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Zwiekszone ryzyko zaburzen rytmu serca w warunkach
wzmozonego napiecia uktadu wspbtczulnego potwierdzaja
liczne obserwacje kliniczne i eksperymentalne. Wzmozone
napiecie uktadu wspétczulnego zwieksza ryzyko czesto-
skurczéw komorowych w wiekszosci form zespotu
wydtuzonego odstepu QT (ang. long QT syndrome — LQTS),
u chorych z katecholaminergicznym wieloksztattnym cze-
stoskurczem komorowym (ang. catecholaminergic polimor-
phic ventricular tachycardia — CPVT), po zawale i z niewy-
dolnoscig serca [1-4]. Leki blokujace receptory adrenergiczne
beta (beta-blokery) zmniejszajg $miertelnos¢ u chorych po
zawale serca, s3 tez lekami z wyboru u chorych z LQTS
i CPVT [5-7].

Zesp6t wydluzonego odstepu QT

Zesp6t wydtuzonego odstepu QT jest spowodowany
wydtuzeniem repolaryzacji miesnia komor na skutek nie-
prawidtowej czynnosci kanatéw btony komérkowej: wzmo-
zonej czynnosci kanatéw sodowych lub wapniowych albo
ostabieniem czynnosci kanatéw potasowych. Nieréwno-
mierne wydtuzenie repolaryzacji (dyspersja repolaryzacji)
w réznych warstwach miesnia sercowego w sprzyjajacych
warunkach moze powodowac powstanie fali reentry, odpo-
wiedzialnej za wystapienie wieloksztattnego czestoskur-
czu komorowego torsade de pointes. Wydtuzenie czasu
trwania potencjatu czynnosciowego sprzyja powstawaniu
wczesnych potencjatéw nastepczych, ktére moga inicjo-
wac torsade de pointes. W warunkach wzmozonej aktyw-

nosci uktadu adrenergicznego dochodzi do zwiekszenia
dyspersji repolaryzacji, co stwarza warunki do powstania
zaburzen rytmu [8]. Utraty przytomnosci, czestoskurcze
komorowe i nagte zatrzymanie krazenia u chorych z LQTS
najczesciej wystepuja w czasie wysitku (LQT1) lub stresu
czy nagtej emocji (LQT2) [9]. Po 20 latach od wprowadze-
nia beta-blokeréw do leczenia chorych z LQTS liczba
nagtych zgonéw w grupie pacjentéw, ktérzy przebyli utra-
te przytomnosci, spadta z 50% do 1,6%. Skutecznos¢ beta-
-blokeréw jest najwyzsza w LQT1 i wynosi 80%, ale juz
w LQT2 nie przekracza 60%. U 14% chorych, ktérzy prze-
byli epizod zatrzymania krazenia w przesztosci, leczenie
beta-blokerami nie zapobiegto kolejnemu epizodowi w cig-
gu 5 lat [10, 11].

Wieloksztaltny czestoskurcz
katecholaminergiczny

Katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz
komorowy jest chorobg zwigzang z mutacja genu recep-
tora rianodynowego (RyR2), odpowiadajacego za gospo-
darke wewnatrzkomérkowymi jonami wapnia. Rzadsza
odmiana CPVT jest zwigzana z mutacjami kalsekwestryny
(CASQ), biatka wigzacego jony wapnia wewnatrz siatecz-
ki sarkoplazmatycznej. Mutacje RyR2 i CASQ, powodujace
staty wyciek jondéw wapnia z siateczki sarkoplazmatycznej
do cytoplazmy komérki, zwiekszaja aktywnosé wymienni-
ka sodowo-wapniowego i powoduja powstanie p6znych
potencjatéw nastepczych. W warunkach pobudzenia adre-
nergicznego, kiedy dochodzi do aktywacji receptora ria-
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nodynowego, poziom jonéw wapnia w cytoplazmie komér-
ki gwattownie wzrasta, doprowadzajac do powstania
groznych wieloksztattnych czestoskurczow komorowych.
Choroba ujawnia sie u dzieci i nastolatkéw. Utraty przy-
tomnosci wystepuja w czasie wysitku i w stresie. Ryzyko
nagtego zgonu wynosi 20-30% do 20.-30. roku zycia. Sku-
tecznosé beta-blokeréw pod warunkiem stosowania ich
w wysokich dawkach nie przekracza 55% [12-14].

Leczenie farmakologiczne

Leczenie z zastosowaniem beta-blokeréw nie jest wol-
ne od wielu probleméw. Pierwszym, najwazniejszym — jak
wspomniano wyzej — jest ich ograniczona skutecznos¢.
Drugim problemem s3 objawy uboczne i dziatania niepo-
zadane, ktére u wielu chorych uniemozliwiaja stosowanie
beta-blokeréw. Wsrdéd najwazniejszych nalezy wymienic
bradykardie zatokowa, spastyczna reakcje oskrzeli, kosz-
mary senne i zaburzenia potencji. Stosowane u kobiet
W cigzy moga zmniejszac przeptywy tozyskowe i zwalnia-
ja czynnos¢ serca ptodu. Do pokarmu sa wydzielane w nie-
wielkich ilosciach, ale w okresie wybitnego zwiekszenia
ryzyka nagtego zgonu u kobiet z LQTS w czasie potogu
musza by¢ stosowane w duzych dawkach, co moze powo-
dowac bradykardie u dziecka [12, 13].

Inne metody leczenia farmakologicznego zaburzen ryt-
mu w LQTS i CPVT pozostaja w sferze eksperymentéw. Leki
z grupy antagonistéow kanatéw sodowych w LQT3 stosuje
sie wytacznie w skojarzeniu z beta-blokerami. W niektoé-
rych formach LQTS skutecznos¢ wykazuja leki z grupy anta-
gonistow wapnia. Trwaja badania nad aktywatorami kana-
tow potasowych i blokerami receptoréw rianodynowych.

Kardiowerter-defibrylator

W obu zespotach wskazaniem do wszczepienia kar-
diowertera-defibrylatora jest przebyte nagte zatrzymanie
krazenia lub utraty przytomnosci w wyniku czestoskur-
cz6w komorowych mimo leczenia beta-blokerami. Wszcze-
pienie urzadzenia nie zwalnia jednak z koniecznosci
kontynuowania leczenia farmakologicznego w celu zmniej-
szenia czestosci interwencji defibrylatora, zapobiegniecia
wytadowaniom nieadekwatnym oraz burzy elektryczne;j.
Interwencja defibrylatora wzmaga aktywnos¢ uktadu adre-
nergicznego i moze prowadzi¢ do nasilenia zaburzen ryt-
mu, ktére powoduja kolejne interwencje. W grupie mto-
dych pacjentéw z LQTS i CPVT czeste wytadowania
nieadekwatne sg zwigzane z duzg aktywnoscig zyciowa
i brakiem poczucia choroby (tachykardia w czasie duzych
wysitkéw) [15].

Unerwienie wspélczulne serca

Osrodki autonomicznego uktadu nerwowego mieszcza
sie w mézgowiu i rdzeniu kregowym. W podwzgérzu, ukta-
dzie limbicznym i w korze mézgowej odbywa sie integra-
cja jego czynnosci, dzieki czemu podlega on wptywom czyn-
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nikéw psychicznych, sygnatéw z dosrodkowych wtokien
autonomicznych oraz gruczotéw wydzielania wewnetrz-
nego. Obwodowa czes¢ uktadu wspétczulnego tworza neu-
rony przedzwojowe i zazwojowe. Neurony przedzwojowe
biora poczatek w rogach bocznych rdzenia kregowego
w segmentach Th1-Th5 i tworza nastepnie nerw sercowy
szyjny gorny, odchodzacy od zwoju szyjnego gornego, nerw
sercowy szyjny srodkowy — od zwoju szyjnego Srodkowe-
go, nerw sercowy szyjny dolny — od zwoju szyjnego dol-
nego oraz nerwy sercowe piersiowe — od czesci piersiowej
pnia wspdtczulnego (Th1-Th4). W zwojach szyjnych i gwiaz-
dzistym tacza sie z wtéknami zazwojowymi, tworzac splot
sercowy [16].

Rola lewego zwoju gwiazdzistego
w arytmogenezie

Stymulacja lewego zwoju gwiazdzistego powoduje
wydtuzenie odstepu QT i nasilenie zaburzen rytmu serca.
Odwrotnie — lewostronne wspbtczulne odnerwienie serca
obniza ryzyko groznych arytmii dzieki zmniejszeniu uwal-
niania noradrenaliny do komérek miesnia sercowego,
a przez to zmniejsza ryzyko wystapienia potencjatéw
nastepczych i zjawiska reentry [17]. W badaniach ekspery-
mentalnych stwierdzono, ze czestos¢ wystepowania migo-
tania komér po zawale serca po lewostronnej stellatoto-
mii spada z 66% do zera. Mechanizm ochronnego dziatania
denerwacji wspétczulnej polega na wybitnym podniesie-
niu progu migotania komér i wydtuzeniu efektywnej refrak-
cji miesnia komor [18].

U ludzi lewostronne wspétczulne odnerwienie serca
powoduje skrocenie wydtuzonego odstepu QT i zmniejsza
dyspersje repolaryzacji. Od wielu lat w wyspecjalizowanych
osrodkach wykonywano chirurgiczne wspétczulne odner-
wienie serca u chorych z LQTS i nawracajgcymi utratami
przytomnosci mimo stosowania beta-blokeréw. Pierwszy
zabieg wykonali Moss i wsp. w 1970 r., jeszcze przed wpro-
wadzeniem beta-blokeréw do leczenia chorych z LQTS [19].
Operacyjne techniki ablacji lewego zwoju gwiazdzistego
nie byty w petni skuteczne, gdyz nie obejmowaty 4-5 zwo-
jow piersiowych, natomiast powodowaty liczne powikta-
nia, przede wszystkim zespét Hornera, przez zniszczenie
wyzszej czesci zwoju, przez ktérg przechodzg widkna uner-
wiajace okolice oka. Wprowadzona p6zniej lewostronna
stelektomia obejmujaca takze pierwszych 4-5 lewych zwo-
jow piersiowych byta zabiegiem skutecznym, jednak obar-
czonym tym samym powiktaniem [20].

Torakoskopowe wysokie lewostronne
wspolczulne odnerwienie serca

Nowa metoda wspbtczulnego odnerwienia serca pole-
ga na usunieciu nizszej czesci zwoju gwiazdzistego i pierw-
szych 4-5 lewych zwojow piersiowych (ang. high thoracic
left sympathectomy — HTLS). Zabieg wykonuje sie metoda
wideotorakoskopowa w znieczuleniu ogélnym z 3 matych
nacie¢ w trzecim, czwartym i pigtym miedzyzebrzu w linii
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Tabela 1. Wyniki i powiktania zabiegéw LCSD
Table 1. Results and complications of LCSD

Autor, rok publikacji Liczba Choroba Okres obserwacji Skutecznosé Powiktania
badanych  podstawowa
Schwartz, 2004 147 LQTS 7,8 roku ustapienie objawow u 46% badanych =
redukcja CE 0 91%/rok
redukcja interwencji ICD 0 95%

Li, 2008 11 LQTS 26-37 miesiecy redukcja CE 0 82% ptosis — 1 pacjent
Atallah, 2008 9 LQTS, CPVT,iVT  12-60 miesiecy ustapienie zaburzen rytmu przejsciowe objawy

u 71% badanych, zespotu Hornera

redukcja zaburzen rytmu -1 pacjent

u 86% badanych
Wilde, 2008 3 CPVT 3-20 lat ustgpienie objawéw u 100% badanych nie byto
Collura, 2010 11 LQTS, CPVT 17 miesiecy redukcja interwencji ICD u 8 badanych  ptosis — 2 pacjentow

(przejsciowe)

LQTS — zespot wydtuzonego odstepu QT, CPVT — katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy, iVT — idiopatyczny czestoskurcz komorowy,
CE - zdarzenia sercowe, ICD — kardiowerter-defibrylator, ptosis — opadanie powieki

pachowej srodkowej lewej. Zabieg trwa ok. 15 min, pobyt
w szpitalu nie przekracza 3 déb. Nie odnotowano powaz-
nych powiktan. U kilku pacjentéw obserwowano przejscio-
we opadanie lewe]j powieki i suchos¢ skory potowy twarzy
[20-25].

Skuteczno$¢ lewostronnego wspolczulnego
odnerwienia serca w zespole wydluzonego
odstepu QT

Po zabiegu lewostronnego wspétczulnego odnerwie-
nia serca (ang. left cardiac sympathetic denervation — LCSD)
u 65% pacjentéw dochodzi do ré6znego stopnia skrécenia
odstepu QT. Nawet niewielka redukcja czasu QT zmniejsza
ryzyko objawéw. Jezeli po zabiegu utrzymuje sie wydtuze-
nie QT powyzej 500 ms, zabieg uwaza sie za nieskutecz-
ny, ale skrécenie odstepu QT moze nastapi¢ nawet kilka
miesiecy po LCSD. Obserwowano ustapienie objawow
u 46% pacjentéw z wysokim ryzykiem, spadek liczby zda-
rzeh sercowych zwigzanych z wydtuzeniem odstepu QT
0 91% rocznie w przeliczeniu na jednego pacjenta (p < 0,001)
oraz zmniejszenie liczby adekwatnych interwencji ICD
095% (p = 0,02), a nawet do 100% (tab. 1.) [20-25].

Wskazania do lewostronnego wspotczulnego
odnerwienia serca

U 54% chorych po LCSD w odlegtych obserwacjach
wystapity jednak zdarzenia sercowe, co oznacza, ze zabieg
ten nie moze by¢ traktowany jako jedyna forma leczenia
chorego z LQTS. Obecnie LCSD uwaza sie za skuteczna
metode wspomagajaca u chorych wysokiego ryzyka z LQTS
i CPVT, u ktérych mimo leczenia petna dawka beta-bloke-
ra wystepuja czeste interwencje kardiowertera-defibryla-
tora lub istnieja wazne przeciwwskazania do jego wszcze-
pienia. LCSD jest dobra opcja terapeutyczng u matych
dzieci, gdyz decyzja o wszczepieniu ICD jest w tym wypad-
ku zawsze bardzo trudna. Tymczasem wtasnie ci chorzy,
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u ktérych LQTS i CPVT ujawniaja sie we wczesnym dzie-
cinstwie, sa najbardziej zagrozeni. LCSD ma wiec zastoso-
wanie w grupie chorych z zespotem Jervella i Lang-Nielse-
na, gdyz charakteryzuje sie on bardzo wysokim ryzykiem
nagtego zgonu w mtodym wieku i niska skutecznoscia
beta-blokeréw (51%) [26].

Wieloksztattne czestoskurcze komorowe u chorych po
zawale serca lub w przebiegu kardiomiopatii nie stanowia
obecnie wskazania do LCSD, chociaz istniejg doniesienia
o skutecznosci zabiegu w zapobieganiu nagtemu zgonowi
u chorych wysokiego ryzyka po zawale serca, a takze
z groznymi idiopatycznymi zaburzeniami rytmu oraz
u pacjentéw z choroba wiehncowa lub kardiomiopatia,
u ktoérych leczenie farmakologiczne czestoskurczéw komo-
rowych i ablacje elektryczne byty nieefektywne [27, 28].

Zaleta zabiegu LCSD jest trwatos¢ jego efektow, gdyz
dotyczy wtékien przedzwojowych ze zniszczeniem synaps,
dzieki czemu nie dochodzi do regeneracji neuronéw. Dodat-
kowo zmniejszenie zawartosci noradrenaliny w miesniu ser-
cowym zapobiega nadwrazliwosci odnerwiennej. LCSD nie
powoduje zwolnienia czynnosci serca (wezet zatokowy otrzy-
muje unerwienie z prawego zwoju gwiazdzistego), co ma
bardzo istotne znacznie u chorych z LQT3 oraz CPVT, u kté-
rych bradykardia jest czestym zjawiskiem. Nie stwierdzono
negatywnego wptywu na kurczliwos¢é miesnia sercowego.

Zabieg LCSD jest wykonywany w niewielu osrodkach
kardiochirurgicznych i torakochirurgicznych na swiecie.
Wskazania nie s3 czeste, ale u niektérych chorych jest
zabiegiem ratujacym zycie, a u wielu poprawiajacym kom-
fort zycia poprzez zapobieganie interwencjom kardiower-
tera-defibrylatora.
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