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MULTIFOKALINES EKTOPINES PURKINJE
SISTEMOS EKSTRASISTOLIJOS SINDROMAS:
KLINIKINIS ATVE]JIS IR LITERATUROS APZVALGA

Darbo autoré. Nora AUKSTUOLYTE, V kursas.

Darbo vadovas. Dokt. Neringa BILEISIENE; doc. dr. JGraté BARYSIENE, VU MF
Klinikinés medicinos institutas, Sirdies ir kraujagysliy ligy klinika.

Darbo tikslas. Pristatyti multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos
sindromo klinikinj atvejj bei atlikti naujausios mokslinés literatliros apzvalgg apie Sio
sindromo ypatumus.

Darbo metodika. Atvejis aprasytas gavus paciento sutikima bei VUL SK leidimag
naudoti nuasmenintus paciento duomenis. I1Snagrinéti paciento ligos istorijos jrasai,
atlikta iSsami literatlros analizé naudojantis mokslinés literatiros duomeny bazémis
(PubMed, Google Scholar, Medscape, Elsevier).

Jvadas. Multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos sindromas
(angl. trumpinys MEPPC) yra itin reta aritmijos forma, apimanti Hiso—Purkinje sistemg,
pasireiSkianti daugybinémis, polimorfinémis skilvelinémis ekstrasistolémis, kylan¢iomis
i$ jvairiy ektopiniy Zidiniy. Sindromas paveldimas autosominiu dominantiniu badu
ir dazniausiai pasireiskia dar vaikystéje ar jauname amziuje bei pasizymi teigiama
Seimine anamneze.

Sindromas susijes su SCN5A geno mutacijomis. Klinika jvairuoja nuo ekstrasis-
tolijos, dusulio fizinio krivio metu iki aritminiy sinkopiy ar staigios Sirdinés mirties.
Tinkamai negydant, buklé lemia dilatacinés kardiomiopatijos vystymasi ir Sirdies
nepakankamumo progresavima.

Atvejo aprasymas. 32 m. moteris Vilniaus universiteto ligoninés Santaros klini-
kose (VUL SK) konsultuojama gydytojo kardiologo dél Sirdies ritmo sutrikimy. IS ligos
anamnezés Zinoma, jog 17 m. amziuje pacientei dél skilvelinés ekstrasistolijos atliktas
intrakardinis elektrofiziologinis tyrimas (EFT) ir radiodaznuminé abliacija (RDA). Proce-
dira nebuvo efektyvi, skirta monoterapija metoprololiu, véliau bandytas propafenonas.
19 m. amZiuje pablogéjus savijautai kartota RDA procediira — be efekto. 20 m. amZiuje
atlikus Sirdies magnerinio rezonanso tomografijos tyrima nustatyta zenkliai sumazinta
kairio skilvelio (KS) iSstimio frakcija (IF), stebéta KS dilatacija, sumazinta desinio skilvelio
IF. 24—iy val. Holterio EKG monitoravimo tyrime registruota 14 100 skilveliniy ekstrasis-
toliy, 230 jy kupletai, 14 tripletai bei 47 000 siauresniy QRS kompleksy ekstrasistoliy.
Pacientei implantuotas dvikameris intrakardinis kardioverteris defibriliatorius (IKD).
24 m. amZziuje kartotinai atlikta KS ekstrasistoliy abliacija, po kurios biklé pageré-
jo. Epizodiskai vartojo skiriamg amjodarong ir tais paciais metais jvyko IKD iskrova
deél skilveliy virpéjimo. Kartotas intrakardinis EFT, skirtas sotalolis. Po mety 24 val.
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Holterio EKG monitoravimo tyrime, skiriant sotalolj, registruota 31 000 polimorfiniy
skilveliniy ekstrasistoliy, 2000 kuplety, 200 triplety, 44 trumpi placiy QRS kompleksy
tachikardijos epizodai. Sotalolis keistas j amjodarong — pageréjo. 24 val. Holterio EKG
monitoravimo tyrime — 1100 skilveliniy ekstrasistoliy, atliktame echokardiografijos
tyrime (ECHOKS): KS IF 59 proc. Atlikti molekuliniai genetiniai tyrimai naujos kartos
sekoskaitos metodu, nustatytas SCN5A geno (NM_198056.2) patogeninis variantas
€.2440C>T p.(Arg814Trp) heterozigotinéje bukléje. IS Seiminés anamnezés: pacientés
tévas mires staiga 40 m. amziaus. Testas gydymas amjodaronu, kuris buvo efektyvus,
taciau 32 m. amziuje pacientei iSsivysté amjodarono sglygota hipertireozé, gydymas
Siuo vaistu nutrauktas. Gydymo beta-adrenoreceptoriy blokatoriais fone pacientés
baklé Zenkliai pablogéjo, 24 val. Holterio EKG monitoravimo metu registruota 66 500
skilveliniy ekstrasistoliy, daug kuplety, trumpalaikés skilvelinés tachikardijos paroksiz-
muy, atlikus ECHOKS skilvelinés bigeminijos fone nustatyta vidutiniskai sumazinta KS IF,
stebétas vidutinio laipsnio KS ertmés iSsiplétimas. Surengtas konsiliumas, dalyvaujant
tarptautiniams rety ligy ekspertams, kurio metu jvertinus visus iStyrimo duomenis,
ligos eigg, diagnozuotas multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos
sindromas, rekomenduotas gydymas betaadrenoreceptoriy blokatoriais ir | klasés
antiaritminiy vaisty deriniu — flecainidu ir meksiletinu. Praéjus 3 mén. nuo skiriamo
medikamentinio gydymo pacientés buklé pageréjusi: ECHOKS KS IF nesumazéjusi,
24 val. Holterio EKG monitoravimo metu registruota tik 858 skilveliniy ekstrasistoliy.

ISvados. Multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos sindromas
yra itin reta bikle, todel gali tapti tikru diagnostiniu i§§akiu. Sj sindroma reikety jtarti
jauniems pacientams, kuriems pasireiskia atkakli polimorfiné skilveliné ekstrasistolija,
su siaurais ir/ar placiais QRS kompleksais. Labai svarbu jvertinti Seimine anamneze. |ta-
riant multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos sindromga pacientams
rekomenduojama gydytojo genetiko konsultacija. RDA daZniausiai néra veiksminga,
todél gydymui daznai skiriamas | klasés antiaritminiy vaisty derinys bei beta—adreno-
receptoriy blokatoriai.

Raktazodziai. Multifokalinés ektopinés Purkinje sistemos ekstrasistolijos sindro-
mas; ekstrasistolija; Hiso—Purkinje sistema, SCN5A.
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