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Summary Keywords

Wolff, Parkinson and White described electrocardiographic criteria of the syn-
drome in 1930, although they were not aware of the pathology underlying this
condition. Since then a great progress has been made in understanding of the
anatomical, pathophysiological and finally electrophysiological basics of this
disorder. The authors present current state of knowledge regarding epidemiology,
presentation and treatment of children with WPW syndrome. Patients suffering
from preexcitation syndrome are at risk of developing episodes of atrioventricular
reentry tachycardia but also a sudden cardiac death. SCD may be the first symp-
tom of the disease therefore it is crucial to stratify the risk in asymptomatic pa-
tients. Risk stratification can be made using noninvasive tools, like Holter ECG and
stress test or with invasive electrophysiological study. In symptomatic patients,
antiarrhythmic drug prophylaxis could be used, but since ablation procedure is
the only way to remove the cause of the disorder it has become a treatment of
choice in recent years. In children with body mass above 15 kg the effectiveness
and safety of the ablation is very high and comparable to the results achieved in
the adult population.

preexcitation syndrome, WPW
syndrome, children, SCD

WPROWADZENIE

Po raz pierwszy elektrokardiograficzne kryteria ze-
spotu zostaty opisane przez Wolffa, Parkinsona i White’a
w 1930 roku (1), cho¢ juz wczesniej pojawity sie pojedyncze
doniesienia dotyczace poszczegdlnych jego elementow.
Co ciekawe, sami autorzy nie znali anatomicznego podtoza
zmian w EKG, podejrzewajac ich neurogenne pochodzenie,
do tego o niewielkiej istotnosci klinicznej. Pézniejsze prace
wielu pokolen badaczy przyniosty zrozumienie istoty tej
choroby na poziomie anatomicznym, patofizjologicznym
i ostatecznie elektrofizjologicznym. W niniejszej publikacji
autorzy przedstawiajg aktualny stan wiedzy o wystepowaniu,
obrazie klinicznym i postepowaniu u dzieci z zespotem Wolffa,
Parkinsona i White’a (WPW).
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DEFINICJE 1 PATOFIZJOLOGIA

W prawidtowych warunkach przedsionkii komory serca sg
elektrycznie odizolowane poprzez pierécierh wtéknisty, two-
rzacy zastawki przedsionkowo-komorowe. Wezet przedsion-
kowo-komorowy (p-k) i peczek Hisa sa jedynymi strukturami
przenikajacymi przez ten pierscien, umozliwiajac tym samym
przeptyw impulséw elektrycznych do komér i synchronizacje
cyklu serca. Przerwanie ciggtosci peczka Hisa powoduje
catkowity blok przedsionkowo-komorowy z rozkojarzeniem
czynnosci przedsionkéw i komér.

Przyczyna zespotu WPW jest obecnos¢ co najmniej jed-
nego dodatkowego pofaczenia przedsionkowo-komorowe-
go (AP), omijajacego wezet p-k, zdolnego do przewodzenia
impulséw elektrycznych. Potaczenia te sa w istocie widknami

95



Tomasz M. Ksiazczyk, Radostaw Pietrzak, Agnieszka Tomik, Bozena Werner

96

miesniowymi, ktére nie zaniknety w czasie rozwoju ptodo-
wego. Wiekszo$¢ tego rodzaju potaczen moze przewodzic¢
impulsy zaréwno w kierunku zstepujacym (z przedsionkéw
do komor), jak i wstepujacym (z komér do przedsionkéw).
W czasie rytmu zatokowego u pacjenta z droga dodatkowa
pobudzenie komor nastepuje z dwoch Zrodet: droga fizjolo-
giczng poprzez wezet p-k oraz poprzez droge dodatkowa.
Morfologia zespotu QRS jest wtedy wynikiem fuzji tych dwéch
drég pobudzenia. Cze$¢ miesnidowki komér, do ktérej bezpo-
$rednio dociera szlak dodatkowy, jest pobudzana przedwcze-
$nie (w stosunku do fizjologicznego czasu aktywacji komor).
Stad inna nazwa zespotu WPW - zespét preekscytacji. Nazwy
te sg przez wielu stosowane wymiennie, jednak poprawnie
zesp6t WPW rozpoznajemy u pacjenta z charakterystycznymi
zmianami w EKG i objawami (czestoskurcze, kotatania itd.), je-
$li zas stwierdzamy zmiany elektrokardiograficzne przy braku
objawoéw klinicznych, powinnismy méwié o bezobjawowej
preekscytacji lub cechach zespotu WPW w zapisie EKG.

Drogi dodatkowe moga wystepowac w kazdej czesci pier-
$cienia wtdknistego oddzielajagcego przedsionki od komér.
Najczesciej wyrdznia sie szlaki przegrodowe (zaréwno lewo-,
i prawostronne) oraz zwigzane z pierscieniami tréjdzielnym
i mitralnym.

W tym miejscu nalezy zaznaczy¢, ze cze$¢ drég dodatko-
wych na pewnym etapie rozwoju traci zdolno$¢ do przewo-
dzenia zstepujgcego, zachowujac mozliwos¢ przewodzenia
wstecznego (nazywane sg wtedy szlakami utajonymi). Tego
rodzaju drogi moga by¢ przyczyng powstawania napado-
wych nawrotnych czestoskurczéw przedsionkowo-komo-
rowych (AVRT), ale nie powoduja zjawiska preekscytacji
i dlatego u pacjentéw z tego rodzaju potgczeniami nie rozpo-
znajemy zespotu WPW. Warunkiem koniecznym wystapienia
preekscytacji i tym samym zespotu WPW jest zdolnos¢ szlaku
do przewodzenia zstepujacego (tzw. szlaki jawne). Przy czym,
jak wspomniano wczesniej, u wiekszosci pacjentéw z zespo-
tem WPW drogi dodatkowe przewodzg impulsy elektryczne
w obu kierunkach.

EPIDEMIOLOGIA

Czestos¢ wystepowania cech preekscytacji w EKG jest
podawana wedtug réznych autoréw od 0,13 do 0,25% popu-
lacji ogdlnej (2-4), natomiast czestos¢ wystepowania zespotu
WPW jest zdecydowanie nizsza - ok. 0,07% (5). Obecnos¢
drég dodatkowych jest wada rozwojowa, opisano natomiast
nieco czestsze wystepowanie cech preekscytacji u krewnych
pierwszego stopnia pacjentéw z zespotem WPW, jak réwniez
rzadkie przypadki dziedziczenia w sposéb autosomalnie
dominujacy (6-8). Zdecydowana wiekszo$¢ pacjentéw z ze-
spotem preekscytacji nie ma zadnych innych towarzyszacych
choréb serca. Wyjatek stanowia chorzy z zespotem Ebsteina,
u ktérych w ok. 10-20% przypadkéw stwierdza sie obecnosé¢
jednego lub wielu szlakéw dodatkowych (9-11). Opisano tez
zwigzek wystepowania rodzinnej kardiomiopatii przerostowej
z zespotem WPW (12).

ROZPOZNANIE

Rozpoznanie stawiane jest najczesciej na podstawie stwier-
dzenia charakterystycznych zmian w zapisie EKG, rzadziej na
podstawie badania elektrofizjologicznego lub préb lekowych.

Kryteria rozpoznania preekscytacji w EKG sg nastepuja-
ce(ryc. 1a, b):

— skrocenie odstepu PQ,

— obecno$¢ fali delta,

— poszerzenie zespotéw QRS,

— zaburzenia okresu repolaryzacji.

Nalezy jednak zaznaczy¢, ze jedynie u czesci chorych
mozna stwierdzi¢ wszystkie ww. kryteria. Najbardziej sta-
tymi objawami sg skrocenie odstepu PQ i obecnos¢ fali
delta. Ponadto u niektérych pacjentéw cechy preekscytacji
53 wyrazone w sposéb bardzo dyskretny (ryc. 2). W watpli-
wych przypadkach w celu potwierdzenia badz wykluczenia
obecnosci drogi dodatkowej mozna wykonac probe lekowa
z dozylnym podaniem adenozyny (13, 14). Dziatanie adeno-
zyny powoduje krotkotrwaty blok przewodzenia w wezle
przedsionkowo-komorowym, ktéry w przypadku obecnosci
drogi dodatkowej skutkuje ujawnieniem petnych cech preek-
scytacji w zapisie EKG (ryc. 3). Probe taka nalezy wykonywac
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Ryc. 1a, b. W petni wyrazone elektrokardiograficzne cechy
preekscytacji u 11-letniego chtopca
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Ryc. 2. Pacjent z dyskretnymi cechami preekscytacji w EKG
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Ryc. 3. Dodatni wynik préby z adenozyna, ujawniajgcy cechy
preekscytacji u 9-letniego chtopca

w petnym zabezpieczeniu reanimacyjnym, mimo iz ryzyko
wystapienia dziatan niepozadanych jest niewielkie. Szczegdl-
nie groznym nastepstwem proby z adenozyna jest migotanie
przedsionkéw, ktére u pacjentéw z WPW moze prowadzi¢
do ztozonych tachyarytmii komorowych, w tym migotania
komor. Proba z adenozyna ma pewne istotne ograniczenia:
powoduje przejsciowe, nieprzyjemne uczucie uderzenia
goraca i/lub ucisku w klatce piersiowej, a u niektérych pacjen-
tow do osiagniecia bloku p-k konieczne jest podanie duzych
dawek, co zwieksza ryzyko dziatai niepozadanych. Nalezy
réwniez pamietac, ze istniejg rzadkie typy drég dodatkowych
wrazliwych na dziatanie adenozyny (14, 15), co powoduje
fatszywie ujemny wynik testu. Z powyzszych powodoéw
w niektoérych osrodkach zrezygnowano z wykonywania tego
testu, na rzecz badania elektrofizjologicznego (EPS). Badanie
EPS jest procedurg inwazyjna, polegajaca na wprowadzeniu
do serca od 2 do 4 cewnikéw z elektrodami umozliwiajacymi
rejestracje potencjatéw elektrycznych z réznych czesci serca,
a takze ich stymulacje. Najczesciej cewniki diagnostyczne
umieszcza sie w prawym przedsionku, koniuszku prawej
komory, okolicy peczka Hisa oraz w zatoce wiencowej. Dzieki
réznym protokotom stymulacji mozliwe sa: okreslenie stanu
fizjologicznego ukfadu przewodzacego serca, stwierdzenie
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obecnosci dodatkowych drég przedsionkowo-komorowych
zoceng ich szybkosci przewodzenia, a takze celowa indukcja
zaburzen rytmu w celu okreslenia typu arytmii i mozliwosci
usuniecia jej substratu.

INTERMITUJACA PREEKSCYTACJA

U niektérych pacjentéw obserwuje sie okresowe sponta-
niczne ustepowanie cech preekscytacji (np. w badaniu Holter
EKG) tozsame z czasowym brakiem przewodzenia przez dro-
ge dodatkowa. Zjawisko to okresla sie mianem intermitujacej
preekscytacji, a jego istota nie zostata do konca poznana.
W niektérych przypadkach w zapisach holterowskich domi-
nuje prawidtowe przewodzenie przedsionkowo-komorowe,
a cechy preekscytacji ujawniaja sie jedynie w pojedynczych
pobudzeniach, co wystarcza do rozpoznania obecnosci dro-
gi dodatkowej. U pacjentéw z intermitujgca preekscytacja
moga wystepowac zaburzenia rytmu serca (AVRT). Dotych-
czas uwazano, ze w tej grupie chorych ryzyko nagtej Smierci
sercowej (SCD) jest niewielkie (2), natomiast w aktualnym
pismiennictwie zwraca sie uwage, ze takze w tej populacji
stwierdzono przypadki nagtych zgonoéw (16).

OBJAWY KLINICZNE

Wiekszo$¢ pacjentéw z cechami zespotu WPW w zapisie
EKG jest bezobjawowa. Natomiast chorzy, u ktérych wyste-
puja zaburzenia rytmu serca, moga prezentowac nastepujace
objawy:

— kotatania serca,

— zawroty gtowy, czasem uczucie pulsowania w gtowie,

— bél w klatce piersiowej,

— zastabniecia lub omdlenia,

— nagfa $mier¢ sercowa.

Arytmie stanowia gtéwny problem kliniczny pacjentéw
z zespotem WPW i wynikajg z obecnosci dodatkowej drogi
przewodzenia.

Przede wszystkim stanowi ona substrat do wystapienia
napadowych nawrotnych czestoskurczéw przedsionkowo-ko-
morowych (AVRT) zaréwno orto-, jak i antydromowych (ryc. 4).
Czestoskurcze najczesdciej ujawniaja sie u pacjentéw w pierw-
szym roku zycia, a nastepnie ok. 7.-8.r.z. (2). Ponadto w pierw-

555 EKG Spond 50T

Ryc. 4. Napad ortodromowego czestoskurczu przedsionko-
wo-komorowego, ulegajacy samoograniczeniu, widoczne ce-
chy preekscytacji w czasie rytmu zatokowego
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szym roku zycia u okoto 40% pacjentéw dochodzi do utraty
przewodzenia przez droge dodatkowa i ustagpienia napadéw
SVT (17).

U wszystkich pacjentéw z WPW istnieje ryzyko nagtej
Smierci sercowej. Postulowanym mechanizmem odpo-
wiedzialnym za SCD jest wspomniane wyzej migotanie
przedsionkéw, ktére w obecnosci drogi dodatkowej moze
spowodowac migotanie komér i zatrzymanie krazenia.
Wynika to z wtasciwosci szlakéw dodatkowych, ktére moga
by¢ zdolne do bardzo szybkiego przewodzenia przedsion-
kowo-komorowego z pominieciem wezta przedsionkowo-
-komorowego. Ponadto z nie do korica poznanych przy-
czyn u pacjentow z zespotem WPW migotanie przedsion-
kéw wystepuje znacznie czesciej niz w populacji ogdlnej
- 10-30% (18, 19). Nagta smierc sercowa moze by¢ pierw-
szym objawem choroby (2).

Sporadycznie, u pacjentéw z cechami preekscytacji w EKG
stwierdza sie powiekszenie i dysfunkcje komor serca zwigzane
z nieprawidtowa droga aktywacji elektrycznej myocardium.
Zjawisko to ustepuje po zabiegu ablacji drogi dodatko-
wej (20-22).

POSTEPOWANIE

W przypadku napadu czestoskurczu (AVRT) postepowanie
zmierza do przerwania napadu metodami niefarmakologicz-
nymi za pomoca podania lekéw lub kardiowersji elektrycznej
w zaleznosci od wieku i stanu pacjenta (23). W przypadku
migotania komor i zatrzymania krazenia nalezy prowadzi¢
czynnosci resuscytacyjne zgodnie z aktualnymi wytyczny-
mi. Dokfadne oméwienie tych zagadnien przekracza ramy
niniejszego opracowania.

U pacjentdw, u ktérych stwierdza sie nawracajace napady
czestoskurczéw, mozna stosowac leczenie antyarytmiczne
majace na celu profilaktyke zaburzen rytmu. Postepowanie
takie z natury jest przewlekte, rzadko tez udaje sie osiagnac
petng kontrole objawdw, nie zmniejsza ono takze ryzyka
SCD. W profilaktyce nawrotéw arytmii mozna stosowac leki
z wszystkich grup (tab. 1), nie wykazano przewagi jednego
konkretnego modelu postepowania, opiera sie ono zwykle
na doswiadczeniu osrodka prowadzacego leczenie. Lepsze
efekty osigga sie przy stosowania lekéw z dwdch grup niz
przy monoterapii.

Jedyna dostepng metoda leczenia przyczynowego jest
zabieg ablacji polegajacy na zniszczeniu dodatkowego po-
taczenia przedsionkowo-komorowego przy pomocy pradu
o czestotliwosci radiowej (ablacja RF) lub niskiej tempera-
tury (krioablacja). W $wietle aktualnych wytycznych (23, 24)
te forme leczenia nalezy proponowac przede wszystkim
pacjentom po skutecznej reanimacji zatrzymania krazenia
lub u takich, u ktérych wystepujag omdlenia mogace by¢
ekwiwalentem epizodéw migotania komor. Ponadto ablacje
stosuje sie z powodzeniem u chorych z nawracajacymi (czyli
co najmniej dwoma napadami w zyciu) epizodami SVT, jako
alternatywe do przewlektego leczenia antyarytmicznego.
U pacjentéw z bezobjawowa preekscytacja, zabiegi ablacji
wykonuje sie, jesli istnieja czynniki ryzyka SCD (stwierdzone
w badaniu EPS), jesli pacjent chce wyczynowo uprawiac sport,
gdy stwierdzono dysfunkcje komér wigzang z obecnoscia
drogi dodatkowej lub taka jest decyzja pacjenta i jego rodzi-
ny (2, 23, 24). Skutecznos¢ i bezpieczenstwo tej formy leczenia
u dzieci o masie ciata powyzej 15 kg sa bardzo wysokie i nie
odbiegaja od wynikéw osigganych u pacjentéw dorostych.
U dzieci o masie ciata ponizej 15 kg zabieg ablacji wykonuje
sie jedynie ze wskazan zyciowych, np. po epizodzie zatrzyma-
nia krazenia lub nawracajgcych, niedajacych sie opanowac
farmakologicznie napadéw SVT.

Najwiecej kontrowersji wzbudza postepowanie z bezob-
jawowymi pacjentami, u ktérych przypadkowo rozpoznano
cechy preekscytacji w EKG. Zgodnie z aktualnymi wytyczny-
mi (2) nalezy podja¢ probe stratyfikacji ryzyka wystapienia
SCD. W swietle tych wytycznych pacjenci z intermitujaca
preekscytacja znajdujg sie w grupie niskiego ryzyka wysta-
pienia groznych dla zycia arytmii. Jednak, jak wspomniano
wczesniej, najnowsze doniesienia zdaja sie temu przeczyc.
U pozostatych chorych zaleca sie wykonanie préby wysitko-
wej — jesli w trakcie wysitku stwierdza sie catkowite ustapie-
nie cech preekscytacji typu beat-to-beat (ryc. 5), uwaza sie,
ze $wiadczy to o diugim okresie refrakcji drogi dodatkowej
i niskim ryzyku SCD. Jesli w trakcie wysitku nie stwierdza sie
ustepowania cech preekscytacji, nalezy skierowac pacjenta na
badanie elektrofizjologiczne. W tym miejscu nalezy podkre-
$li¢, ze jedynie badanie elektrofizjologiczne daje mozliwos¢
bezposredniego pomiaru okresu refrakcji drogi dodatkowe;j
i tym samym okre$lenia ryzyka nagtego zgonu. Z tego po-

Tab. 1. Lista najczesSciej uzywanych lekdw w profilaktyce napadéw SVT u pacjentéw z WPW

Lek Dawkowanie

Uwagi

Propranolol  1-3 mg/kg/dobe w 3 dawkach

przeciwwskazany w astmie oskrzelowej

przeciwwskazany u pacjentéw z obnizona frakcja wyrzutowa

Flekainid 2-7 mg/kg/dobe w 2 dawkach i/lub chorobg strukturalng serca

) ) przeciwwskazany u pacjentéw z obnizong frakcja wyrzutowa
Propafenon 200-600 mg/m?/dobe w 3 dawkach i/lub choroba strukturalna serca
Sotalol 2-8 mg/kg/dobe w 2 dawkach lek wydtuzajacy odstep QT; przeciwwskazany przy przeroscie LV
Amiodaron dawka nasycajaca 10 mg/kg/dobe przez 10 dni; lek wydtuzajacy odstep QT; odlegte dziatania niepozadane; dtugi

dawka podtrzymujaca 5 mg/kg/dobe w 1 dawce

czas pottrwania

*lek niezarejestrowany w Polsce, dostepny na import docelowy. Opracowano na podstawie: (23)
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Zespot Wolffa, Parkinsona i White'a stanowi istotne wy-
zwanie w praktyce kardiologa dzieciecego ze wzgledu na nie-
rzadkie trudnosci diagnostyczne oraz watpliwosci dotyczace
dalszego postepowania u chorego z potencjalnie Smiertelna
choroba. Jakkolwiek przypadki SCD u dzieci z WPW wyste-
puja niezwykle rzadko, lek rodzicéw i pacjentéw jest zawsze
ogromny, przyczyniajac sie do pogorszenia jakosci ich zycia,
ograniczania aktywnosci fizycznej i spotecznej. Ze wzgledu
na ogromny postep techniczny, wysokie bezpieczenstwo
i skutecznos¢ zabiegéw ablacji u pacjentéw z masg ciata
> 15 kg, jest to zwykle postepowanie z wyboru u chorych

GE CardioSoft V6.51 2) Nicpotwierdzone
Sommis

s 10mmimyV SOHz 0.0140Hz Filtr FRF-

Ryec. 5. Nagte i catkowite ustgpienie cech preekscytacji (beat-

-to-beat)

wodu wielu pacjentéw z bezobjawowa preekscytacja jest
kierowanych na badanie EPS, w szczegdlnosci jesli chca

wyczynowo uprawiac sport (24).
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Lek. prowadzacy:

objawowych. U dzieci mtodszych stosuje sie profilaktycz-
ne leczenie antyarytmiczne do czasu osiagniecia przez nie
odpowiedniej masy ciata. W swietle aktualnych wytycznych
u pacjentéw bezobjawowych nalezy podja¢ prébe stratyfi-
kacji ryzyka SCD przy pomocy metod nieinwazyjnych (Holter
EKG, préba wysitkowa), cho¢ coraz wiecej autoréw podwaza
ich wiarygodnos¢, postulujac wykonywanie badania EPS
i w uzasadnionych przypadkach ablacji.

Strona 1
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