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Nowa kanatopatia — rodzinny zesp6t obnizonego odcinka ST (ang.: Familial ST segment depression
syndrome, FSTD)

Czym jest idiopatyczne migotanie komér? To grupa schorzen, ktérych przyczyny nie znamy i nie
rozumiemy ich mechanizmu. Od wielu lat wyodrebniamy z tej grupy coraz to nowe jednostki
chorobowe: zespét diugiego QT, zespdt Brugaddw, zespdt krétkiego QT, wieloksztattny czestoskurcz
komorowy zalezny od katecholamin, zespét uposledzonego uwalniania wapnia. Méwimy tez o
ztosliwym zespole wczesnej repolaryzacji, aczkolwiek nie mozemy go rozpoznac¢ dopdki nie wystgpi
migotanie komér. Nie wiemy tez a jakimi genami jest zwigzany. W tej sytuacji jest mu blizej do
idiopatycznego migotania komér niz do znanych kanatopatii. W ostatnim czasie do grupy kanatopatii
dotgczono catg grupe choréb zwigzanych z wariantami SCN5A, ktére powodujg wieloksztattng
arytmie z widkien Purkinjego z towarzyszacag niewydolnoscia lewej komory bez jej zmian
strukturalnych.

A teraz znowu mamy co$ nowego!

W 2018 r opisano rodzinnie wystepujgce zmiany w EKG, pod postacig nieckowatych obnizen odcinka
ST, ktdre charakteryzuja sie statoscig na przestrzeni lat obserwacji, a kliniczng prezentacja choroby
sg grozne zaburzenia rytmu serca i uposledzenie skurczowej funkcji lewej komory (1). W 2023 r
ukazat sie artykut opisujacy cigg dalszy analizy tego zespotu (2).

Choroba nalezy do bardzo rzadkich, aczkolwiek do tej pory nie istniata jako odrebna jednostka
chorobowa, wiec prawdopodobnie dopiero teraz, po ostatnich publikacjach, zacznie by¢
rozpoznawana czesciej. Opisano 19 rodzin w Danii, istniejg sporadyczne doniesienia z innych krajow
(Wielka Brytania, Holandia). W Polsce zespot ten zostat opisany w 2007 r przez zesp6t z Kliniki
Choroby Wiencowej i Niewydolnosci Serca, Instytutu Kardiologii Uniwersytetu Jagiellorskiego
Collegium Medicum (3). Autorzy podejrzewali u swojego pacjenta i jego syna nowa kanatopatie .
Artykut ukazat sie w jezyku polskim i nie miat szansy zostaé dostrzezonym przez badaczy, ktérzy
opisali nowy zespdt, a z pewnoscig zastuguje na miano pierwszego doniesienia w literaturze.

Rozpoznanie opiera sie na analizie EKG, w ktdrym stwierdza sie miseczkowate obnizenia odcinka ST
w kilku odprowadzeniach, ktdre s3 state i nie sg spowodowane stosowaniem naparstnicy (chociaz
bardzo je przypominajg), chorobg wiericowg ani zadng znang przyczyng. U oséb mtodszych obnizenie
ST wystepujg w odprowadzeniach znad Sciany dolnej, a z wiekiem pojawiajg sie w Il, V4 i V5.
Jednoczesnie obserwuje sie niewielkie uniesienie ST w aVR (czasami tez w V1).

Pacjenci prezentujg migotanie/trzepotanie przedsionkéw i wieloksztattne czestoskurcze komorowe,
czesto o typie short-coupled. U % chorych obserwuje sie niewielkie uposledzenie kurczliwosci lewej
komory. Autorzy uwazajg, ze uszkodzenie lewej komory, obserwowane raczej w péznym wieku, jest



czesScig obrazu choroby, a nie wynikiem arytmii, chociaz nie potwierdzono zwigzku zaburzen
kurczliwosci z obecnoscig LGE. Wiekszos¢ pacjentow jest bezobjawowa.

Leczenie oczywiscie jest jeszcze nie ustalone. Kardiowerter defibrylator wskazany jest w profilaktyce
wtoérnej i przypadku arytmicznych utrat przytomnosci. Amiodaron, beta-blokery, chinidyna oraz
ablacja sg nieskuteczne.

Na podstawie kaskadowych badan rodzin uwaza sie, ze dziedziczenie choroby ma charakter
autosomalny dominujacy, ale ciggle nie zidentyfikowano genu, ktérego warianty odpowiadatyby za te
chorobe. Poszukiwania skupiajg sie przede wszystkim na genach kodujgcych kanaty sodowe,
potasowe, wymiennik sodowo-wapniowy i biatka regulujgce funkcje tych kanatow.

Zachecam tez do przeczytania artykutu o CineECG, w ktérym wykazano nieprawidtowa repolaryzacje
w podstawnych obszarach. Fenotyp EKG typowy dla FSTD symulowano przez redukcje czasu
potencjatu czynnosciowego i jego amplitude w lewej komorze przypodstawnie (Rasmus Frosted,
Christian Paludan-Miiller, Oliver Bundgaard i in: CineECG analysis provides new insights into Familial
ST-segment Depression Syndrome, EP Europace, 2023, euad116,
https://doi.org/10.1093/europace/euad116) (4).

W naszej obserwacji mamy pojedyncze przypadki, ktdre mozemy podejrzewac o te nowg
kanatopatie, a nawet wyniki badan genetycznych , ktére wymagajg potwierdzenia w wiekszych
grupach pacjentéw. Nawigzalismy kontakt z osrodkiem krakowskim oraz duniskim. JesteSmy otwarci
na wspotprace, jezeli Paistwo podejrzewajg FSTD u swoich pacjentéw — zapraszamy!

Rycina 1

EKG pacjenta z FSTD z publikacji duriskiej : Alex Hgrby Christensen i Henning Bundgaard: The Novel
Familial ST-Depression Syndrome — Current Knowledge and Perspectives. Cardiac Electrophysiology
Clinics 15(supplement), 2023 DOI: 10.1016/j.ccep.2023.04.008
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Rycina 2

EKG pacjenta z publikacji polskiej z 2007 r : Pawet Rostoff, Andrzej Gackowski, Ewa Konduracka i
wsp.: Niezwigzane z leczeniem utrwalone zmiany elektrokardiograficzne imitujgce wptyw glikozydéw
naparstnicy, Kardiol Pol 2007, 65: 1506-1509
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Kryteria diagnostyczne FSTD (zmodyfikowano na podstawie Alex Hgrby Christensen i Henning
Bundgaard: The Novel Familial ST-Depression Syndrome — Current Knowledge and Perspectives.
Cardiac Electrophysiology Clinics 15(supplement), 2023 DOI: 10.1016/j.ccep.2023.04.008)

EKG . Nieckowate obnizenie odcinka ST 0 0.1mV w przynajmniej 4 dprowadzeniach
(V3- V6 i/lub I-11l) 80 ms za punktem J u probanda

o Nieckowate obnizenie odcinka ST 0 0.05 mV w przynajmniej 4
odprowadzeniach (V3- V6 i/lub I-11l) 80 ms za punktem J u krewnego

. Uniesienie odcinka ST 0 0.1 mV w aVR

. Nasilenie obnizenia odcinka ST wystepuje w czasie wysitku

o Najbardziej nasilone zmiany wystepujg w odprowadzeniach V5, V4, i Il 70—
89 ms za szczytem zatamka S.

Uwagi Zmiany w EKG sg state

Dziedziczenie autosomalne dominujace

Nadkomorowe i komorowe zaburzenia rytmu (wieloksztattne czestoskurcze
komorowe typu short coupled TdP)
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