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Streszczenie

Abstract

Dzieci z omdleniami s3 czestymi pacjentami w poradni pediatry i lekarza rodzinnego oraz na oddziatach ratunkowych.
Wedlug wytycznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego z 2009 roku obecnie wyréznia si¢ trzy typy omdlen:
odruchowe, ortostatyczne oraz kardiogenne. Istotg kazdego omdlenia jest zmniejszenie przeplywu mézgowego, utrata
$wiadomosci, a nastepnie upadek. Najczestsza i najtagodniejszg postacia sa omdlenia odruchowe, poprzedzone zazwyczaj
objawami prodromalnymi, natomiast najrzadsza, ale zarazem najniebezpieczniejszg formg — omdlenia kardiogenne.
Te ostatnie na 0gdél maja podloze organiczne i zwykle udaje si¢ wykry¢ ich przyczyne; w niektérych przypadkach mozliwe
jest leczenie. Roznig si¢ one od omdlen odruchowych sposobem powstawania — zwykle nie maja objawow prodromalnych,
czasami pierwszg oznaka toczacej si¢ choroby jest omdlenie, a nawet nagly zgon sercowy. W grupie tej znajduja si¢ chorzy
z zaburzeniami rytmu serca o typie tachy- lub bradyarytmii, pacjenci, u ktérych wystepuje nieprawidiowa praca wezesniej
wszczepionego ukladu stymulujacego serce, osoby z wadami powodujacymi utrudnienie odptywu z prawej lub lewej komory
serca, z wadami oraz chorobami mies$nia sercowego lub/i naczyn wiencowych, jak réwniez z nieprawidtowosciami
powodujacymi utrudnienie przeptywu krwi wewnatrz serca albo naczyn (np. guzami). Niekt6re nieprawidtowoéci maja
podloze genetyczne, np. kardiomiopatia przerostowa czy zespot wydtuzonego odstepu QT. W omdleniach kardiogennych,
podobnie jak w innych typach omdlen, niezbedne jest zebranie szczegélowego wywiadu, a takze wykonanie badan
specjalistycznych. W ostatnich latach coraz rzadziej wykonuje si¢ testy pionizacyjne, natomiast kladzie si¢ nacisk na bardzo
szczegdlowa diagnostyke arytmii serca jako potencjalnego zrédta wystapienia omdlen i nagtego zgonu sercowego. Kazdy
chory z podejrzeniem omdlenia o podlozu kardiogennym powinien zostaé skierowany do osrodka specjalistycznego na
szczeg6lowa diagnostyke.

Stowa kluczowe: omdlenie, arytmia serca, wydluzony odstep QT, nagly zgon sercowy

Children with syncope are common patients in paediatric and family doctor clinics as well as emergency departments.
The current guidelines of the European Society of Cardiology (2009) distinguish between three types of syncope: reflex,
orthostatic hypotension and cardiac syncope. The essence of any syncope is the reduction of cerebral blood flow, loss
of consciousness and a subsequent fall. The most common and the mildest form of syncope is reflex syncope, usually preceded
by prodromal symptoms, while the rarest but also the most dangerous form is cardiac syncope. Cardiac syncopes are generally
organic in origin and it is usually possible to determine their cause. In some cases it is possible to treat the cause of cardiac
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syncopes. They differ from reflex syncopes in the mechanism of origin: they usually do not have prodromal symptoms, and
sometimes the first symptom of an ongoing disease can be syncope and even sudden cardiac death. Cardiac syncope affects
patients with cardiac arrhythmias - tachy- or bradyarrhythmias, patients who suffer from malfunction of a previously
implanted pacemaker, patients with defects that cause disturbed outflow from the right or the left ventricle, patients with
defects and diseases of the heart muscle and/or coronary vessels as well as abnormalities causing impediment to the flow
of blood within the heart or vessels (e.g. tumours). Some of these diseases such as, for example, hypertrophic cardiomyopathy
or long QT syndrome are genetic abnormalities. In cardiac syncope, as in other types of syncope it is important to obtain
a detailed family history and perform specialised tests. In recent years tilt tests have been increasingly less used and emphasis
has been put on a very detailed diagnosis of cardiac arrhythmias as a potential cause of syncope and sudden cardiac death.
Every patient with a suspected cardiac syncope should be referred to a specialist centre for detailed diagnosis.

Key words: syncope, cardiac arrhythmias, prolonged QT interval, sudden cardiac death

WPROWADZENIE

mdlenie obligatoryjnie wiaze si¢ z obnizonym

przeptywem mozgowym, w wyniku czego docho-

dzi do przejéciowej utraty swiadomosci (transient
loss of consciousness, T-LOC).
Najczestsza postacig omdlen u dzieci i mlodziezy s3 omdle-
nia odruchowe, rzadziej ortostatyczne. Wigzg sie one z za-
burzong autoregulacja uktadu krazenia oraz ukladu autono-
micznego. Nie ma specyficznego leczenia tej postaci omdlen,
natomiast pomocna moze by¢ profilaktyka, polegajaca na wy-
korzystaniu objawdw zwiastunowych i wdrozeniu czynnosci
zmierzajacych do poprawy przeplywu mézgowego. Moze to
zapobiega¢ zar6wno omdleniu, jak i niebezpiecznym urazom,
ktore zdarzajg sie w trakcie upadku na twarde podtoze?.
Znacznie gorzej rokujaca grupg sa omdlenia o podlozu kar-
diogennym, w ktérych nie wystepuja objawy prodromalne,
do utraty $wiadomosci dochodzi nagle, a podlozem omdlenia
jest zwykle powazna wada lub choroba mie$nia sercowego.
Ponizej zostang przedstawione najczestsze powody omdlen
kardiogennych. Informacje te moga okaza¢ si¢ przydatne
dla pediatry i lekarza rodzinnego.

ZABURZENIA RYTMU SERCA

Mogg by¢ pierwotng lub wtdrng (w organicznych chorobach
serca i duzych naczyn) przyczyna utraty przytomnosci. Omdle-
nie zwykle wynika ze zbyt szybkiej (skrocenie czasu napelniania
komor w przypadku tachyarytmii) lub zbyt wolnej czynnosci
serca i moze mie¢ dramatyczny przebieg u chorego z ograniczo-
ng rezerwa sercowd. Nieprawidlowosci najczesciej spowodowa-
ne sg wtérnymi zmianami w wadach zastawkowych lub uszko-
dzeniem mie$nia sercowego. U czesci pacjentow wraz z arytmia
czesto wspolistniejg rowniez zaburzenia przewodzenia, pogle-
biajace i tak juz zmniejszony przez arytmie rzut serca.

Tachyarytmie
Zarowno czestoskurcz nadkomorowy, jak i komorowy
moga wywola¢ pelne omdlenie (syncope) albo stan bliski

omdlenia (presyncope). U dzieci objawy te wystepuja rza-
dziej niz u dorostych.
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INTRODUCTION

yncope is obligatorily associated with a decreased

cerebral blood flow, which results in a transient loss

of consciousness (T-LOC).
The most common form of syncope among children is re-
flex syncope, while orthostatic syncope is less common.
They are associated with impaired autoregulation of the
circulatory system and the autonomous system. There is no
specific treatment for this form of syncope; however, pre-
vention may be helpful and this is based on the observation
of prodromal symptoms and introducing measures to im-
prove cerebral blood flow. This may prevent not only syn-
cope but also dangerous injuries that occur as result of a fall
on a hard surface?.
The type of syncope with a much worse prognosis is cardiac
syncope, in which there are no prodromal symptoms. Loss
of consciousness occurs suddenly and is usually caused by
a serious heart defect or disease.
The most common causes of cardiac syncopes are present-
ed below. This information may prove useful for the paedi-
atrician or general practitioner.

ARRHYTHMIAS

Arrhythmias may be a primary or secondary (in organic
diseases of the heart and vessels) cause of loss of conscious-
ness. Syncope is usually the result of a too rapid (shortened
time of filling the ventricles in the case of tachyarrhythmia)
or too slow heart rate and may have a dramatic course in
patients with a limited heart reserve. These dysfunctions are
usually caused by secondary lesions in valve defects or by
damage to the heart muscle. In some patients arrhythmia
is often accompanied by impaired conduction, which exac-
erbates the arrhythmia-induced reduction of cardiac output.

Tachyarrhythmias

Both supraventricular tachycardia and ventricular tachycar-
dia can cause a syncope or presyncope, which is a condition
close to syncope. These symptoms are less common in chil-
dren than in adults.
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Napadowy czestoskurcz nadkomorowy

To najczestsza objawowa arytmia u dzieci. Wiekszos¢ przy-
padkéw tachyarytmii nadkomorowych w tej grupie wie-
kowej (80-90%) powstaje w mechanizmie fali nawrotnego
pobudzenia z wykorzystaniem dodatkowych drog przewo-
dzenia w obrebie facza (wezta) przedsionkowo-komoro-
wego (73%). Tylko 10-15% arytmii ma pierwotnie przed-
sionkowy charakter i zwykle jest to ektopowy czgstoskurcz
przedsionkowy, migotanie lub trzepotanie przedsionk6w®*.

Zespot Wolffa, Parkinsona i White'a (WPW)

Wystepuje w postaci jawne;j i utajonej. U pacjentéw z jawnym
zespolem WPW w badaniu EKG podczas rytmu zatokowe-
go wystepuje skrécenie odstepu PR oraz obserwowane sg ze-
spoly QRS o nieprawidlowej morfologii, czesto znieksztat-
cone w ich poczatkowej fazie, w postaci tzw. fali delta. Obraz
taki wynika z istnienia dwoch drog przewodzenia bodzcow
elektrycznych z przedsionkéw do komér. Prawidtowy wezet
przedsionkowo-komorowy (AV) przewodzi pobudzenia wol-
niej niz dodatkowy szlak (peczek Kenta), co moze prowadzi¢
do przedwczesnego pobudzenia cz¢$ci migénia komory, czy-
li zjawiska preekscytacji. Depolaryzowany wcze$niej obszar
powoduje wystapienie fali delta w zapisie EKG.

Najczestsze zaburzenie rytmu zwigzane z zespolem WPW
to napadowy czestoskurcz nadkomorowy przebiegajacy
w mechanizmie reentry, ktéry u dzieci moze powodowa¢
pelnoobjawowe omdlenie. W czasie trwania czestoskurczu
impuls elektryczny jest najczesciej przewodzony do komor
tylko droga prawidtows, a powraca do przedsionkéw dro-
ga dodatkowg (czgstoskurcz ortodromowy). W EKG po-
jawia sie¢ wowczas zapis czestoskurczu z regularnymi, wa-
skimi zespotami QRS. Zapis taki bedzie si¢ utrzymywat
dopoty, dopoki impulsy beda przewodzone okreznie petla
reentry miedzy przedsionkami i komorami. Jest to najczest-
sza postac¢ czestoskurczu nadkomorowego u niemowlat oraz
u dzieci i zwykle nie powoduje omdlenia.

Tylko u kilku procent pacjentéw droga dodatkowa jest
wykorzystywana w kierunku wstecznym, co powoduje,
ze w czestoskurczu wystepuja u nich charakterystyczne sze-
rokie zespoly QRS (czestoskurcz antydromowy).

Utratg przytomnosci, a nawet nagtym zgonem, najbardziej
zagrozeni sg chorzy z zespotem WPW i z napadowym mi-
gotaniem przedsionkow, u ktorych wykorzystanie dodat-
kowego szlaku przewodzenia o krotkim okresie refrakcji
w kierunku zstepujacym (z przedsionka do komory) pro-
wadzi do tachyarytmii z szerokimi zespotami QRS i bardzo
szybka (250-300/min) niemiarowg czynnoscig serca lub do
migotania komor z gwaltownym pogorszeniem warunkow
hemodynamicznych.

Rozpoznanie zespotu WPW wymaga wnikliwej oceny spo-
czynkowego EKG podczas rytmu zatokowego. Fala del-
ta $wiadczaca o preekscytacji moze by¢ stabo widoczna.
Przy ulatwionym przewodzeniu przez wezel przedsionko-
wo-komorowy efekt przewodzenia bodzca droga dodat-
kowa (szczegolnie szlakami lewostronnymi) moze nie by¢
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Paroxysmal supraventricular tachycardia

This is the most common symptomatic arrhythmia in chil-
dren. Most cases of supraventricular tachyarrhythmia in
this age group (80-90%) originates as a result of re-en-
trant excitation wave via accessory conduction pathways in
the atrioventricular node (73%). Only 10-15% of arrhyth-
mias have a primary atrial nature and they are usually ec-
topic atrial tachycardia, atrial fibrillation or atrial flutter®?.

Wolff-Parkinson-White syndrome (WPW)

This syndrome occurs in an active or latent form. In patients
with an active WPW syndrome ECG examination shows
shortened PR interval during sinus rhythm and QRS com-
plexes of abnormal morphology. These complexes are often
deformed in the initial phase, producing the so-called del-
ta waves. Such an image results from the presence of two
pathways conducting electrical impulses from the atria to
the ventricles. A normal atrioventricular node (AV) con-
ducts impulses slower than the additional pathway (bun-
dle of Kent), which may lead to premature excitation of part
of the ventricular muscle, or pre-excitation. The area depo-
larised earlier causes delta waves to appear in the electro-
cardiogram.

The most common arrhythmia associated with the WPW
syndrome is re-entrant paroxysmal supraventricular tachy-
cardia, which may cause a full syncope in children. Dur-
ing tachycardia electrical impulses are usually conducted
to the ventricles only through the normal pathway and it
returns to the atria by the accessory pathway (orthodrom-
ic tachycardia). In ECG a record of tachycardia with regu-
lar, narrow QRS complexes appears. Such a record appears
as long as impulses are conducted circuitously via a re-entry
loop between the atria and ventricles. This is the most com-
mon form of supraventricular tachycardia in infants and
children and it usually does not result in a syncope.

Only in a few percent of patients the additional pathway
is used in the reverse direction, which produces tachycardia
with wide QRS complexes (antidromic tachycardia).

The biggest risk of loss of consciousness and even sudden
death is found in patients with WPW syndrome and par-
oxysmal atrial fibrillation in whom the use of an accesso-
ry conduction pathway with a short refractory period in
the descending direction (from the atrium to the ventricle)
results in tachyarrhythmia with wide QRS complexes and
a very rapid and irregular heart rate (250-300/min) or in
ventricular fibrillation with a fast-progressing deterioration
of haemodynamic conditions.

Diagnosis of WPW requires a thorough assessment
of a resting ECG examination during sinus rhythm. A del-
ta wave showing pre-excitation may be poorly visible. With
facilitated conduction through the atrioventricular node
the effect of impulse conduction through the accessory
pathways (especially left-side pathways) may not be visi-
ble at all in a resting ECG examination. Approximately 50%
of children with paroxysmal atrioventricular tachycardia do
not have signs of pre-excitation during sinus rhythm, while
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z napadowym czestoskurczem przedsionkowo-komorowym
nie ma w czasie rytmu zatokowego cech preekscytacji, za$
droga dodatkowa jest wykorzystywana tylko w czasie czesto-
skurczu i wylacznie w kierunku wstecznym. To objaw cze-
stoskurczu ortodromowego w utajonym zespole WPWG=-7,

Migotanie komér w zespole WPW

Wskaznik zagrozenia migotaniem komor stanowi obecnoéé
mnogich drég przewodzenia oraz maksymalne skrécenie
odstepu RR (<180 ms) podczas (wywolanego stymulacjg)
migotania przedsionkéw. U tych pacjentéw konieczne jest
pilne rozwazenie wskazan do inwazyjnej diagnostyki elek-
trofizjologicznej i ablacji drogi dodatkowej.

Relatywnie male zagrozenie migotaniem komoér dotyczy
chorych z zespolem WPW okresowo ustepujacym samo-
istnie, np. podczas wysitku lub po podaniu ajmaliny w tzw.
przerywajacym (intermitujacym) zespole preekscytacji,
z najkrotszym odstepem RR >220 ms w trakcie wywolane-
go stymulacja migotania przedsionkéw.

Ryzyko migotania przedsionkéw albo komor u niemowlat
i matych dzieci z zespolem WPW jest na szczescie male, ale
wzrasta w drugiej dekadzie zycia. Pierwszym objawem aryt-
mii moze by¢ utrata przytomnosci oraz (lub) zatrzymanie
krazenia.

Trzepotanie lub migotanie przedsionkéw

Bywa jedna z bardziej niebezpiecznych arytmii wieku dzie-
ciecego, ze wzgledu na czestsze niz u dorostych wystepowa-
nie przewodzenia o typie 1:1. Pierwszym objawem moze by¢
utrata przytomnosci. Jako tachyarytmia towarzyszy niekie-
dy dysfunkcji wezla zatokowo-przedsionkowego (tzw. zespot
tachykardia-bradykardia). Trzepotanie przedsionkéw w 95%
towarzyszy wadom serca ze znacznym powiekszeniem przed-
sionkéw (np. po korekeji wady serca metodg Fontana lub
Senninga, po zamknieciu ubytku przegrody mig¢dzyprzed-
sionkowej), kardiomiopatiom czy guzom w przedsionku®.

Zespot wydtuzonego odstepu QT (LQTS)

LQTS jest elektrokardiograficznym rozpoznaniem choroby
charakteryzujacej si¢ epizodami omdlen lub drgawek oraz
nieprawidtowo wydtuzonym odstepem QT w spoczynko-
wym EKG.

Przyczyng wrodzonych zespoléw wydluzonego QT jest ge-
netycznie uwarunkowana nieprawidlowa budowa i funkcja
potasowych kanaléw jonowych (zespét LQTS 1,LQTS 2) lub
kanatu sodowego (zespét LQTS 3) w blonie komdrkowe;.
Choroba ta wystepuje u dzieci, juz od wieku niemowlecego,
oraz u mtodych dorostych. Okolo 40% przypadkéw LQTS
jest bezobjawowych, za$ u okoto 30% pierwszy objaw to
omdlenie. Objawy kliniczne wywolywane sg przez napady
czestoskurczu komorowego, czesto wieloksztattnego (for-
sade de pointes, TdP), mogacego doprowadzi¢ do naglego
zatrzymania krazenia oraz zgonu. Pojawiajg si¢ one zazwy-
czaj w czasie naglego wysitku, w wyniku przestraszenia sie
glosnego halasu badz przy wzburzeniu emocjonalnym, jed-
nak do omdlen i drgawek moze doj$¢ takze bez zwiazku ze
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the accessory path is only used during tachycardia and only
in the reverse direction. This is a sign of orthodromic tachy-
cardia in a latent WPW syndrome®*".

Ventricular fibrillation in the WPW syndrome

The presence of multiple conduction pathways and the max-
imum shortening of the RR interval (<180 ms) during
(stimulation-induced) atrial fibrillation are the indication
of a risk of ventricular fibrillation. In these patients it is nec-
essary to urgently consider indications for electrophysiol-
ogy diagnostics and the ablation of the accessory pathway.
Relatively small risk of ventricular fibrillation is found
among patients with WPW syndrome with periodic spon-
taneous recovery, e.g. during physical exertion or following
the administration of ajmaline in the so-called intermit-
tent pre-excitation syndrome with the shortest RR interval
of >220 ms during stimulation-induced atrial fibrillation.
The risk of atrial or ventricular fibrillation in infants and
small children with WPW syndrome is fortunately small,
however, it increases in the second decade of life. The first
sign of arrhythmia may be loss of consciousness and/or car-
diac arrest™.

Atrial flutter or fibrillation

This is one of the most dangerous arrhythmias for chil-
dren due to the more frequent occurrence of 1:1 conduc-
tion in children than in adults. Loss of consciousness may
be the first sign. As a tachyarrhythmia it sometimes accom-
panies a sinoatrial node dysfunction (the co-called tachy-
cardia-bradycardia syndrome). In 95% of cases atrial flut-
ter is found in patients with heart defects with significantly
enlarged atria (e.g. following the correction of a heart de-
fect using the Fontan or Senning procedure or the closure
of an atrial septal defect), in patients with cardiomyopathy

or atrial tumours”®,

Long QT syndrome (LQTS)

LQTS is an electrocardiography diagnosis of a disease char-
acterised by episodes of syncopes or seizures as well as an
abnormally prolonged QT interval in a resting ECG exam-
ination.

The cause of congenital long QT syndromes is a genetically
determined abnormal structure and function of potassium
ion channels (LQTS 1 and LQTS 2) or the sodium channel
(LQTS 3 syndrome) in the cell membrane.

This disease is found in children already from infancy and
in young adults. Approximately 40% of cases of LQTS are
asymptomatic, while in 30% of cases syncope is the first sign
of the disease. Clinical symptoms are caused by paroxysms
of ventricular tachycardia, often polymorphic tachycardia
(torsade de pointes, TdP), which can lead to a sudden cardi-
ac arrest and death. They usually appear during sudden ex-
ertion, as a result of being frightened by a loud noise or dur-
ing emotional agitation; however, syncope and seizures can
also appear without any link to stress. Sudden death can also
appear during sleep. During an asymptomatic period, when
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stresem. Nagly zgon moze wystapi¢ nawet we $nie. W okre-
sie bezobjawowym, gdy rytm serca jest zatokowy, w EKG
obserwuje si¢ wydtuzenie odstepu QT, czasem z towarzy-
szeniem bardzo wysokich zalamkéw T lub TU. Spotyka sie
tez naprzemienne wystepowanie dodatnich i ujemnych za-
tamkow T. Jednak w wielu wypadkach odstep QT jest tylko
nieznacznie wydluzony, dlatego rozpoznanie wymaga du-
zej wnikliwo$ci w ocenie EKG z rytmem zatokowym*-'2.,
Z naciskiem nalezy podkresli¢, ze u kazdego pacjenta, u kto-
rego wystapily omdlenia lub drgawki o nieznanej przyczynie,
konieczne jest wykonanie EKG, ze zwr6ceniem szczegolnej
uwagi na odstep QT. Oceniajac odstep QT, trzeba uwzgled-
ni¢ poprawke na czesto$¢ rytmu serca, zwykle za pomoca
wzoru Bazetta: QTc = QT/\/RR (QT - zmierzony czas trwa-
nia odstepu QT, RR - czas pomiedzy dwoma sasiednimi za-
famkami R w sekundach, QTc - skorygowany odstep QT).
Wartosci prawidlowe QTc nie powinny przekracza¢ 450 ms
dla chtopcéw w okresie dojrzewania i 460 ms dla dziewczat.
Warto takze pamieta¢ o wrodzonym LQTS. W rodzinach
z dziedziczonym autosomalnie dominujgco zespolem wy-
dluzonego odstepu QT (zesp6l Romano-Warda) moga
wystepowa¢ przypadki nagtej smierci w mlodym wieku,
»padaczka” (ktora w rzeczywistosci nie jest padaczka) lub
nawracajace omdlenia u krewnych. Istnieje réwniez inna
rodzinna forma zespotu wydluzonego odstepu QT, ale sko-
jarzona z gluchota - zespot Jervella i Lange-Nielsena, dzie-
dziczony autosomalnie recesywnie'?.

Jak dotad badania genetyczne nie s3 w Polsce rutynowymi ba-
daniami potwierdzajacymi rozpoznanie LQTS, chociaz sg do-
stepne. W wielu przypadkach zesp6t wydluzonego odstepu
QT nie jest zwigzany z rodzinnym wystgpowaniem typowych
objawow, zatem negatywny wywiad rodzinny nie moze by¢ ar-
gumentem przeciwko rozpoznaniu tego zespotu”®.

Nabyty LQTS

Nabyty LQTS przebiegajacy ze stanami utraty przytomnosci
spowodowanymi napadami wieloksztattnego czestoskurczu
komorowego (TdP) obserwowano u chorych z zapaleniem
mieénia sercowego, z wylewem podpajeczynéwkowym,
w przypadkach hipomagnezemii i hipokalcemii®.

Polekowy zesp6t wydtuzonego odstepu QT
Przypadkowe lub celowe przedawkowanie niektorych lekow
antyarytmicznych z grupy 1A (chinidyna, prokainamid, di-
zopyramid) oraz amiodaronu czy sotalolu moze prowadzi¢
do wydluzenia odstepu QT i napadéw czestoskurczu komo-
rowego. Polekowy zespot wydtuzonego odstepu QT jest nie
do odréznienia od wrodzonego.

Istotne znaczenie majg dla pediatréw oraz lekarzy rodzin-
nych doniesienia o naglych zgonach dzieci i mtodocianych
leczonych tréjcyklicznymi lekami antydepresyjnymi (imi-
pramina) z powodu zaburzen koncentracji lub zespotu nad-
miernej aktywnosci psychoruchowej. Bezposrednia przy-
czyna naglej émierci w tych przypadkach pozostaje na ogét
niewyjasniona, ale, jak sie przypuszcza, moze nig by¢ czesto-
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the heart is in sinus rhythm, long QT interval is observed,
sometimes together with very high T or TU waves. The al-
ternating occurrence of positive and negative T-waves can
also be found. However, in many instances the QT interval
is only slightly prolonged, therefore, diagnosis requires thor-
ough assessment of ECG with sinus rhythm%-12),

It needs to be emphasised that every patient in whom syn-
copes or seizures of unknown origin have appeared should
undergo an ECG examination with a special attention to
the QT interval. When assessing the QT interval one needs
to correct for the heart rate, usually based on the Bazett’s
formula: QTc = QT/YRR (QT - measured QT interval
time, RR - time between two neighbouring R waves in
seconds, QTc - corrected QT interval). Correct QTc val-
ues should not exceed 450 ms in boys during puberty and
460 ms in girls.

One should also take into consideration congenital LQTS.
In families where a long QT syndrome is inherited in an au-
tosomal dominant pattern (Romano-Ward syndrome) sud-
den deaths at a young age, “epilepsy” (which is not an actu-
al epilepsy) or remittent syncopes in relatives may occur.
There is also another familial form of long QT syndrome
that is associated with deafness: Jervell and Lange-Nielsen
syndrome, which is inherited in an autosomal recessive
patternt?).

Genetic tests have not been routinely used to confirm
the diagnosis of LQTS in Poland so far, although they are
available. In many cases the long QT syndrome is not asso-
ciated with familial occurrence of typical symptoms; there-
fore, a negative family history cannot be held as argument
against the diagnosis of this syndrome?®.

Acquired LQTS

An acquired LQTS with accompanying episodes of loss
of consciousness as a result of paroxysms of polymorphic
ventricular tachycardia (TdP) was observed in patients with
myocarditis, subarachnoid haemorrhage, hypomagnesae-
mia and hypocalcaemia®.

Drug-induced long QT syndrome

Accidental or intentional overdose of some class 1A anti-
arrhythmic drugs (quinidine, procainamide, disopyramide)
and amiodarone or sotalol may lead to a long QT interval
and ventricular tachycardia paroxysms. Drug-induced long
QT syndrome is impossible to differentiate from a congen-
ital long QT syndrome.

Reports of sudden deaths of children and adolescents treat-
ed with tricyclic antidepressants (imipramine) due to im-
paired concentration or hyperactivity syndrome are impor-
tant for paediatricians and general practitioners. The direct
cause of death in such cases usually remains unexplained;
however, ventricular tachycardia is the suspected cause, al-
though no remittent syncopes were observed in these chil-
dren before death. Therefore, in order to avoid arrhythmia
in patients treated with tricyclic antidepressants it is nec-
essary to monitor the serum level of the drug and conduct
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u tych dzieci nawracajacych omdlen. Dlatego by unikna¢ za-
burzen rytmu serca u pacjentéw leczonych tréjcyklicznymi
lekami przeciwdepresyjnymi, konieczne jest monitorowa-
nie stezenia leku w surowicy i regularne wykonywanie EKG
w celu kontroli odstepu RR oraz QTc. W kazdym przypadku
omdlenia w trakcie leczenia tymi lekami za jego przyczyne
nalezy uzna¢ zagrazajace Zyciu zaburzenia rytmu serca, do-
poki tej mozliwosci jednoznacznie si¢ nie wykluczy.
Opisano réwniez szereg przypadkéw omdlen zwiazanych
ze stosowaniem lekéw przeciwhistaminowych II genera-
cji (terfenadyny czy astemizolu) lub leku antyrefluksowego
(cisapridu). Mechanizmem omdlenia w tych przypadkach
nie moze by¢ wydtuzenie odstepu QT i wystgpienie TdP.
Polekowe wydluzenie odstepu QT predysponuje zatem do
wystgpienia wieloksztaltnego czestoskurczu komorowego
i nagtego zgonu. Czynnikiem ryzyka wydtuzenia odstgpu
QT jest m.in. stosowanie lekéw blokujacych kanaly jono-
we oraz inhibitoréw enzymu cytochromu P4501'%. Niektére
leki (np. makrolidy, ketokonazol) majgce dzialanie inhibito-
ra cytochromu P450 moga wydtuzaé odstep QT i w rezulta-
cie zapoczatkowa¢ grozng arytmie komorowg (TdP). Lista
lekow oraz srodkéw chemicznych mogacych wydtuzaé od-
step QT jest dluga i systematycznie uaktualniana; mozna ja
tatwo odszuka¢ w internecie (www.qtdrugs.org).

Zespot skroconego QT

Uwarunkowany jest genetycznie, wystepuje zatem rodzin-
nie, i dziedziczony autosomalnie dominujgco. Istnieje w jego
przypadku bardzo wysokie ryzyko zastabnie¢, omdlen lub
nagltego zgonu, spowodowanego gtéwnie migotaniem
przedsionkow. Wiaze si¢ z patologia kanatéw potasowych
(KCNH1, KCNQ1 i KCNJ2). Wystepuje w nim skrdcenie
QTc do wartosci ponizej 300 ms ze stabg reakcjg na zmia-
ny rytmu serca; zalamki T sg waskie, symetryczne i wysokie.
Objawy najczeéciej pojawiajg sie u 0s6b dorostych®V.

Katecholaminergiczny polimorficzny

czestoskurcz komorowy

Jest grozng arytmia o podiozu genetycznym. W okolo 30%
wystepuje rodzinnie. Mutacje dotyczg genu rianodynowego
(RYR2) oraz sercowej kalsekwestryny (CASQ2). W wywiadzie
typowe sa omdlenia podczas wysitku fizycznego lub stresu,
a pierwsze objawy pojawiajg si¢ w 7.-9. roku zycia. Pierwsza
manifestacja choroby moze by¢ nagly zgon sercowy. Anatomia
serca jest zazwyczaj prawidtowa, jak réwniez prawidtowy jest
spoczynkowy zapis EKG, natomiast w czasie préby wysitko-
wej lub spontanicznego wysitku prowokuje sie dwukierunko-
wy lub polimorficzny czestoskurcz komorowy 1),

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory

(arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, ARVC)
ARVC jest rzadko wystepujaca, ale dobrze opisang jednost-
ka chorobowa, ktéra moze by¢ przyczyna czestoskurczu ko-
morowego powstajacego w drodze odplywu prawej komory
z towarzyszacym zastabnieciem albo omdleniem, a nawet na-
glym zgonem. Choroba moze mie¢ podtoze genetyczne, gdyz
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ECG examination regularly in order to control the RR and
QTc intervals. In every case of syncope during treatment
with these medicines life-threatening arrhythmia should be
considered to be the cause of syncope until this possibility
is unambiguously excluded.

A number of cases of syncope associated with the use of 224
generation antihistamines (terfenadine or astemizole) or an
anti-reflux medicine (cisapride). The mechanism of synco-
pe in these cases cannot be the presence of a long QT in-
terval or TdP.

Drug-induced long QT interval is, therefore, a predispos-
ing factor for polymorphic ventricular tachycardia and sud-
den death. The risk factor for a long QT interval is, among
others, the use of medicines which block ion channels and
of cytochrome P450 enzyme inhibitors!?. Some medicines
(e.g. macrolides, ketoconazole) with the effect of a cyto-
chrome P450 inhibitor may prolong the QT interval and
induce a dangerous ventricular arrhythmia (TdP) as a result.
The list of medicines and chemical agents which may pro-
long the QT interval is long and regularly updated and can
be easily found on the internet (www.qtdrugs.org).

Short QT syndrome

Short QT syndrome is genetically determined and therefore
is a familial disease. It is inherited in an autosomal dom-
inant pattern. There is a high risk of presyncope, synco-
pe and sudden death caused mainly by atrial fibrillation.
This syndrome is associated with potassium channels pa-
thology (KCNH1, KCNQI and KCNJ2). QTc is shortened to
below 300 ms with a weak reaction to changes in the heart
rate; T waves are narrow, symmetrical and tall. Signs and
symptoms of the syndrome are usually found in adults"?.

Catecholaminergic polymorphic

ventricular tachycardia

This is a dangerous, genetically determined arrhythmia.
Approximately 30% of cases have a familial distribution.
Mutations affect the ryanodine gene (RYR2) and cardiac
calsequestrin gene (CASQ2). Typically the patient’s med-
ical history includes syncopes during physical exertion
or stress and first signs and symptoms occur at 7-9 years
of age. The first sign of the disease may be sudden cardiac
death. Heart anatomy is usually normal and resting ECG re-
cord is also normal, while a cardiac stress test or spontane-
ous exertion induces bidirectional or polymorphic ventric-
ular tachycardia®"'®.

Arrhythmogenic right ventricular

cardiomyopathy (ARVC)

ARVC is a rare but well-described disease, which may be
the cause of ventricular tachycardia originating in the right
ventricular outflow tract with accompanying presyncope
or syncope and even sudden death. The disease may be ge-
netically determined, since in approximately 30% of patients
there is a mutation in genes which encode desmosomal pro-
teins or, less frequently, non-desmosomal or inflammation
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u okolo 30% pacjentéw wystepuje mutacja genéw kodujacych
biatka desmosomalne, rzadziej niedesmosomalne lub poza-
palne. Rozpoznanie ARVC jest trudne i powinno zostac usta-
lone przed pojawieniem si¢ pierwszych, czesto dramatycznych
objawow, ktore moga wystapi¢ szczegolnie w czasie wysitku
fizycznego. Ustala sie je na podstawie duzych i matych kry-
teriéw zaproponowanych przez McKenne, do ktorych naleza
m.in.: powigkszenie jamy prawej komory i §cieficzenie jej $cia-
ny, obecno$¢ tetniakow prawej komory, arytmia komorowa
o morfologii bloku lewej odnogi peczka Hisa, pézne potencja-
ty, rodzinne wystgpowanie oraz obecnos¢ ognisk lipogenezy
stwierdzanych w preparatach histologicznych pobranych pod-
czas biopsji endomiokardialnej. W schorzeniu tym miesien
prawej komory jest zastepowany nieprawidlowymi komor-
kami ttuszczowymi oraz zwyrodnialymi miokardiocytami.
Rodzinne wystepowanie omdlen, czestoskurczu komorowe-
go oraz przypadkow naglego zgonu (zwlaszcza u mlodych
mezczyzn) sugeruje istnienie tej jednostki chorobowej. Bardzo
wazng role w rozpoznawaniu ARVC odgrywa rezonans ma-
gnetyczny. U dzieci poczatkowa faza choroby moze by¢ skapo-
objawowa, niespelniajaca kryteriéw McKenny®'©).

Zespo6t (choroba) Brugadow

Jest to genetycznie uwarunkowana choroba zwigzana z mu-
tacja genu odpowiedzialnego za kanaly sodowe. Jej kli-
nicznym objawem moze by¢ napadowe migotanie komor
u miodziezy lub dorostych, ktérzy w rytmie zatokowym
w odprowadzeniach przedsercowych V1-V3 majg zesp6t
QRS o ksztalcie bloku prawej odnogi peczka Hisa z niety-
powym uniesieniem odcinka ST. Jedyna skuteczng metode
leczenia i zapobiegania naglym zgonom stanowi wszczepie-
nie tym chorym kardiowertera-defibrylatora, niezaleznie od
wystepowania badZ niewystepowania omdlen®!”).

Zespot idiopatycznego czestoskurczu komorowego
Zespot idiopatycznego czestoskurczu komorowego wywo-
tanego wysitkiem to niebezpieczne schorzenie, w ktorym
omdlenia w czasie wysilku fizycznego s w wielu przypadkach
gléwnym powodem zgloszenia sie chorych do lekarza®7®).

Czestoskurcz komorowy jednoksztattny

po korekgji zespotu Fallota

Jezeli u pacjenta z wrodzona wadg serca wystepuje omdle-
nie, budzi to podejrzenie powaznych zaburzen rytmu, nawet
po wielu latach od pomyslnie przeprowadzonej operacji na-
prawczej. U nastolatkow, u ktorych wezesniej wykonywano
operacje tetralogii Fallota (tetralogy of Fallot, ToF), wykaza-
no, ze przyczyng omdlen, a nawet stanéw bliskich $mierci
jest napad szybkiego czestoskurczu komorowego, odpowie-
dzialnego prawdopodobnie za wigkszo$¢ naglych zgonéw
w tej grupie chorych. To pézne powiklanie wiaze si¢ z pod-
wyzszonym ci$nieniem w prawej komorze z powodu po-
zostatego przewezenia drogi wyplywu prawej komory lub
zwezenia tetnic ptucnych. Innym czynnikiem ryzyka jest
przecigzenie objeto$ciowe prawej komory, wynikajace z nie-
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proteins. The diagnosis of ARVC is difficult and should be
determined before the first, often dramatic symptoms oc-
cur, especially during physical exertion. The diagnosis is de-
termined based on the major and minor criteria proposed
by McKenna, which include, for example, right ventricular
cavity enlargement and thinning of right ventricular wall,
the presence of right ventricular aneurysms, ventricular ar-
rhythmia with the morphology of left bundle of His branch
block, late potentials, familial distribution and the presence
of lipogenesis foci in histological preparations collected
during endomyocardial biopsy. In this disease the right ven-
tricular muscle is gradually replaced by abnormal adipose
cells and degenerated myocardiocytes. Familial occurrence
of syncopes, ventricular tachycardia and sudden deaths (es-
pecially in young men) suggests the existence of this disease.
Magnetic resonance imaging plays a very important role in
the diagnosis of ARVC. In children the initial stage of the
disease may present with few signs and symptoms and may
not meet McKenna’s criteria®'®).

Brugada syndrome

It is a genetically-determined disease associated with a mu-
tation in the gene responsible for sodium channels. A clin-
ical sign of this disease may be paroxysmal ventricular fi-
brillation in adolescents or adults who have a QRS complex
in the shape of right bundle of His branch block with atyp-
ical elevation of the ST segment in sinus rhythm in V1-V3
leads. The only effective method of treatment and avoid-
ing sudden deaths is the implantation of a cardioverter-de-
fibrillator, irrespective of the occurrence or absence of syn-
copes®17),

Idiopathic ventricular tachycardia

Exertion-induced idiopathic ventricular tachycardia is a dan-
gerous disorder, in which syncopes during exertion are
the main concern with which patients report to the doctor®”®.

Monomorphic ventricular tachycardia following
correction of tetralogy of Fallot

If a patient with a congenital heart defect experiences syn-
cope, serious arrhythmia may be suspected, even many
years after a successful operation to correct the defect.
In teenagers who underwent a tetralogy of Fallot (ToF) sur-
gery it has been demonstrated that the cause of syncope and
even near-death states is a paroxysm of rapid ventricular
tachycardia, which is probably responsible for most sud-
den deaths in this group of patients. This late complication
is associated with elevated pressure in the right ventricle
due to a remaining stenosis of the right ventricular outflow
tract or of pulmonary arteries. Another risk factor is volume
overload of the right ventricle associated with pulmonary
artery valve insufficiency. It needs to be emphasised that in
many patients following the correction of ToF who have sat-
isfactory results of haemodynamic tests in the late postop-
erative period, even after many years paroxysms of ventric-
ular tachycardia were observed®).
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ze u wielu pacjentéw po korekeji ToF i z zadowalajacymi
wynikami badan hemodynamicznych w poznym okresie
pooperacyjnym, nawet po wielu latach, stwierdzano napa-
dy czestoskurczu komorowego®.

Bradyarytmie

Moga mie¢ manifestacje kliniczng pod postacia ostabienia,
stanow przedomdleniowych oraz omdlen.

Catkowity blok przedsionkowo-komorowy

Blok ten moze by¢ nabyty lub wrodzony.

Wrodzony catkowity blok przedsionkowo-komorowy wy-
stepuje z czestoscig okoto 1:15 000-22 000 zywo urodzo-
nych dzieci. Czynnikami etiologicznymi we wrodzonym
bloku przedsionkowo-komorowym sg najczesciej choro-
by tkanki tacznej matki (zwlaszcza toczen rumieniowaty),
co wigze si¢ z wystepowaniem u niej przeciwciat skierowa-
nych przeciwko rybonukleoproteinowym antygenom — Ro
(SS-A)iLa (SS-B) - uszkadzajacych uklad przewodzacy ser-
ca plodu. Inne przyczyny to procesy zapalne serca przebyte
wewnatrzmacicznie czy tez wrodzone patologie serca powo-
dujace anatomiczny brak ciagglosci uktadu przewodzacego
albo jego nieprawidlowg budowe. Wrodzony blok przed-
sionkowo-komorowy moze by¢ izolowany lub wspolistnie¢
z wadg wrodzong serca. Przyktadem takiej nieprawidlowo-
éci jest skorygowane przelozenie wielkich naczyn (I-TGA).
Skorygowane przelozenie wielkich pni tetniczych to wada,
w ktdrej polozona po lewej stronie komora ,,systemowa” ma
budowe morfologiczna komory prawej, a lezaca po stronie
prawej komora ,,plucna”’ - budowe komory lewej. Przy bra-
ku innych nieprawidfowosci anatomicznych dziecko jest po-
zornie zdrowe. Czgsto jednak uklad przewodzacy serca bywa
nieprawidtowo rozwiniety i w wieku dojrzewania moze
doj$¢ do wystapienia bloku serca oraz epizodéw omdlen.
Wrodzony blok serca moze sie objawia¢ juz u noworodka
lub nawet ptodu jako znaczna bradykardia. Najczesciej jed-
nak zaburzenie jest rozpoznawane dopiero po latach. Za-
stepcze ognisko bodzcotwdrcze w taczu przedsionkowo-
-komorowym moze zapewni¢ wystarczajaca czesto$¢ pracy
serca i brak manifestacji klinicznej choroby. Pierwszym sy-
gnatem jest dopiero omdlenie w péznym dziecinstwie lub
u dorastajacego nastolatka”#'%),

Nabyty calkowity blok przedsionkowo-komorowy do-
tyczy zazwyczaj pacjentéw po korekgji ubytku miedzyko-
morowego albo ztozonej wady serca (np. tetralogii Fallo-
ta, dwuujsciowej prawej komory) i wystepuje z czgstoscia
0,1-5% operowanych dzieci. Czynnikami ryzyka sa: blok
przedsionkowo-komorowy I stopnia, blok prawej odno-
gi lub blok wiazek lewej odnogi (zwykle lewej przedniej)
peczka Hisa. Nabyty blok przedsionkowo-komorowy ,,nie-
chirurgiczny” zdarza si¢ sporadycznie, np. w przebiegu za-
palenia migénia sercowego. Takze nowotwory serca z zaje-
ciem wezta AV (mesothelioma lub lymphangioepithelioma)
mogg by¢ przyczyng catkowitego bloku AV u dzieci. W ta-
kich przypadkach omdlenia czgsto poprzedzaja nagly zgon.
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Bradyarrhythmias

Bradyarrhythmias may clinically present with a sense
of weakness, presyncope and syncope.

Complete atrioventricular block

This block may be acquired or congenital.

Congenital atrioventricular block occurs at a rate
of 1:15 000-22 000 among live births. Aetiological factors
for the congenital atrioventricular block usually include
connective tissue diseases in the mother (especially lupus
erythematosus), which is associated with the presence in
the mother of antibodies against ribonucleoprotein anti-
gens: Ro (SS-A) and La (SS-B), which damage the cardiac
conduction system of the foetus. Other causes include in-
flammatory processes in the heart taking place during foetal
life or congenital pathologies of the heart causing anatomi-
cal lack of integrity or abnormal structure of the conduction
system. Congenital atrioventricular block may be isolated
or may coexist with a congenital heart defect. An example
of such abnormality is corrected transposition of the great
arteries (I-TGA).

Corrected transposition of the great arteries is a defect
in which the “systemic” ventricle located on the left side
has a morphological structure of the right ventricle and
the “pulmonary” ventricle located on the right side has
a structure of the left ventricle. With no other anatomi-
cal abnormalities the child is apparently healthy. However,
the cardiac conduction system is often abnormally devel-
oped and cardiac block and episodes of syncope may oc-
cur during puberty.

Congenital cardiac block may present already in a neonate
or even foetus as significant bradycardia. Usually, howev-
er, this disorder is diagnosed only after several years. An
alternative impulse-generating focus in the atrioventricu-
lar node may provide a sufficient heart rate with no clinical
manifestation of the disease. The first sign occurs only in an
older child or growing teenager in the form of syncope™*'?).
Acquired complete atrioventricular block usually affects
patients following the correction of a ventricular septal de-
fect or a complex heart defect (e.g. tetralogy of Fallot, dou-
ble-outflow right ventricle) and occurs at a rate of 0.1-5%
in children undergoing surgery. Risk factors include: 1 de-
gree atrioventricular block, block of the right branch or left
branch (usually left anterior branch) fibres of the bun-
dle of His. Acquired “non-surgical” atrioventricular block
is rarely found and it occurs, for example, as a result of myo-
carditis. Cardiac tumours affecting the AV node (mesothe-
lioma or lymphangioepithelioma) may also be the cause
of a complete AV block in children. In such cases syncopes
usually precede sudden death.

1* degree AV block with a long PQ segment and a normal
heart rate with episodes of 2" degree AV block of Wencke-
bach periodicity type is sometimes found in well-trained
athletes and when accompanied with no clinical signs
this disorder is considered to be mild. However, in some
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Blok AV I stopnia z wydtuzeniem odcinka PQ i prawidlo-
w3 czestodcig rytmu serca, na ktdrego tle pojawiaja sie epi-
zody bloku AV II stopnia o typie periodyki Wenckebacha,
spotyka sie niekiedy u wytrenowanych sportowcéw i przy
braku objawéw klinicznych uwaza sie te zaburzenia za ta-
godne. Niemniej u niektérych nastolatkéw (bez anatomicz-
nej wady serca) znaczne wydluzenie odstepu PQ, czasami
z blokiem AV 1II stopnia typu Wenckebacha, taczy sie z epi-
zodami omdlen i w tych przypadkach za celowe uznawane
jest wszczepienie sztucznego stymulatora serca.

Kearns i Sayre® opisali u dzieci zespdl, na ktéry sktada sie
triada objawow: postepujaca oftalmoplegia, zwyrodnie-
nie barwnikowe siatkdwki i postepujacy blok serca. W tych
przypadkach dochodzi do omdlen i naglych zgonéw, co uza-
sadnia wszczepienie stymulatora. Dzieci te rozwijajg sie pra-
widlowo do wieku szkolnego, kiedy to zaczynaja si¢ u nich
pojawia¢ objawy oczne i neurologiczne. Wystapienie bloku
serca z reguly poprzedzajg postepujaca degradacja intelek-
tualna, ataksja, gluchota i opadanie powiek®". Zaburzenia
przewodnictwa obserwuje sie réwniez w dystrofii mioto-
nicznej, ale omdlenia z powodu bloku AV III stopnia nie sta-
nowia tu dominujgcego problemu klinicznego. W boreliozie
(chorobie z Lyme) takze moga wystapic¢ blok AV III stop-
nia i omdlenia, ale na ogot sg to zaburzenia przejéciowe”*!2.

Dysfunkcja wezta zatokowego

U dzieci choroba ta wystepuje rzadziej niz u dorostych.
Moze pojawic si¢ w réznym okresie po kardiochirurgicz-
nej korekeji wady serca w wyniku $rédoperacyjnego uszko-
dzenia wezla zatokowo-przedsionkowego. Sporadycznie
dysfunkcja wezta zatokowo-przedsionkowego jest nastep-
stwem przebytego procesu zapalnego w mieéniu serco-
wym, czeéciej jednak ma charakter idiopatyczny. Szczegol-
nie zagrozone sg dzieci i mlodziez z przetozeniem wielkich
pni tetniczych po operacji metodg Mustarda lub Sennin-
ga. Po uplywie wielu lat od zabiegu moga wystapi¢ epi-
zody objawowej bradykardii albo dwufazowe zaburzenia
rytmu serca, tj. tachykardii na przemian z bradykardia (ze-
spot tachy-brady), swiadczace o dysfunkcji wezta zatoko-
wego. W zespole tachy-brady u dzieci napad czgstoskurczu
przedsionkowego albo trzepotania przedsionkéw ustepu-
je na ogdt samoistnie, ale nie od razu powraca prawidlowy
rytm zatokowy lub zastepczy rytm z tacza. Okres asystolii
bezposrednio po samoistnym ustgpieniu czestoskurczu sta-
nowi przyczyne omdlenia. Zespot chorego wezta zatokowe-
go niezwigzany z wrodzong wadg serca lub przebytym za-
biegiem kardiochirurgicznym w obrebie przedsionkow jest
u dzieci znacznie rzadszy niz u os6b dorostych, jak réwniez
rzadziej powoduje u nich omdlenia®!'-1422),

NIEPRAWIDLOWA PRACA UKLADU
STYMULUJACEGO SERCE

U dzieci coraz czesciej wszczepia sie roznego rodzaju roz-
ruszniki serca, ktorych wadliwe funkcjonowanie moze po-
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teenagers (with no anatomical heart defect) significantly
longer PQ interval, sometimes with a 2" degree AV block
of Wenckebach type is associated with episodes of syncope
and in such cases it is considered justifiable to implant an
artificial heart stimulator.

Kearns and Sayre®” described a syndrome occurring in
children which consists of a triad of signs: progressive oph-
thalmoplegia, retinitis pigmentosa and progressive cardi-
ac block. In these cases syncopes and sudden deaths oc-
cur, which warrant the implantation of a cardiac stimulator.
These children develop normally until school age, when oc-
ular and neurological symptoms start to appear. The occur-
rence of cardiac block is usually preceded by progressive
intellectual degradation, ataxia, deafness and ptosis®". Con-
duction disorders are also observed in myotonic dystrophy,
but syncopes due to 3™ degree AV block do not represent
a dominant clinical problem in this disorder. In Lyme dis-
ease 3™ degree AV block and syncopes may also occur, but
these are usually transient disorders”®12).

Sinus node dysfunction

This disorder is less common in children than in adults.
It can occur at various points following surgical correction
of a heart defect due to intraoperative damage of the si-
noatrial node. Sinoatrial node dysfunction is sporadical-
ly the result of a past inflammatory process in the myocar-
dium; however, it is more frequently idiopathic in nature.
Children and adolescents with transposition of the great
arteries following a Mustard or Senning surgery are espe-
cially at risk. After many years following surgery episodes
of symptomatic bradycardia and two-phase arrhythmia,
i.e. tachycardia alternating with bradycardia (tachy-brady
syndrome) may occur, which prove the existence of a sinus
node dysfunction. In the tachy-brady syndrome a paroxysm
of atrial tachycardia or atrial flutter usually subsides spon-
taneously, but the normal sinus rhythm or alternative nod-
al rhythm do not return immediately. The period of asysto-
le immediately after spontaneous recovery from tachycardia
is the cause of syncope. The sick sinus node syndrome un-
related to a congenital heart defect or a past heart surgery
in the atrial area is much less common in children than in
adults and causes syncope in children less frequently than
in adults®!1-1422),

PACEMAKER MALFUNCTION

Cardiac stimulators of various types are being increasingly
frequently implanted in children. Incorrect function of such
a device may cause presyncope and loss of consciousness,
especially in patients completely dependent upon stimula-
tion, both atrial and ventricular.

The cause of stimulator malfunction may be damage to
the electrode or the stimulator itself, dislocation or bal-
loting of the electrode (this usually concerns the first few
weeks after the implantation), irritation-induced fibrosis in
the site of stimulation (the so-called exit block), low battery,
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w przypadku pacjentéw catkowicie zaleznych od stymula-
cji - zaréwno przedsionkowej, jak i komorowe;.

Przyczyna zaburzen funkgji stymulatora moze by¢ uszkodze-
nie elektrody lub samego stymulatora, dyslokacja albo balo-
towanie elektrody (dotyczy to najczesciej kilku pierwszych
tygodni po implantacji), odczynowe wtdknienie w miejscu
stymulacji (tzw. blok wyjscia), wyczerpanie baterii, przepro-
gramowanie stymulatora na skutek narazenia na dziatanie
bardzo silnego pola elektromagnetycznego czy mechaniczne
uszkodzenia puszki stymulatora na skutek np. urazu.
Nieprawidlowosci pracy stymulatora mozna zaobserwowac
w badaniu EKG. Najlepszym sposobem zdiagnozowania za-
burzen stymulacji jest skomunikowanie rozrusznika z od-
powiednim programatorem.

W wyjatkowych sytuacjach, jakie moga si¢ zdarzy¢ w gabine-
cie lekarza rodzinnego lub pediatry, gdzie nie ma dostepnosci
do urzadzenia kontrolujacego uktad stymulujacy, mozna wy-
korzysta¢ tzw. funkcje programu bezpieczenstwa stymulatora
zalecang przez producenta, uruchamiang poprzez przyltoze-
nie magnesu w okolice stymulatora, o ile jest dostepny w da-
nym momencie (co jednak wydaje si¢ mato prawdopodobne).
Wowczas w prawidlowo dzialajacym stymulatorze spowodu-
je to okresowg stymulacje, zazwyczaj o czestosci 90/min. Brak
uruchomienia tej funkcji oznacza konieczno$¢ kontroli sty-
mulatora w najblizszym osrodku zajmujacym sie stymulato-
rami oraz jego ewentualnej wymiany. Rozstrzygajace w takich
przypadkach moze by¢ monitorowanie EKG metoda Holte-
ra. Uszkodzenie elektrody mozna zaobserwowa¢ na zdjeciu
rentgenowskim klatki piersiowej. Stwierdzenie zaburzen pra-
cy stymulatora stanowi wskazanie do kontroli calego ukta-
du. W przypadku zaburzen, ktorych nie da sie usung¢ zmiana
programu, konieczna jest wymiana stymulatora lub implanta-
cja nowej elektrody albo obydwie czynnosci jednoczesnie'?),

WADY Z UTRUDNIENIEM ODPLYWU KRWI
Z KOMOR SERCA

Zwezenie drogi odptywu z lewej komory

Wada ta bywa czestg przyczyng nawracajacych standw utra-
ty przytomnosci. W zwezeniu zastawki aorty znacznego
stopnia wystepuje charakterystyczna triada objawow: bol
w klatce piersiowej, duszno$¢ wysitkowa oraz omdlenia.
Patomechanizm omdlen w tej chorobie moze by¢ zwigzany
z wystepowaniem czestoskurczu komorowego i istnieniem
sztywnego zwezenia drogi wyplywu z komory, co prowa-
dzi do znacznej redukeji rzutu serca podczas wysitku oraz
niedokrwienia mie$nia sercowego. Omdlenie zostaje bezpo-
$rednio wywotlane przez ten sam odruch (w wyniku pobu-
dzenia mechanoreceptoréw lewej komory), ktdry jest odpo-
wiedzialny za omdlenie wazowagalne®*'?.

Kardiomiopatia przerostowa
Jest to choroba uwarunkowana genetycznie, za ktorej wy-

stapienie odpowiada najczeéciej mutacja genu kodujacego
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reprogramming of the stimulator do to exposure to a very
strong magnetic field or a mechanical damage of the stim-
ulator case, e.g. due to trauma.

Incorrect function of the pacemaker can be observed in an
ECG examination. The best way to diagnose stimulation
disorders is to connect the pacemaker to an appropriate
programming device.

In special situations such as during a visit to a family doctor
or paediatrician when there is no access to a device control-
ling the stimulation system a pacemaker safety mode rec-
ommended by the manufacturer can be used, which is start-
ed by holding a magnet near the stimulator, provided that
it is available at this moment (which, however, seems quite
unlikely). In a pacemaker with a correct function this re-
sults in a periodic stimulation, usually of 90/min. If this
function is not triggered, the stimulator has to be inspect-
ed in the nearest pacemaker centre and potentially replaced.
In such cases definitive evidence may be provided by Holt-
er ECG monitoring. Damage to the electrode can be ob-
served on a chest radiograph. Finding a malfunction of the
stimulator is an indication for an inspection of the whole
system. In the case of malfunctions that cannot be elim-
inated by changing the programme, the stimulator needs
to be replaced or a new electrode needs to be implanted,
or both®'?.

DEFECTS ASSOCIATED WITH OBSTRUCTED
OUTFLOW OF BLOOD FROM THE HEART
VENTRICLES

Left ventricular outflow stenosis

This defect is a common cause of remittent loss of con-
sciousness. In substantial stenosis of the aortic valve a char-
acteristic triad of symptoms occurs, consisting of chest pain,
dyspnoea on exertion and syncope. The pathomechanism
of syncope in this disease may be associated with the occur-
rence of ventricular tachycardia and a rigid, stenosed out-
flow tract from the ventricle, which results in a substantial
reduction of the cardiac output during exertion and to myo-
cardial ischaemia. Syncope is directly caused by the same
reflex that is responsible for vasovagal syncope (as a result
of stimulation of left ventricular mechanoreceptors)©®*!2),

Hypertrophic cardiomyopathy

Hypertrophic cardiomyopathy is genetically determined
and usually occurs as a result of a mutation in the gene en-
coding the myosin heavy chain beta subunit, which can be
demonstrated in 30% of families with hypertrophic cardio-
myopathy. Another name for this disease is idiopathic hyper-
trophic subaortic stenosis (IHSS), which leads to thickening
of the left ventricular muscle. In many cases a dispropor-
tionately thickened ventricular septum constricts the left
ventricular outflow tract. The gradient through the out-
flow tract rises with a decrease of the afterload or with an
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podjednostke beta, faricucha cigzkiego miozyny, co mozna
wykaza¢ u okolo 30% rodzin z kardiomiopatig przerosto-
wa. Inna nazwa tej choroby to idiopatyczne przerostowe zwe-
zZenie podaortalne (idiopathic hypertrophic subaortic stenosis,
IHSS), w ktérym dochodzi do pogrubienia mie$nia lewej ko-
mory. W wielu przypadkach nieproporcjonalnie pogrubiata
przegroda miedzykomorowa zweza droge wyptywu lewej ko-
mory. Gradient przez droge wyptywu roénie wraz ze zmniej-
szeniem obcigzenia nastepczego (afterload) lub ze wzrostem
kurczliwo$ci migénia sercowego. Przerost moze wystapi¢ za-
raz po urodzeniu lub we wczesnym okresie Zycia, ale w wigk-
szosci przypadkow zmiany stajg si¢ wyrazne dopiero w wieku
ponad 12 lat. Do najczesciej stwierdzanych objawéw w bada-
niu EKG nalezg nieprawidtowe zatamki Q, przerost lewej ko-
mory i zmiany odcinka ST. W ustaleniu rozpoznania decydu-
jace znaczenie ma badanie echokardiograficzne.
Patomechanizm omdlenia moze by¢ taki jak w zwezeniu za-
stawki aortalnej, ale rowniez moze wystapi¢ reakcja typu
wazowagalnego.

W kardiomiopatii przerostowej moze ponadto wystepowac
niedokrwienie migénia sercowego w wyniku nasilonego wtdk-
nienia i zwezenia $wiatla tetnic wieicowych, niewystarczaja-
cej rezerwy przeptywu wienicowego w stosunku do zwigkszo-
nej masy migéniowej i stopnia ucisniecia tetnic wiencowych
przez mostki miesniowe. Przewlekle niedokrwienie powodu-
je postepujace wtdknienie mieénia sercowego.

U dzieci i mlodziezy z kardiomiopatig przerostowg $mier-
telno$¢ wynosi 2,7-6% rocznie, w poréwnaniu z 1-2% do-
rostych. Wielu pacjentéw nie ma zadnych dolegliwoéci,
a utrata przytomnosci i nagly zgon moga by¢ pierwszym
objawem choroby. Béle w klatce piersiowej mogg by¢ typo-
we dla zaburzen przeptywu wiencowego.

Przyczyna naglych zgonéw w kardiomiopatii przerostowej
nie jest do korica poznana, ale mogg by¢ one wynikiem na-
glego pogorszenia stanu hemodynamicznego, wynikajace-
go ze spadku rzutu serca w nastepstwie zaburzen rytmu ser-
ca lub znacznego miesniowego zwezenia podzastawkowego
aorty z dramatycznie zmniejszonym przeplywem krwi na
tym poziomie.

Najwieksze ryzyko zgonu dotyczy pacjentéw w mlodym
wieku (12.-35. rok zycia), u ktorych juz wczeéniej doszlo do
naglego zatrzymania krazenia, jak tez osob z nawracajgcymi
omdleniami, z epizodami trwalego czestoskurczu komoro-
wego i nadkomorowego, z bradykardig oraz z mutacja genu
tanicucha ciezkiego beta-miozyny sercowej. Istotne znacze-
nie ma wystepowanie nagtych zgonéw w rodzinie. Do grupy
czynnikéw ryzyka naglego zgonu nalezg rowniez: masyw-
ny przerost lewej komory, niedokrwienie migénia sercowe-
go w czasie tachykardii wysitkowej lub stresu psychicznego,
dynamiczne zwezenie drogi odptywu z lewej komory, epi-
zody czestoskurczu komorowego zarejestrowane w badaniu
holterowskim EKG, jak réwniez wydluzenie i nasilenie dys-
persji czasu QT, obecno$¢ mostka migéniowego krzyzujace-
go sie z lewg przednig zstepujaca tetnica wiericowa, spadki
ci$nienia tetniczego podczas wysilku czy tez nadmierny wy-
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increase in the contractility of the heart muscle. Hypertro-
phy may occur immediately after birth or in the first years
oflife, but in the majority of cases the lesions become visible
only after 12 years of age. Signs most commonly observed
in ECG include abnormal Q waves, left ventricular hyper-
trophy and changes in the ST segment. Electrocardiography
has a decisive influence on the diagnosis.

The pathomechanism of syncope may be the same as in
the aortic valve stenosis; however, vasovagal reaction can
also occur.

In hypertrophic cardiomyopathy additionally myocardial
ischaemia may occur as a result of intensified fibrosis and
stenosis of the coronary arteries as well as insufficient cor-
onary flow reserve in comparison to the increased muscle
mass and the degree of compression of coronary arteries by
myocardial bridges. Chronic ischaemia causes progressive
fibrosis of the myocardium.

The death rate in children and adolescents with hypertro-
phic cardiomyopathy is 2.7-6% per year, as compared to
1-2% in adults. Many patients do not experience any symp-
toms and loss of consciousness and death can be the first
symptom of the disease. Chest pain may be typical for im-
paired coronary flow.

The cause of sudden deaths in hypertrophic cardiomyop-
athy is not fully determined, but they may be the result
of a sudden deterioration of the haemodynamic condi-
tions due to decreased cardiac output caused by arrhyth-
mia or considerable aortic subvalvular muscle stenosis with
a dramatically decreased blood flow at this level.

The highest risk of death is found among young patients
(12-35 years of age) who have already experienced a sud-
den cardiac arrest as well as among individuals with remit-
tent syncopes with episodes of permanent ventricular and
supraventricular tachycardia, with bradycardia and a muta-
tion in the cardiac beta-myosin heavy chain gene. The oc-
currence of sudden deaths in the family is an important
fact. Risk factors for a sudden death also include: massive
left ventricular hypertrophy, myocardial ischaemia during
tachycardia due to physical exertion or psychological stress,
dynamic stenosis of the left ventricular outflow tract, epi-
sodes of ventricular tachycardia recorded in a Holter ECG
examination as well as the lengthening and intensification
of the QT time dispersion, the presence of a myocardial
bridge crossing the left anterior descending coronary ar-
tery, pressure drops during physical exertion or excessive
physical exertion®2*2,

Stenosis of the right ventricular outflow tract
in the Fallot’s syndrome

Advancement in cardiac surgery and the use of the bal-
loon valvuloplasty technique have significantly decreased
the number of children with congenital heart defects with
right ventricular outflow tract stenosis in whom paroxys-
mal loss of consciousness occurs in the mechanism of par-
oxysmal hypoxaemia. Clinical signs and symptoms of the
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Zwezenie drogi odptywu z prawej komory
w zespole Fallota

Postepy w kardiochirurgii oraz zastosowanie techniki wal-
wuloplastyki balonowej w istotny sposob zmniejszyly licz-
be dzieci, u ktérych w przebiegu wad wrodzonych serca ze
zwezeniem drogi odplywu z prawej komory wystepuja na-
pady utraty przytomno$ci w mechanizmie napadu hipokse-
micznego. Objawy kliniczne zespotu Fallota zalezg od stop-
nia nasilenia zaburzent hemodynamicznych.

Napady hipoksemiczne pojawiajg sie zazwyczaj miedzy
6. miesiagcem a 2. rokiem zycia. Czesto wystepuja w godzi-
nach porannych lub po obudzeniu si¢ ze snu, kiedy fizjolo-
giczny systemowy opor naczyniowy jest maly. Do napadu
dochodzi bez uchwytnej przyczyny, moze go jednak pro-
wokowac wysilek fizyczny, uraz, sytuacja stresujaca, defeka-
cja czy nagla zmiana temperatury otoczenia. Czynnikiem
sprzyjajacym wystapieniu napadow jest niedokrwistos$¢
(rozpoznawana, gdy u dziecka z sinicza wada serca hema-
tokryt obniza si¢ ponizej 40-44%).

Napad hipoksemiczny rozpoczyna sie narastajacy sinica,
przyspieszeniem oddechdw oraz narastajagcym niepokojem
(krzykiem). Moga wystapi¢: utrata przytomnosci, drgawki,
bolesno$¢ powlok, uogélniona wiotko$¢. W czasie napadu,
w nastepstwie skurczu miesni drogi odptywu prawej komory,
zwigksza sie prawo-lewy przeciek, a takze nagle zmniejsza si¢
przeplyw plucny i utlenowanie krwi tetniczej. Stwierdza si¢
wyrazne $ciszenie lub catkowity zanik szmeru nad sercem,
podczas gdy sinica osrodkowa ulega znacznemu nasileniu.
W mechanizmie napadu sugeruje sie zwiekszong aktywno$¢

uktadu wspotczulnego oraz krazgcych katecholamin®$),

INNE CHOROBY SERCA I NACZYN
Zespot Eisenmengera

W grupie tej sa gtéwnie chorzy z nieoperacyjnymi lub nie-
operowanymi w odpowiednim czasie ztozonymi wadami
przeciekowymi serca, u ktorych wtornie doszto do powsta-
nia, a nastepnie utrwalenia nadci$nienia plucnego.

Pierwotne nadcisnienie ptucne

Pierwotne nadci$nienie ptucne nadal pozostaje istotnym
problemem diagnostycznym i terapeutycznym. Choroba
ta, o nieznanej przyczynie, wystepuje czesciej u mtodych
kobiet niz me¢zczyzn. W obu typach nadci$nienia ptucne-
€0, tj. wtérnym i pierwotnym, jednym z pierwszych obja-
wow jest dusznos$¢ wysilkowa, a nastepnie omdlenia, wsku-
tek spadku rzutu serca, spowodowanego niedostatecznym
wypelnieniem lewej komory w zwiazku ze zmniejszonym
przeptywem krwi przez zwezone tozysko naczyniowe ptuc.
Choroba ta moze objawia¢ si¢ stanami utraty przytomno-
$ci zaréwno w spoczynku, jak i po wysitku.

Nagte zgony wystepuja az u okoto 15-50% chorych z pier-
wotnym lub wtérnym nadci$nieniem ptucnym(®>).
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Fallot’s syndrome depend on the level of intensity of hae-
modynamic disorders.

Paroxysmal hypoxaemia occurs usually between 6 months
and two years of age. It usually occurs in the morning or af-
ter waking up from sleep, when the systemic physiologi-
cal vascular resistance is low. The paroxysm happens with
no apparent cause; it may, however, be triggered by physi-
cal exertion, trauma, stressful situation, defecation or a sud-
den change in ambient temperature. A contributing factor
for the paroxysms is anaemia (diagnosed when haemato-
crit level in a child with a cyanotic heart defect drops be-
low 40-44%).

Paroxysmal hypoxaemia starts with increasing cyano-
sis, rapid breathing and increasing anxiety (scream). Loss
of consciousness, seizures, pain and general hypotonia
can occur. During the paroxysm, as a result of contrac-
tion of right ventricular outflow tract muscles the right-
to-left shunt increases and pulmonary flow and arteri-
al blood oxygenation suddenly drop. A significant drop in
the sound volume or complete disappearance of murmur
above the heart is observed, while central cyanosis greatly
increases. It is suggested that the mechanism of the parox-
ysm involves increased activity of the sympathetic system
and the circulating catecholamines®*.

OTHER DISEASES OF THE HEART
AND VESSELS

Eisenmenger’s syndrome

This syndrome affects mainly patients with non-surgical
or not operated at the right time complex shunt defects
of the heart in whom secondary pulmonary hypertension
appeared and then became a permanent condition.

Primary pulmonary hypertension

Primary pulmonary hypertension is still an important di-
agnostic and therapeutic problem. This disease is of an un-
known cause and occurs more frequently in young women
than in men. In both types of pulmonary hypertension, i.e.
in the secondary and primary hypertension, one of the first
symptoms is dyspnoea on exertion and subsequently synco-
pe as a result of a drop in cardiac output caused by insuffi-
cient filling of the left ventricle associated with a decreased
blood flow through a strictured pulmonary vascular vol-
ume. This disease may manifest itself with loss of conscious-
ness both during resting stage and following exertion.

Sudden deaths occur in approximately as many as 15-50% pa-
tients with primary or secondary pulmonary hypertension©.

Massive pulmonary embolism
Syncope can also be due to massive pulmonary embo-

lism causing significantly compromised right ventricular
outflow. In children and adolescents massive pulmonary
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Masywna zatorowos¢ ptucna

Przyczyna omdlenia moze by¢ réwniez masywna zatoro-
wos¢ plucna, powodujgca znaczne utrudnienie wyplywu
z prawej komory. U dzieci i mlodziezy rzadko wystepuje,
a jezeli sie pojawi, sprawia powazne problemy diagnostycz-
ne. Najczestszym materiatem zatorowym jest skrzeplina po-
chodzaca z zyt glebokich konczyn dolnych, ze splotow zyl-
nych podudzia, zyt watrobowych, zyt koficzyn gérnych oraz
z prawego serca. Materialem zatorowym moze by¢ réwniez
tkanka ttuszczowa (po urazach, ztamaniach kosci), zator
w przebiegu zapalenia zyl u narkomanéw, zator powietrzny
czy wreszcie zator komérkami nowotworowymi.
W momencie wystgpienia zatorowosci ptucnej dochodzi do
ograniczenia lub wyltaczenia przeptywu krwi w obwodowej
czesci tkanki plucnej. Prowadzi to do powstawania obszaru
pluc poddawanego wentylacji, jednak bez jednoczesnego prze-
plywu krwi. Z punktu widzenia hemodynamiki pojawiaja si¢
nadci$nienie plucne oraz ostra niewydolnos$¢ prawej komory.
Najczeséciej wystepujacymi objawami w zatorowosci ptuc-
nej s3 nagle rozpoczynajaca si¢ duszno$¢ o nieznanej przy-
czynie, bl w klatce piersiowej o charakterze optucnowym,
kaszel z krwiopluciem, goraczka oraz omdlenie. Niestety, az
u okoto 50% pacjentow zatorowo$¢ ptucna moze mie¢ ska-
pe objawy lub nie dawac¢ zadnych.
Wstepne rozpoznanie zatorowo$ci plucnej wymaga po-
twierdzenia. Zgodnie z wytycznymi Europejskiego Towa-
rzystwa Kardiologicznego (European Society of Cardiology,
ESC) przy jej podejrzeniu nalezy przeprowadzi¢ nastepuja-
ce badania®:
 poziom D-dimeréw - stgzenie w surowicy nizsze niz
500 g/l z duzym prawdopodobienstwem wyklucza zato-
rowos$¢ ptucna;
« badanie ultrasonograficzne zyt glebokich - uwidocznie-
nie skrzepliny wskazuje na zrédlo zatorowosci;
« scyntygrafia plucna i/lub spiralna tomografia kompute-
rowa naczyn plucnych.
W ocenie masywnej zatorowosci plucnej przydatne moga
by¢ réwniez ECHO serca przezklatkowe i przezprzelykowe.
Opisywano sporadyczne przypadki zatorowosci plucnej
u dzieci z sinicznymi wadami serca, bez strukturalnej pa-
tologii serca, po operacjach w obrebie jamy brzusznej, jak
réwniez w przebiegu trombofilii®51229),

Kardiomiopatia rozstrzeniowa

Omdleniami moze manifestowac si¢ réwniez kardiomiopa-
tia rozstrzeniowa, w ktdrej zwykle dominujg objawy niewy-
dolnosci serca. Schorzenie to moze by¢ nabyte, np. po prze-
bytym procesie zapalnym mie$nia sercowego, lub wrodzone,
spowodowane wrodzong wadg naczyn wiencowych®%.

Nieprawidlowe odejscie naczyn wiencowych

Kardiomiopatia rozszerzeniowa moze by¢ spowodowa-
na nieprawidlowym odejéciem lewej tetnicy wiencowej od

embolism is rare and even if it occurs it causes serious di-
agnostic problems. The most common embolic materi-
al is a thrombus originating from deep veins in the legs,
venous plexuses in the lower legs, hepatic veins, veins in
the arms and from the right heart. Another embolic mate-
rial can be adipose tissue (following trauma or bone frac-
tures), embolus resulting from phlebitis in drug addicts, air
embolus or an embolus formed with cancer tissues.
When pulmonary embolism occurs the flow of blood in
the peripheral part of the pulmonary tissue becomes limited
or stopped. This leads to the presence of ventilated pulmo-
nary tissue with no concurrent blood flow. In terms of hae-
modynamic conditions, pulmonary hypertension and acute
right ventricular insufficiency occur.

The most common symptoms of pulmonary embolism are

sudden dyspnoea of unknown origin, pleural type chest

pain, coughing up blood, fever and syncope. Unfortunately,
approximately 50% of patients with pulmonary embolism
can have little symptoms or none at all.

Preliminary diagnosis of pulmonary embolism requires

confirmation. According to the guidelines of the European

Society of Cardiology (ESC) the following tests need to be

conducted if pulmonary embolism is suspected"):

o D-dimer level: serum concentration lower than 500 g/L
excludes pulmonary embolism with a high degree of con-
fidence;

o deep vein ultrasound: a revealed thrombus indicates
the source of embolism;

o pulmonary scintigraphy and/or spiral computed tomog-
raphy of pulmonary vessels.

In the assessment of massive pulmonary embolism trans-

thoracic and transoesophageal echocardiography may also

be helpful.

Isolated cases of pulmonary embolism in children with

cyanotic heart defects, with no structural heart pathol-

ogy, following operations in the abdominal cavity as well

as in the course of thrombophilia have been reported #1229,

Dilated cardiomyopathy

Syncopes can also be due to dilated cardiomyopathy, in
which signs and symptoms of heart insufficiency usual-
ly dominate. This disorder can be acquired, e.g. following
myocarditis or congenital, caused by a congenital defect
of coronary vessels®*?).

Abnormal branching of coronary vessels

Dilated cardiomyopathy may be caused by anomalous
branching of the left coronary artery from the pulmonary
artery (Bland-White-Garland syndrome, BWG).

A more difficult coronary vessels anomaly to detect is the
abnormal route of the left or right coronary artery between
the aorta and the pulmonary artery. The most well-docu-
mented anatomical variant causing syncope, ventricular fi-
brillation or sudden death during physical exertion is the
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tetnicy plucnej (zespdt Blanda-White'a—Garlanda, BWG).

Trudniejsza do wykrycia anomalig naczyn wiericowych jest
nieprawidlowy przebieg lewej albo prawej tetnicy wiencowej
pomiedzy aortg a tetnicg ptucng. Najlepiej udokumentowanym
wariantem anatomicznym bedacym przyczyng omdlen, migo-
tania komor lub naglego zgonu w czasie wysitku jest odejscie
lewej tetnicy wienicowej od prawej tetnicy wienicowej lub od
prawej zatoki wienicowej. Omdlenie, a nawet migotanie komér
spowodowane jest ucinieciem nieprawidtowo przebiegajacej
tetnicy wienicowej przez duze naczynia podczas zwigkszone-
go przepltywu krwi i zwigkszonego ci$nienia tetniczego w trak-
cie wysitku. Innym wyjasnieniem moze by¢ zagigcie tetnicy
wienicowej przy jej odejsciu, gdy wielkie tetnice poszerzajg si¢
przy zwiekszonej objeto$ci wyrzutowej. Rowniez prawa tetni-
ca moze przebiega¢ nieprawidlowo, miedzy wielkimi naczynia-
mi po odejéciu od lewego ujscia wiericowego lub lewej zatoki
wienicowej. O anomaliach przebiegu naczyn wienicowych na-
lezy pamieta¢ w kazdym przypadku omdlenia wysitkowego®®.

Inna patologia naczyn wiencowych -
choroba Kawasaki (choroba Kawasakiego)

U 1-2% dzieci z nieleczonymi ostrymi postaciami zespo-
tu Kawasakiego opisywano nagle zgony. W schorzeniu tym
na skutek reakeji zapalnej dochodzi do wielu zmian ogélno-
ustrojowych, w tym do wytworzenia si¢ tetniakéw w tetnicach
wienicowych. Wigksze ryzyko omdlenia, migotania komér albo
naglego zatrzymania krazenia i zgonu w czasie wysitku fizycz-
nego wystepuje wowczas, kiedy u tych chorych wspotistnieje
wrodzone nieprawidlowe odejécie lewej tetnicy wiernicowej od

prawej tetnicy wiericowej lub od prawej zatoki wiericowej®”.

Sluzak lewego przedsionka

Sluzak lewego przedsionka, powodujacy okresowe blokowa-
nie naplywu do komdr, réwniez stanowi rzadka, ale mozli-
wa przyczyne omdlen u dzieci.

Poniewaz guz jest uszypulowany, wraz ze zmiang pozy-
cji ciala moze sie przemieszczaé i utrudniac przeptyw krwi
przez zastawke mitralng, powodujac omdlenie. Objawy to-
warzyszace $luzakowi przedsionka mogg przypominac te
wystepujace przy wadach zastawki mitralnej — mogg to by¢
dusznos¢, obrzek pluc, kaszel, krwioplucie, bl w klatce pier-
siowej, obrzeki obwodowe, spadek wydolnosci fizycznej, rza-
dziej spadek masy ciala, omdlenie, nagta $mier¢ sercowa®.
Charakterystyczng cechg jest nasilenie objawéw zwigzane
ze zmiang pozycji ciala pacjenta (gwaltowne siadanie lub
pochylanie si¢ do przodu). W diagnostyce $luzaka przed-
sionka wykorzystuje si¢ najczeéciej badanie echokardiogra-
ficzne przezklatkowe, przezprzelykowe, tomografie kompu-
terowg oraz rezonans magnetyczny.

Zespot wypadania ptatka zastawki mitralnej

Moze powodowac takie objawy, jak: b6l w klatce piersiowej,
kotatania serca, arytmia komorowa oraz, rzadko, omdlenia.
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branching of the left coronary artery from the right coro-
nary artery or right coronary sinus. Syncope, and even ven-
tricular fibrillation is caused by compression of an abnor-
mally positioned coronary artery by large vessels during
increased blood flow and arterial pressure during exertion.
Another explanation may be the bending of the coronary
artery at its branching when great arteries dilate in response
to increased output volume. The right artery may also have
an abnormal route between great vessels after branching
from the left coronary outflow or left coronary sinus. In ev-
ery case of exertion syncope one has to take into consider-
ation anomalies in the routes of coronary vessels®®.

Other pathologies of the coronary vessels -
Kawasaki disease

In 1-2% of children with untreated acute forms of the Ka-
wasaki syndrome sudden deaths were reported. In this dis-
ease multiple systemic lesions caused by an inflammatory
reaction occur such as aneurysms in the coronary arteries.
An increased risk of syncope, ventricular fibrillation and
sudden cardiac arrest and death during physical exertion
exists when these patients have a concurrent congenital ab-
normal branching of the left coronary artery from the right
coronary artery or from the right coronary sinus®”.

Left atrial myxoma

Left atrial myxoma, which causes periodic blockage of in-
flow into the ventricles, is also a rare but possible cause
of syncope in children.

Since the tumour is pedunculated, it can move with chang-
es of body position and obstruct the blood flow through
the mitral valve, causing syncope. The symptoms accom-
panying atrial myxoma may resemble the ones associated
with mitral valve defects such as dyspnoea, pulmonary oe-
dema, cough, spitting out blood, chest pain, peripheral oe-
dema, decreased physical fitness, less often weight loss, syn-
cope or sudden cardiac death®®.

The characteristic feature of left atrial myxoma is the exac-
erbation of symptoms associated with changing body posi-
tion (sudden sitting down or bending forward). In the di-
agnosis of myxoma transthoracic and transoesophageal
echocardiography, computed tomography and magnetic
resonance imaging are usually used.

Mitral valve prolapse syndrome

Mitral valve prolapse syndrome may produce symptoms
such as chest pain, palpitations, ventricular arrhythmia and,
rarely, syncope. In some patients there is a concurrent ab-
normally long QT interval in an ECG examination. Auton-
omous system disorders in this disease suggest a link with
vasovagal syncope, since in individuals with mitral valve
prolapse abnormal reaction of blood vessels in an upright
position was demonstrated®.
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U niektérych chorych wspdlistnieje nieprawidtowe wydtu-
zenie odstepu QT w zapisie EKG. Zaburzenia uktadu au-
tonomicznego w tej jednostce chorobowej sugeruja jej
zwigzek z omdleniami wazowagalnymi, poniewaz u oséb
z wypadaniem platka zastawki mitralnej wykazano niepra-

widlowa reakcje naczyn krwionoénych w pozycji stojacej@.

Zespot Marfana

U okolo 60% chorych z tym zespolem (genetycznie uwarun-
kowana choroba tkanki tacznej) wystepuja dodatkowe wady
ukladu sercowo-naczyniowego, takie jak poszerzenie opusz-
ki aorty, niedomykalno$¢ zastawki aorty, niedomykalnos¢
i/lub wypadanie platkéw zastawki mitralnej. Utrata przy-
tomnosci lub nagly zgon s zwykle nastepstwem pekniecia
tetniaka rozwarstwiajacego aorty. Chorzy z zespolem Mar-
fana powinni unika¢ intensywnego wysitku fizycznego™*'9).

Tamponada serca

To jednostka kliniczna definiowana jako faza dekompensa-
¢ji 1 ucisku na serce w wyniku wzrostu ci$nienia wewnatrz
worka osierdziowego (ptyn, krew, gaz, skrzep), w stopniu,
ktory utrudnia rozkurcz serca, jak réwniez naptyw krwi
do przedsionkéw. Tamponada serca moze by¢ nastep-
stwem urazu klatki piersiowej, rozwarstwienia aorty, ura-
zu podczas cewnikowania serca, stanéw zapalnych lub in-
nych przebiegajacych z wysiekiem do worka osierdziowego.
W obrazie klinicznym dominujg duszno$¢, ucisk w klatce
piersiowej, tachykardia, przepelnione zyly szyjne, podwyz-
szone o$rodkowe ci$nienie zylne, hipotonia, tetno paradok-
salne, tachypnoé. W niepomyslnym przebiegu moze dojs¢
do wstrzasu. W przypadku podejrzenia tamponady serca
nalezy wykona¢ badanie echokardiograficzne serca, ujaw-
niajace zapadanie sie prawego przedsionka i prawej komory
podczas rozkurczu. Tamponada jest stanem zagrozenia zy-
cia i powinna by¢ leczona w trybie pilnym poprzez naktu-
cie lub nacigcie worka osierdziowego ™!,
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IX Konferencja Naukowo-Szkoleniowa
»Postepy Neuroimmunologii Klinicznej -
Stwardnienie Rozsiane i Inne Choroby Demielinizacyjne”

Poznan, 22 maja 2015 r.

Serdecznie zapraszamy na IX Konferencje Naukowo-Szkoleniowa ,,Postepy Neuroimmunologii Klinicznej -
Stwardnienie Rozsiane i Inne Choroby Demielinizacyjne”, ktora odbedzie si¢ w dniu 22 maja 2015 roku i bedzie forum

wymiany do$wiadczen w klinicznej neuroimmunologii.

Konferencja jest tak zaplanowana, aby przedstawi¢ nowosci dotyczace choréb neuroimmunologicznych - dziedziny, ktora
rozwija si¢ niezwykle dynamicznie. Bedzie dotyczy¢ przede wszystkim diagnostyki i terapii stwardnienia rozsianego oraz
innych choréb demielinizacyjnych o$rodkowego i obwodowego ukladu nerwowego. Przeznaczona jest dla neurologéw,

neuropediatréw oraz lekarzy rodzinnych.

Wysoki poziom merytoryczny gwarantujg znakomici wyktadowcy.

Liczba miejsc jest ograniczona.
Wiecej informacji na stronie: www.neuroim2015.pl
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