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Streszczenie |

Summary |

Napady afektywnego bezdechu wystepuja u zdrowych niemowlat i dzieci w wieku przedszkolnym. Ich przebieg
jest typowy — rozpoczynaja si¢ ptaczem, ktory moze by¢ spowodowany gniewem, ztoscia, rzadziej bolem lub
innymi czynnikami, takimi jak np. che¢ zwrocenia na siebie uwagi. Zwykle po kilku sekundach dochodzi do
wstrzymania oddechu z towarzyszaca charakterystyczng zmiang zabarwienia skory w zaleznosci od typu napa-
du, dziecko traci przytomnoS¢, napi¢cie migSniowe ulega obnizeniu. W ci¢zkich przypadkach, przy przediuzaja-
cym si¢ niedokrwieniu oSrodkowego ukfadu nerwowego, do objawdw dotaczaja drgawki toniczne, kloniczne lub
toniczno-kloniczne (tzw. napady ci¢zkie lub powikiane). Napady afektywnego bezdechu, zwlaszcza powikiane,
wywoluja duzy niepokdj rodzicow oraz wymagaja konsultacji kardiologicznej i neurologicznej w celu wyklucze-
nia chordb serca i padaczki. W zaleznosci od zabarwienia skory dziecka w trakcie ataku napady dziel si¢ na trzy
typy: przebiegajace z bladoScia, zasinieniem lub mieszane. Etiologia napadow pozostaje niejasna. W patofizjo-
logii zar6wno napad6w bladych, jak i sinych istotna role moze odgrywac nieprawidiowa regulacja autonomicz-
nego uktadu nerwowego. Ponadto liczne doniesienia wskazuja na mozliwy zwigzek pomiedzy niedoborem
zelaza a wystepowaniem napadow afektywnego bezdechu. W niniejszej publikacji przedstawiamy przypadek
13-miesiecznej dziewczynki z 3-miesigcznym wywiadem licznych utrat przytomnoSci o cechach napadéw afek-
tywnego bezdechu. W trakcie jednego z napadow w zapisie Holtera EKG zarejestrowano trwajaca 16 sekund asy-
stoli¢. Substytucja zelazem spowodowata znaczace zmniejszenie czestosci i nasilenia objawdw w 10-miesiecznym
okresie obserwagji.

Stowa kluczowe: napady afektywnego bezdechu, asystolia, anemia, uzupetnienie zelaza, stata stymulacja

Breath holding spells (BHS) are observed in otherwise healthy infants and preschool children. Attacks are typical.
They begin with crying usually caused by anger, less commonly by minor trauma. Then they are followed by
noiseless state of expiration, with typical change of skin colour, loss of consciousness and postural tone. In severe
cases, associated with central nervous system ischaemia, convulsions appear (severe breath holding spells). BHS
are frequent reason for referring children to paediatric cardiologist or neurologist to exclude heart disease or
epileptic seizures. BHS are divided into three types depending on colour of the skin during the attack: pallid,
cyanotic or mixed. Their aetiology is still unclear. Autonomic nervous system dysregulation may play an impor-
tant role in the pathophysiology of BHS. Several reports suggest the association between iron deficiency and
increased frequency of BHS. We present a case of 13-month-old child referred to the cardiology clinic with
a three months history of numerous syncopes. During one of the spells, 24-hour holter ECG monitoring showed
16-seconds of asystole. In our patient Iron therapy reduced number and severity of the breath holding spells
during 10 months follow-up period.
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WSTEP

Napady afektywnego bezdechu (BHS) o réznym

stopniu nasilenia mogg wystgpowac nawet u po-

nad 27% dzieci w wieku od 6 miesi¢cy do 5 lat.
Najczestsze s tzw. napady sine stanowigce okoto 60%
przypadkow. W tego typu napadach istotng rolg odgrywa
komponenta oddechowa — zamkniccie gtosni podczas
wydechu prowadzi do zwickszenia ciSnienia w klatce
piersiowej 1 zmniejszenia rzutu serca (proba Valsalvy).
Patomechanizmem odpowiedzialnym za wystapienie na-
paddw bladych jest nadmierne pobudzenie nerwu bied-
nego, ktore prowadzi do bradykardii lub asystolii moga-
cej trwac nawet kilkanascie sekund. Konsekwencjg zmian
w obydwu typach napaddow jest upoSledzenie przeplywu
mozgowego, powodujace utrate przytomnosci.
W obydwu typy napaddéw moga wystepowac formy powi-
kfane — przebiegajace z drgawkami.
U nielicznych dzieci wystepuja zarowno napady sine, jak
i blade.

OPIS PRZYPADKU

Do Kliniki Kardiologii IP CZD zgtosili si¢ rodzice
z 13-miesieczng dziewczynka, u ktdrej od 3 miesiccy wy-
stepowaly liczne epizody omdlefi (do dwoch razy w ciagu
jednego dnia).

Ataki rozpoczynaly si¢ typowo: od silnego ptaczu, w trak-
cie ktorego nastepowato zatrzymanie oddechu, nast¢pnie
zbledniecie 1 kilkusekundowa utrata przytomnosci. Kilka-
krotnie obserwowano drgawki kloniczne koficzyn gornych
i dolnych. Wywiad prenatalny, okotoporodowy i doty-
czacy rozwoju fizycznego dziecka byl nieobcigzony. Wy-
wiad rodzinny w kierunku omdlef i naglych zgonow byt
ujemny; u matki rozpoznawano napadowy czestoskurcz
nadkomorowy.

W badaniu przedmiotowym dziecka nie stwierdzono
istotnych odchylefi od normy. Zapis EKG byt w grani-
cach normy dla wicku z prawidiowymi odstgpami PQ,
QRS, QT. W badaniu echokardiograficznym anatomia
serca byta prawidiowa. W trakcie rejestracji ciagiej EKG
metoda Holtera w momencie trwania napadu zare-
jestrowano trzy kolejno po sobie wystepujace bardzo
diugie przerwy w czynnosci serca mierzone odst¢gpami

Nazwa badania Wynik badania Zakres referencyjny
Erytrocyty 4,55 M/ul 4,2-55

Hemoglobina 12,6 g/dl 11,0-14,0
Hematokryt 37,3% 34,0-40,0

MV 81,81 79,0-96,0

MCH 27,7pg 26,0-32,0

MCHC 33,8¢9/dl 32,0-36,0

Tabela 1. Morfologia krwi obwodowej u pacjentki przed
wlgczeniem leczenia

zatamkow R. Przerwy trwaly odpowiednio 3,456, 8,005
14,228 sekundy, byly przedzielone pojedynczymi pobu-
dzeniami zastgpczymi o poszerzonych zespotach QRS
i spowodowaly brak hemodynamicznej czynnoSci serca
trwajacy tacznie okoto 16 sekund (rys. 1). Nast¢pnie
przez okoto 1 minut¢ rejestrowano na przemian wol-
niejszy zastepezy rytm weztowy (100/min) z szybszym
rytmem zatokowym (150/min) oraz powrdt miarowego
rytmu zatokowego 180/min.

Badanie neurologiczne dziewczynki byto prawidtowe,
zapis EEG w granicach normy wieku.

W morfologii krwi obwodowe;j liczba erytrocytow, stezenie
hemoglobiny i hematokryt byly prawidfowe, aczkolwiek
wielko$¢ krwinki byla na dolnej granicy normy (tabela 1).
Poziom zelaza byt niski i wynosit 48 pug/dl (norma
50-150 wpg/dl), catkowita zdolnoS¢ wigzania zelaza
(TIBC) byta rowna 312 ug/dl (norma 250-450 pg/dl),
wysycenie transferyny wynosito 15% (norma 15-45%).

Z uwagi na charakterystyczny obraz kliniczny i wyniki ba-
dafi dodatkowych rozpoznano napady afektywnego bezde-
chu. W leczeniu zastosowano substytucje zelazem w dawce
4 mg/kg me./24 h.

Przez 10-miesi¢czny okres obserwacji u dziecka napa-
dy afektywnego bezdechu zmniejszyly swoje nasilenie
i ciezkoSC przebiegu. W trakcie atakow zdarzajacych sie
mniej wigeej raz na 2 tygodnie nie dochodzito do utrat
przytomnosci i drgawek, rodzice obserwowali jedynie
zmian¢ zabarwienia skory. W badaniach dodatkowych
wartoSci parametrow uktadu czerwonokrwinkowego wy-
niosly: RBC=5,04 M/ul, Hgb=13,7 (norma 10-14 M/ul),
MCV=78_8 fl (norma 72-88 fl), MCH=272 pg (norma
24-30 pg), MCHC=34,5 g/dl (norma 31-35 g/dl). Steze-
nie zelaza w osoczu podniosto si¢ do wartosci 77,7 ug/dl
(norma 43-184 ug/dl). Nadal kontynuowana jest substy-
tucja zelazem.

OMOWIENIE

Czestos¢ wystepowania BHS w zdrowej populacji dzie-
ciecej wynosi okofo 27% (postac cigzka od 0,1 do 4,6%).
BHS zwykle rozpoczynaja si¢ w wieku niemowlecym
(6-12 miesi¢ey) i zanikajg samoistnie mniej wiecej W wie-
ku S lat™. Niewatpliwie z uwagi na swoj przebieg kliniczny
stanowig zrodfo duzego niepokoju rodzicdw, szczegolnie
przypadki ciezkie (przebiegajace z utrata przytomnosci
lub drgawkami). W etiologii BHS oprocz nieprawidtowe-
go funkcjonowania autonomicznego uktadu nerwowego
coraz cz¢Sciej wymieniana jest rola wspdtistnienia anemii
z niedoboru zelaza®®. Zwigzek niskiego stezenia zela-
za w 0soczu z wystepowaniem napaddéw moze wynikac
z faktu, ze pierwiastek ten pelni istotng rol¢ w metabo-
lizmie katecholamin i jest niezb¢dny do prawidiowego
funkcjonowania wielu enzymoOw 1 neurotransmiterow
obecnych w oSrodkowym uktadzie nerwowym®®. Ane-
mia z niedoboru zelaza wigze si¢ rowniez z ograni-
czong zdolnoScig do transportu tlenu, a zmniejszone
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Rys. 1. Tizy fragmenty zapisu EKG metodqg Holtera (3 odprowadzenia). Na dole kazdego z nich rejestracja ciggla, fragment w ciemnym
prostokgqcie jest pokazany na gorze z przesuwem papieru 25 mm/s. W czasie afektywnego bezdechu zarejestrowano trzy kolejno
o sobie wystepujqce przerwy w czynnosci serca trwajgce odpowiednio 3,456, 8,005 oraz 4,228 sekundy, przedzielone pojedyn-
czymi pobudzeniami zastepczymi o poszerzonych zespolach QRS, nastgpnie rejestrowano na przemian wolniejszy zastepczy
rytm wezlowy o czestosci 100/min z szybszym rytmem zatokowym 150/min 283
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zaopatrzenie oSrodkowego ukfadu nerwowego w tlen
moze takze grac istotng rol¢ w patomechanizmie powsta-
wania napadow®.

Wspotistnienie anemii z niedoboru zelaza u dzieci z napa-
dami afektywnych bezdechow bylo sugerowane przez wielu
autorow®. Z badan przeprowadzonych przez Kolkirana
i wsp.? wynika, Ze niedobor zelaza moze mie¢ wplyw na
wystgpienie dysfunkcji autonomicznego ukiadu nerwowe-
go i powodowac wydiuzenie okresu asystolii podczas napa-
du. Jarjour sugeruje, aby u wszystkich osob z omdleniami
ocenia¢ morfologie, stezenie zelaza, ferrytyny i catkowita
zdoInod¢ wiazania zelaza (TIBC)®©.

Wyniki badan potwierdzily skuteczno$¢ stosowania tera-
pii zelazem™), Interesujace, ze Mocan i wsp. oraz Daoud
1 wsp. opisali rowniez korzystny efekt terapeutyczny suple-
mentacji zelazem w przypadku dzieci z prawidfowym ste-
zeniem zelaza we krwi®®, Jednak wedtug Daoud i wsp. ko-
rzySci same;j terapii s3 wicksze u dzieci z niedoborem zelaza,
a odpowiedZ na jej stosowanie silnie koreluje z poprawa
parametrow uktadu czerwonokrwinkowego.
Udokumentowano réwniez skuteczno$¢ leczenia pira-
cetamem u 47 z 52 badanych dzieci, niezaleznie od za-
stosowania substytugji zelaza z powodu niedokrwistosci
syderopenicznej®.

W prewencji BHS, szczegolnie tych zwigzanych z nad-
miernym pobudzeniem uktadu parasympatycznego
(przebiegajacych ze zblednieciem), rozsagdnym wydawa-
toby si¢ zastosowanie atropiny. Nie ma jednak jak dotad
jednoznacznych danych potwierdzajacych skutecznosc jej
podawania (Afropa belladonna doustnie w dawce zrowno-
wazonej)101h,

Powiktane BHS wymagaja roznicowania przede wszyst-
kim z napadami padaczkowymi. W przypadku BHS
prawie zawsze mozna zidentyfikowal wyzwalajacy
czynnik, wystepuja w precyzyjnie okreSlonej wiekowo
populacji dzieci¢cej, nigdy nie pojawiaja si¢ we Snie, nie
towarzyszy im mimowolne oddanie moczu ani stolca,
a zapis elektroencefalograficzny (EEG) jest prawidiowy.
W przypadkach BHS powikianych napadem lub sta-
nem padaczkowym (napady anoksyjno-epileptycz-
ne) Horrocks i wsp. opisujg skutecznos¢ leczenia lekami
przeciwpadaczkowymi. Przewlekta doustna podaz kar-
bamazepiny albo kwasu walprolinowego oraz dorazne
podanie benzodiazepiny (diazepam per rectum lub i.v.)
pozwalaja kontrolowac napady padaczkowe, natomiast
nie maja wplywu na ograniczenie wystgpowania BHS!2.
W udokumentowanej przediuzajacej si¢ asystolii w prze-
biegu napadow afektywnego bezdechu stosuje si¢ rowniez
statg stymulacje serca, a przypadki opisywane w literaturze
sq zachecajace'®*19. Di Pino i wsp. opisuja 14-miesi¢cz-
ng pacjentke z zarejestrowang 26-sekundowg asystolig
w trakcie napadu, u ktorej wszczepienie stymulatora ser-
ca spowodowalo ustapienie objawow!>. Podobne wyniki
uzyskali Legge i wsp. u dwojga matych dzieci z charak-
terystycznymi napadami afektywnych bezdechow w wy-

284 wiadzie, u ktorych implantowano jednojamowe ukfady

nasierdziowe. U jednego zarejestrowano 18-sekundowa
asystoli¢, a wczeSniejsza terapia Zelazem, piracetamem
1 atroping okazata si¢ by¢ nieskuteczna, u drugiego kolej-
ne asystolie trwaly od 15 do 21 sekund i nie podejmowa-
no prob farmakoterapii'?. Kelly i wsp. opisuja 10 dzieci
z udokumentowang asystolig trwajaca od 1,7 do 24 se-
kund, u ktorych implantowano uktad stymulujacy serce.
U 5 dzieci napady afektywnego bezdechu ustapity catko-
wicie, u 3 istotnie zmniejszyly swoje nasilenie (nie obser-
wowano utrat przytomnoSci), natomiast u 2 pacjentow
nadal wystepowaly, ale przebiegaly fagodniej 1 byly rzad-
sze™. W badaniach McLeod i wsp. dwujamowy uktad
stymulujacy serce z dobrym efektem klinicznym wszcze-
piono u 12 pacjentow (Srednia wieku 2,8 lat) z BHS
wystepujacymi co najmniej raz w tygodniu i asystolig
zarejestrowang minimum raz w badaniu EKG. Jednak
wediug McLeod i wsp. w zwiazku z problemami, jakie
w najmiodszej grupie pacjentow niesie ze soba wszcze-
pienie uktadu stymulujacego, leczenie takie powinno by¢
zastosowane tylko u tych dzieci, u ktorych stwierdza si¢
napady ci¢zkie i czgste, przebiegajace z drgawkami, gle-
bokg bradykardi¢ lub bardzo przedtuzajacq si¢ asystolig,
a u ktorych farmakoterapia okazata si¢ nieskuteczna®.
Nalezy pamictac, ze u najmtodszych dzieci wszczepiane
sa nasierdziowe uktady stymulujace serce, co wymaga
otwarcia klatki piersiowej, nastepnie worka osierdziowe-
go 1 naszycia elektrod na serce. Dla matego dziecka jest
to powazna operacja, ktora niesie ze sobg mozliwos¢ po-
wikfaf. W przypadku ustgpujacych z wiekiem objawow
u dzieci z BHS wskazania muszg by¢ indywidualnie roz-
wazone, a decyzja powinna by poprzedzona leczeniem
nieinwazyjnym.

Na podstawie analizy rodzin, w ktorych wystgpowaly
BHS, DiMario i wsp. wykazali, ze napady blade naj-
prawdopodobniej s dziedziczone autosomalnie domi-
nujaco z niepelng penetracja®.

Rokowanie w grupie pacjentow z BHS jest pomySine.
U zdecydowanej wigkszoSci napady ustepuja catkowi-
cie do 5., a najp6zniej do 7. roku zycia®. Sporadycznie
w przebiegu powtarzajacych si¢ lub dtugotrwatych incy-
dentow BHS moze dojs¢ do uszkodzenia oSrodkowego
uktadu nerwowego. Opisano przypadek 21-miesi¢cznego
dziecka, u ktorego zatrzymanie czynnosci serca w prze-
biegu BHS bylo przyczyna wystapienia encefalopatii
niedokrwiennej, padaczki i porazenia czterokonczyno-
wego!”. DiMario i wsp. w grupie 95 pacjentow z BHS,
u ktorych przez rok nie obserwowano napadow, nie zare-
jestrowali zadnego przypadku naglej Smierci sercowej .
Natomiast w grupie 51 badanych przez Southalla i wsp.
pacjentow z BHS zarejestrowano 8 naglych i niespo-
dziewanych zgondw, z czego u 4 dzieci Smier¢ nastapita
w trakcie epizodu®. U dwojga z nich w badaniu autop-
syjnym znaleziono dowody sugerujace inng przyczyng
nagfej Smierci. Byly to: bronchopneumonia u jednego
dziecka i zakrztuszenie przy polykaniu pokarmu stafego
po operacji przetoki tchawiczo-przelykowej w przesztosci
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u drugiego dziecka. Pozostale 4 dzieci rodzice znalezli
nad ranem martwe. Jako przyczyne¢ zgonu podano zespot
naglej Smierci f6zeczkowej. U trojga z nich w badaniu au-
topsyjnym dodatkowo stwierdzono ostra bronchopneu-
moni¢, zachtySni¢cie mlekiem i glejaka rdzeniowego.

W przypadku naszej pacjentki z powodu asystolii udo-
kumentowanej w zapisie holterowskim EKG bralismy
pod uwage wszczepienie uktadu stymulujacego serce.
Jednak po stwierdzeniu niedoboru zelaza, opierajac si¢
na danych z piSmiennictwa, rozpoczeto substytucie,
uzyskujac poprawe parametrow morfotycznych krwi ze
wzrostem poziomu zelaza i ustgpienie omdlen. Wdro-
zone postgpowanie pozwolito unikna¢ obcigzajacego
dla tak matego dziecka leczenia statg stymulacjq serca.
Celem naszej pracy byto przedstawienie aktualnej wie-
dzy na temat patomechanizmow odpowiedzialnych za
powstawanie napadow afektywnego bezdechu u dzieci,
ze szczegblnym uwzglednieniem wspotwystepowania
niskiego st¢zenia zelaza w osoczu i mozliwosci lecze-
nia. Petne poznanie i zrozumienie patomechanizmow
BHS w przysztoSci pomoze zapewnic skuteczng pomoc
pacjentom oraz lepszy komfort zycia ich rodzinom.
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