cases 159
Okr. obs. nemiarowosc
N E | AK | otal
Morfologia 2 morf 11 8 19
poli 0 i 1
LBBB 74 19 g
RBEB a7 10 47
Total 121 38 159
Asymp. Sig.
Value df {2-sided)
Pearson Chi-Sgquare ?,353a 061
Likelihood Ratic 6,642 084
N of Valid Cases 159
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Okr. obs. przytomnosc
NIE TAK Total
Morfologia 2 morf 14 5 19
poli 0 1 1
LBBB 80 12 92
RBBB 44 47
Total 138 21 159
Asymp. Sig.
WValue df (2-sided)
Pearson Chi-Square 11,331 3 010
Likelihood Ratio 8,658 3 ,034
N of Valid Cases 159
Kardiomiopatia tachyarytmiczna
NIE TAK Total
Morfologia 2 morf 16 3 19
poli 1 0 1
LBBB 89 3 92
RBBB 45 2 47
Total 151 8 159
Asymp. Sig.
Value d 2:sided)
Pearson CGhi-Square 5_313“ 3 150
Likelihood Ratio 3 866 3 276
N of Valid Cases 159
Rokowanie
dobre - dobre -
lagodna lagodna
arytmia bez arytmia z dobre- bez
objawow objawami arytmii niepewne Zle Total
Morfologia 2 morf 3 1 6 3 19
poli 0 0 1 0 1
LBBB 58 14 12 8 0 92
RBBB 26 3 11 7 0 47
Total 90 20 24 22 3 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 42,944% 12 ,000
Likelihood Ratio 31,169 12 ,002
N of Valid Cases 159
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Plec
F V1 Total
GrupaKliniczna | 63 86 149
i 32 29 61
I 0 4 4
Total 95 119 214
Value df A?E{I;]Elag}!g
Pearson Chi-Square 5,[]?03 2 079
Likelihood Ratio 6,560 2 ,038
N of Valid Cases 314
EKGD_Rytm
zatoka komora V. [QZT Total
GrupaKliniczna | 148 0 1 149
I 60 1 0 61
1] 3 1 0 4
Total 211 2 1 214
Asymp. Sig.
Valus df (2-sided]
Pearson Chi-Square 2?‘,1?‘55l 4 ,000
Likelihood Ratio 8,676 4 070
N of Valid Cases 214
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EKGO_Cs
N L P Total
GrupaKliniczra | 145 o 4 149
Il 58 1 2 A1
1l 4 0 0 4
Total 205 3 6 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Ghi-Souare Iggda ,002
Likelihood Ratio 429 4 ,980
N of Valid Cases 214
EKGO_Bloki
n/spec PRBBE REBD Total
GrupaKliniczna | 0 a3 o 5
Il 3 4 0 7
(Il 0 2 0 2
Total 3 9 2 14
Asymp. 3ig.
Value df (2-sided)
Pearzon Chi-Square 7,06?‘3 a 132
Likelihood Ratio 8,688 4 069
N of Valid Gases 14
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Parasystolia
nie tak Iotal
GrupakKliniczna I o5 126 149
I 43 18 61
L] 4 0 4
Total 70 144 214
Asymp. Sig.
Value df (:sided) |
Pearson Chi-Square a?lggga ,000
Likelihood Ratio 68,332 ,000
M of Valid Cases 214
Wyagaszenie arytmil
MNIE TAK Total

GrupaKliniczna I 20 118 147
Il 31 30 61
I 3 0 3
Total 63 148 211
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square g?lgqga 2 000
Likelihood Ratio 26,724 2 ,000
N of Valid Cases 211
Wplyw na arytmie
bez wyQasz osl n. ilosc n.jakosc Total
GrupaKliniczna | 10 76 6 1 0 93
I 8 29 1 0 1 39
I 1 0 0 0 1 2
Total 19 105 7 1 2 134
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MAaymp. Sig.
Walue df [F-gided)
Fearaon CGhi-Souare 40!024“ 000
Likelihood Natio 16,190 040
M of Vald Casss 194
Przebeg arytmii
malsjs narasts nis zmisnia Total
iarupakliniczna I 7R 70 149
Il o8 o7 61
Il 0 3 4
Total 104 10 100 2141
Asymp. Sig.
Valus df {2-sided)
Pearzon Chi-Souare 12,251 4 4 016
Li<slihood Ratia 12050 4 017
M of Valid Cases 214

Qkr. obs. niemiarowosc

NIE TAK T otal
GrupakKliniczna | 121 28 149
I 43 18 61
1] 2 2 4
Total 166 48 214
Asymp. Sig.
Valus df (2-sided)
Pearson Chi-Square 4,53?'3 b ,008
Likelihood Ratio 4,276 2 118
N of Valid Cases 214
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Okr. obs. meczliwosc
NIE TAK Total
GrupakKliniczna | 135 14 149
I 49 12 61
1l 4 0 4
Total 188 26 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 4,34(3& 089
Likelihood Ratio 4,966 ,083
N of Valid Cases 214
Okr. obs. przytomnosc
NIE TAK Total
GrupakKliniczna | 135 14 149
Il 49 12 61
I 2 2 4
Total 186 28 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 8.904" 012
Likelihood Ratio 7.163 028
N of Valid Cases 214
Kardiomiopatia tachyarytmiczna
NIE TAK Total
GrupaKliniczna I 147 0 149
I 54 7 61
il 4 0 4
Total 205 9 214
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Asymp. Sig.
Value df (2-sided
Pearson Chi-Square 11,210 0 004
Likelihood Ratio 9,964 2 007
N ot Valid Cases 214
Rokowanie
dobre - dobre -
lagodna lagodna
aryimia bez arytmia z dobre- bez
objawow gbjiawami arytmii niepewns zle Total
GrupaKliniczna | 90 20 a1 8 0 149
I 27 6 ] 17 2 e1
I 0 o] 0] 2 2 4
Total 117 26 40 27 4 214
Asymp. Sig.
Value of (2-cided)
Pearson Chi-Square 51.743" ) ,000
Likelihood Ratio 44,546 8 ,000
N of Valid Cases 214
Morfologia
2 morf poli LBBEB RBEBB Total
GrupaKliniczna | a 0 64 a7 109
Il 9 1 o8 10 48
Il 2 0 0 0 2
Total 19 1 92 47 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 22,794 6 001
Likelihood Ratio 16,772 6 ,010
N of Valid Cases 159
Grupa wickowa
0-1 1-3 12-16 3-5 5-8 8-12 =16 Total
GrupaKliniczna | 3 8 49 9 16 36 23 149
I 1 5 29 5 7 10 4 61
1] 0 0 0 1 0 3 4
Total 9 13 78 14 24 46 30 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 23 080" 12 027
Likelihood Ratio 21,140 12 048
N of Valid Cases 214
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Dla morfologii VPB-RBBE i VPB LEBB

Objawy
- 00 2.00 3.00 4.00 5.00 5.00 7.00
Grupa kliniczng | 3 9 62 &} 3 1] 15
Il i] 1 21 A 1 9
Tulal 3 10 82 7 7 1 25
1 - szmer
2- uczucie arytmii
Oy 3- nie.n'inrmvn akcja serca w badanin prredmiorowym
4 - objawy wazowagalne
— 5,00 Total 5 - utrata przytomnosci
Grupa kliriczna | 1 100 G- inne !
I 1 38 rutynowe EKG
Total 2 138 & - wywiad rodzinny
Asymp. Sig.
Walue df (2-cided) |
Pearson Chi-Sguare 1[):515:1 7 156
Likelihood Ratio 11291 26
N of Vaid Cases 138

Variances

Levene's Test for Equality of

t-test for Equality of Means

E Sig. i df Sig. (2-tailed)

o n -
Wiek rozpoznania Esq:fr:j\é%nances 1596 209 1101 99 74

ESqSuL?rln\.é%nances not 1,048 64,644 298
EKGO_QRSmin gsqéiﬁr!j\é%nances 240 625 1049 a9 207

ESqSuL?rln\.é%nances ot -1,027 70,566 308
EKGO_QRSmax Esq:fr:j\é%nances 580 455 2533 0o 19

ESqSuL?rln\.é%nances not 2372 13777 033
EKGO_QTcmin Esq :L?r:w\é% riances 1397 282 599 a9 20

Eggfr!j\é%nances not 6ot — .
EKGO_QTcmax gsq suL?rgw\éac‘J riances 4521 037 105 65 017

ESqSuL?rln\.é%nances ot 116 61,892 008
EKGlast_QRSmin Esq:fr:j\é%nances 002 967 175 99 o1

ESqSuL?rln\.é%nances not 176 76,149 861
EKGlast_QRSmax Esq:fr:j\é%nances 2144 160 2683 18 015

ESqSuL?rln\.é%nances not 2186 6588 067
EKGlast_QTcmin gsqéiﬁr!j\é%nances 049 826 017 99 087

ESqSuL?rln\.é%nances not 016 68,184 987
EKGlast_QTcmax Equal variances

assumed 0

Equal variances not

assumed
Wygaszenie Esq:fr:j\é%nances 667 416 299 20 766

ESqSuL?rln\.é%nances not 311 64708 757




Zatacznik 153
f-tast for Fquality of Means
06% Confidence Intcrval of the
Limerence
IMoan Std. Error
Dillererce Dilferernce Luwies Upper
Wiek rozpoznania E%j]m'g!jﬂanzes 10220 9300 _B213 28592
Cqual variances not . - -
ey 0240 O76S -0273 29752
EKG0 QRSmin Equal variances I S .
- S amed -2,35409 2,83546 -8,63903 267176
Equal variances not -2,99409 2,91600 -8,80904 2,62087
EBKC0_QreSmax Equay variances 8,55556 3,37815 1556141 1,54970
Equa vatiances not -8, FREAE 361776 163 E - ANR9A
EKGO_QTemin Equal varanies -3,56954 6,12290 -15,8185C 347382
Eggf'm"’eﬁ’j”m:c:‘ not -1,56934 585071 -15,30044 708176
RO emar P ArAnces RYIERE] A/ AP far 1417385
Equat variances nol 70032 6,03155 -11,44094 12,0056
EKGlzs: GRSMIN Equal variances = - .
i ~30488 223668 -1,87299 1,08328
LA variannes f
ey S MO - 39485 224854 A BI2h 4.U8305
EKGlest QRSmax  Equal variances -0,57143 3,13430 -15,2025¢ -1,06020
Equal variances not [ ; 5189
i 857143 3,92099 17 55182 21396
FRSles. aTemin - Bqua variances - 05701 3,35900 -6,74183 5.62781
Equal vanances not - 05701 247871 -6,92823 5.88431
EKGlas:_QOTomax Equal variances
dusumend -£,00000
Equal variances not
assumed -8.00000
Aygaszenie Lqua rariances -1,21666 4,03941 -9,31503 588172
Equal variances not - P - -
il -1, 71666 3,990 -9.07474 R59145
RozpOstat
ZDROWE
ARVC CHD DCMP NCLY SER Total
Grupa wiekowa 0-3 0 1 0 0 21 22
3-5 1 0 0 Q 13 14
5-8 1 2 0 a 21 24
8-12 2 3 0 0 41 46
12-16 1 6 2 1 68 78
>16 0 0 1 0 29 30
Total 5 12 3 1 193 214
Asymp. Sig.
Walue di (2-sided)
Pearson Chi-Square 12,71 5 20 889
Likelihood Ratio 17.024 20 651
N of Valid Cases 214
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Ohjawy
1,00 2.00 200 4.00 3,00 &,00 7,00
Crupa wickowa 0-3 1 a] T 0 a2 0 1
35 ] 1l 13 § 1 1 0
58 1 o] 16 0 4 i 1
0-12 1 4 21 5] 2 i] 11
12-16 il 13 39 2 3 1 18
>16 1 1 14 1 4 1 B
Total 1 15 120 =] 5 2 5]
Objawy AS';'.lm:. S|g
8.00 Tolal Walue - J-zided)
Grupaviekowaz 03 1 o Pearson Chi-Souare 53833 a5 a7
a5 | qa || Likelinoac Rato 67,298 33 001
_ T oimpeeem Bue | frwsesy _
58 2 24 ;'&;&T{F' e 2,529 1 12
g-12 1 46 M of Valid Cases 211
12-16 7 rii}
.;.E j 2? 1 _fJI"IFI'- , -
2 - uczuciz arvtmii
Total i 211 3 - niervigrowa akcja serca w badanm przzdmictoviym
4 - ablawy wazowagalne
3 - ulnaba preylomicl
LTI
T - ratynowe CRG
& - wywiad rodzinny
Holter Pzrasystolia
nic tak Total
Crupa wickowa 0-3 F 6 el
3-8 g 9 14
5-8 10 11 24
0-12 14 32 45
12-16 28 a0 78
=16 7 23 =0
Total 70 144 214
Asymp. Sig.
value df [ cided)
Pearson Chi-Square 2,894 8 ] TG
Likelinood Ratio 2,938 5 109
M of Valid Casas 214




Zatacznik 155

Przetieg arytmii
maleje narasta nie zmienia Total
Grupa wiekowa 0-3 14 1 T 22
3-9 7 2 5 14
5-8 10 2 12 24
a8-12 24 1 21 46
12-16 a7 4 ar 78
>16 12 0 18 30
Total 104 10 100 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square g.990" 10 441
Likelihood Ratio 10441 10 403
M of Valid Cases 214
Wplyw wysilku na arytmie
00 1,00 2,00 3,00 4,00 Total |
Grupa wiekowa 0-3 2 3 0 0 0 5
3-5 2 1 0 ] 0 a
5-8 2 & 1 0 1 10
8-12 2 32 3 0 0 a7
12-16 8 47 3 1 1 60
>18 3 16 0 0 0 19
Total 19 105 7 1 2 134
Acumm Sin N _ ko varesbrary
Asymp. Sig. 0 - bez wplywu
Value af (2-sided) 1 - wygaszenic
Pearson Chi-Square 21,801 3 20 .351 - os;l:bienie
Likelinood Ratio 18,903 20 928 ";— nasilenie ilodciowe
Linear-by-Linear 262 1 609 o e ke
Association ¥ : 1 - nasilenie jakosciowe
N of Valid Cases 134
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Okr. obs. niemiarowosc
MNIE TAK Total
Grupa wiekowa 0-3 22 0 22
3-3 13 1 14
5-B 15 a9 24
8-12 35 11 46
12-16 58 20 78
>16 23 7 30
Total 166G 40 214
Asymp. Sig.
alue df {2-sided)
Pearson Chi-Square 1 1:9[]'3;.5 5 036
Likelhood Ratio 16,853 5 005
M of Valid Cases 214
Okr. obs_meczliwosc
NIE TAK Total |
Grupa wiekowa 0-3 21 1 22
3-5 13 1 14
3-8 16 8 24
8-12 40 6 46
12-16 72 = 78
=16 26 4 30
Total 188 26 214
Asyinp. Sig.
Walue df (2-sided)
Pearson Chi-Square 13,137° 022
Likelhood Ratio 10,931 053
N of Valid Cases 214




Zatacznik

157

Qkr. obs. utr. przytomnosci
MNIE TAK Total |
Grupa wiekowa 0-3 20 2 22
3-5 14 0 14
5-8 19 5 24
8-12 ar 9 46
12-16 71 7 78
=16 25 5 30
Total 186 28 214
Asymp. Sig.
Value df i2-sided)
Pearson Chi-Square 6.879" 230
Likelihood Ratio 8,475 132
N of Valid Cases 214
Kardiomiopatia tachyvanytmiczna
NIE TAK Total |
Grupa wiekowa 0-3 21 1 22
2-5 13 1 14
5-8 23 1 24
8-12 45 1 46
12-16 74 4 78
=16 29 1 30
Total 205 g9 214
Asymp. Sig.
Value df (2-sided) |
Pearson Chi-Square 99g° 963
Likelhood Ratio 1,040 959
N of Valid Cases 214




158

Joanna Kwiatkowska

Rozpoznanie ostateczne
DROWE
ARVC DCMP NCLY SERCE Total
Morfologia 2morf 3 0 1 15 19
poli 0 0 0 i i
LBBB 1 2 0 a9 a2
RBBB 1 0 0 46 47
Total 5 2 1 151 159
Asymip. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 20,4993 9 015
Likelihood Ratio 13,832 2] 128
N of Valid Cases 159
Grupa wiekowa
0-3 3-5 5-8 8-12 12-16 >16 Total
Morfologia 2 maorf 2 3 4 4 4 2 19
poli 0 0 0 0 ( 0 1
LBEBB 7 5 9 22 37 12 92
REBB a 2 8 9 15 5 47
Total 17 10 21 35 57 19 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 12,1107 15 671
Likelihood Ratio 11,525 15 715
|
N of Valid Cases 159
Grupa kliniczna
| I Il Total
Morfologia 2 morf e g 2 19
poli 0 1 0 1
LBBb o4 28 a 92
RBBB 37 0 47
Total 109 48 2 159
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 22794 a 6 ,001
Likelihood Ratio 16,772 6 010
M of Valid Cases 159




Zatacznik 159
[ T=1TTY]
Objawy
1,00 2,00 3.00 4,00 5,00 6,00 7,00
Maorfologia 2 morf 0 1 [ 1 5 0 2
poli 0 1 0 0 0 D 0
LBEBB 1 7 55 G 4 1 18
RBBB 2 3 28 1 3 0 7
Total 3 12 89 8 12 1 27
1 - szmer
. 2 - uczucie arytmii
Objawy 3 i przedmiotowym
8.00 Total 4
Morfologia 2 morf 3 18 5 - utrata przytomnosci
poll 0 1 6 - inne
LBEB 0 ) 7 - rutynowe EKG
N 8 - wywiad redzinny
RBDD 2 46
Totai 5 157
Asym_p, Sig.
Value df [2-sided)
Pearson Chi-Square 437358° 21 003
Likelihood Ratio 31,407 21 067
Lnear-by-Linear 3,310 w 068
N of Valid Cases 157
Wplyw proby wys. na arytmie
bez wygaszenie Total
Grupa kliniczna I 10 76 86
Il 8 29 37
1 1 0 1
Total 19 105 124
Asymp. Sig.
Value df (2-sided)
Pearson Chi-Square 7.563 a 2 ,023
Likelihood Ratio 5751 2 056
N of Valid Cases 124
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Grupa kliniczna

| ] 1] Total |
Leczenic nigdy 136 34 ] 170
okresowo / rzadko 7 7 0 14
przez wiekszosc okr.obs) [ ply 4 an
Tatal 145 61 4 214
Asymp. Sig.
Value df Cesided) |
Pearson Chi-Square §0 457" 000
Likelihood Ratio 51,649 00o
M of Valid Cases 214




