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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

Prosz¢ wpisa¢ krotkie podsumowanie poddawanego opinii przypadku

23 letni bezobjawowy pacjent, dotychczas nieleczony przewlekle, zostat przyjety do szpitala
celem planowej diagnostyki w kierunku zespotu Brugadéw (BS). U ojca pacjenta
wszczepiono kardiowerter-defibrylator w prewencji wtornej nagtego zgonu sercowego z
powodu rozpoznania (BS) typu | i przebytego NZK w przebiegu migotania komor i
skutecznej reanimacji. U pacjenta rozpoznano blok p-k I stopnia. W badaniu EKG metoda
Holtera zarejestrowano: 29 pauz o maksymalnym czasie trwania 2387 ms, ktore wystapity w
godzinach dziennych i nocnych 1 powstaty w mechanizmie zablokowanych pobudzen
przedsionkowych i bloku p-k I1 st. o periodyce Wenckebacha oraz typu Mobitz II.
Wystepowaty epizody izorytmicznego rozkojarzenia przedsionkowo- komorowego z
zastepczym rytmem weztowym. W badaniu EPS stwierdzono wydtuzony odstep HV oraz
niski punkt Wenckebacha 80/mim. W badaniach obrazowych nie stwierdzo zadnych
zaburzen strukturalnych migsnia sercowego.

Podsumowujac, u pacjenta wykluczono BS, wysuni¢to jednak podejrzenie postepujacej

choroby uktadu przewodzacego - PCCD (obie choroby majg wspolne podtoze genetyczne).

DYSKUSJA

Post¢pujacg chorobe uktadu przewodzacego (PCCD) rozpoznaje si¢ w przypadku

niewyjasnionych zaburzen przewodnictwa w uktadzie bodzco przewodzacym u mtodych (<50
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lat) pacjentdw bez zaburzen strukturalnych mi¢$nia sercowego oraz miegsni szkieletowych. W
zespole Brugadéw prowokacja tachyarytmii (VT) w EPS ma warto$¢ rokownicza u
bezobjawowych pacjentow (stratyfikacja ryzyka), natomiast wywiad rodzinny nagtego zgonu

oraz mutacje SCN5A nie majg znaczenia rokowniczego w stratyfikacji ryzyka.
Wszczepienie rozrusznika serca przy rozpoznaniu PCCD zaleca si¢ w przypadku
intermitujacego lub utrwalonego bloku A-V zaawansowany lub I11 stopnia, objawowego
bloku A-V 11 stopnia typu Mobitz I lub I1.

Wszczepienie kardiowertera-defibrylatora przy rozpoznaniu PCCD zaleca si¢ w przypadku
stwierdzenia mutacji genu laminy A/C z dysfunkcja migsnia sercowego i/lub obecnosci

nieutrwalonych czgstoskurczéw komorowych.

OPINIA EKSPERTA

U zdrowych mtodych ludzi aktywnych rekreacyjnie zaburzenia przewodzenia A-V nie sg
rzadkie i sg najczesciej zwigzane z wagotonig. Blok A-V wystepuje praktycznie tylko w nocy.
U prezentowanego pacjenta wykazano dystalne zaburzenia przewodzenia A-V. Podejrzenie
PCCD budzi mtody wiek, brak choroby strukturalnej serca i miopatii, zaburzenia
przewodzenia A-V, obecno$¢ BS u ojca pacjenta. Mutacje SCN5SA powodujg wigkszo$¢
rodzinnych postaci PCCD 1 czgsto obecny jest fenotyp BS. By¢ moze wystepuje wspdlna z

ojcem mutacja typu ,,loss of function SCN5A” ale o innej ekspresji.

PODSUMOWANIE

U tego mlodego bezobjawowego pacjenta nalezy nadal przeprowadza¢ kontrolne
monitorowanie holterowskie ekg w celu oceny progresji zaburzen przewodzenia oraz
wykona¢ szczegotowe badania genetyczne (SCN5A, TRPM4, LMNA). Obecnie nie zalecamy

wszczepienia rozrusznika serca czy kardiowertera-defibrylatora serca.
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