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Streszczenie	
Zespołem chorej zatoki (sick sinus syndrome) nazywa się arytmię związaną z dysfunkcją węzła zatokowo‑
-przedsionkowego. Arytmia ta najczęściej towarzyszy organicznej chorobie serca i występuje u osób w pode‑
szłym wieku, znacznie rzadziej u dzieci, niekiedy jest rozpoznawana już w życiu płodowym. Podstawą rozpo‑
znania jest udokumentowanie typowych dla choroby węzła zatokowego zaburzeń rytmu serca w standardowym 
lub holterowskim zapisie elektrokardiograficznym (EKG). Pacjenci pediatryczni mogą być bezobjawowi, ale 
mogą również charakteryzować się upośledzoną tolerancją wysiłku, zasłabnięciami czy omdleniami. Dysfunk‑
cja węzła zatokowego u osoby młodej, bez współistniejącej choroby serca może wskazywać na wrodzoną, 
zwykle rodzinnie występującą postać choroby. W takich przypadkach konieczne jest przeprowadzenie bardziej 
szczegółowego wywiadu w rodzinie. W artykule opisano przypadek rodzeństwa z chorobą węzła zatokowego. 
U obydwojga dzieci z prawidłową anatomią serca w zapisach EKG dominowała bradykardia zatokowa z okre‑
sowym nadkomorowym wędrowaniem rozrusznika serca. Dotychczas u żadnego z nich nie wystąpiły objawy 
choroby. Nie wymagają leczenia stałą stymulacją serca. Z uwagi na możliwość progresji choroby pozostają 
pod opieką poradni kardiologicznej. Ojciec dzieci również ma wolny rytm serca, a dziadkowi wszczepiono 
w młodym wieku rozrusznik serca. Matka rodzeństwa oraz ich brat mają prawidłowy rytm serca. Występowa‑
nie dysfunkcji węzła zatokowego u dzieci, ich ojca i dziadka sugeruje rodzinną postać choroby.

Słowa kluczowe: rodzinny zespół chorej zatoki, bradykardia, dzieci, wrodzona arytmia, dysfunkcja węzła 
zatokowego

Summary	
Sick sinus syndrome (SSS) describes an arrhythmia phenotype attributed to dysfunction of sinus node. It is fre‑
quently associated with heart disease and occurs in the elderly, much rarer in children, and it also may occur 
in the foetus. The typical arrhythmias for sinus node disease in standard or Holter electrocardiogram (ECG) 
is the basis of diagnosis. Paediatric patients may be asymptomatic, may have impaired exercise tolerance, syn‑
cope, or fainting. Sinus node dysfunction in a young person without associated heart disease is suspected to be 
congenital and needs a deepening of family history. In the article is presented siblings with sinus node disease. 
In both of the children with normal heart, on ECG sinus bradycardia with supraventricular wandering pace‑
maker dominates. Up to now, none of them had presented any symptom. They do not require a permanent car‑
diac pacing. Because of the potential progression of the disease they need to be under the cardiologic observa‑
tion. The children’s father suffered from bradycardia, in their grandfather a peacemaker was implanted when 
he was young. The mother and brother of those children have normal cardiac rhythm. The occurrence of sinus 
node dysfunction in children, their father and their grandfather suggests a familial sick sinus syndrome. 
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WSTĘP

Pojęcie zespołu chorej zatoki (sick sinus syndrome) 
zostało użyte po raz pierwszy przez Lowna po‑
nad 50 lat temu i odnosiło się do zmian krzy‑

wej EKG świadczących o zaburzeniach i nieprawidło‑
wej funkcji węzła zatokowo-przedsionkowego (często 
zwanego zatokowym), z towarzyszącą skłonnością do 
omdleń, zasłabnięć oraz upośledzoną tolerancją wy‑
siłku(1). Wkrótce pojawiły się doniesienia o rodzinach, 
w których u wielu członków z różnych pokoleń obser‑
wowano objawową bradykardię (pierwszy taki przypa‑
dek opisał James Bacos w 1960 roku)(2), co pozwoliło 
przypuszczać, że dysfunkcja węzła zatokowego może 
być chorobą uwarunkowaną genetycznie.
Węzeł zatokowo-przedsionkowy (zwany na cześć swoich 
odkrywców węzłem Keitha-Flacka) znajduje się w obrę‑
bie prawego przedsionka, niedaleko ujścia żyły głów‑
nej górnej. Jest on wrzecionowatą strukturą wyspecja‑
lizowanych miocytów, które w budowie mikroskopowej 
różnią się od mięśnia roboczego serca mniejszym roz‑
miarem komórek oraz właściwościami elekrofizjologicz‑
nymi(3). Dzięki cyklicznej spontanicznej depolaryzacji 
węzeł zatokowo-przedsionkowy jest wewnętrznym roz‑
rusznikiem serca, nadrzędnym względem innych struk‑
tur układu bodźcoprzewodzącego serca. Sieć unerwienia 
autonomicznego jest trzykrotnie gęstsza w węźle zatoko‑
wym niż w obrębie przyległego miokardium, co przekła‑
da się na wyjątkową wrażliwość tej struktury na zmia‑
ny napięcia układu współczulnego i nerwu błędnego(4).
W diagnostyce dysfunkcji węzła zatokowego najważ‑
niejsze są standardowe i holterowskie zapisy EKG, 
przydatna jest także próba wysiłkowa, w której oce‑
nia się możliwości przyspieszenia częstotliwości rytmu 
serca podczas wysiłku oraz występujące w czasie ob‑
ciążenia zaburzenia rytmu serca(5). W nielicznych przy‑
padkach konieczne jest przeprowadzenie przezprzeły‑
kowych i inwazyjnych badań elektrofizjologicznych(6).
W sytuacji prawidłowej rytm zatokowy jest wiodący. 
W zapisach EKG charakteryzuje się typową morfologią 
załamków P – dodatnie w odprowadzeniach I, II, aVF 
i ujemne w aVR (poprzedzają każdy zespół komorowy) 
– oraz odpowiednią dla wieku i sytuacji klinicznej czę‑
stotliwością rytmu. U noworodków i niemowląt często‑
tliwość rytmu serca jest fizjologicznie znacznie większa 
niż u starszych dzieci, wobec czego inny jest próg roz‑
poznania bradykardii bądź tachykardii(7). Rytm zato‑
kowy zmienia się istotnie w zależności od sytuacji kli‑
nicznej – jest znacznie szybszy w czuwaniu, podczas 
wysiłku, przy podwyższonej temperaturze, zwalnia zaś 
w czasie odpoczynku i we śnie. Wolniejszy rytm serca 
mają zwykle osoby intensywnie trenujące.
Bradykardia zatokowa jest najczęstszą i pierwszą mani‑
festacją w zapisie EKG sugerującą dysfunkcję węzła za‑
tokowego. U pacjentów pediatrycznych w diagnostyce 
bradykardii zatokowej zawsze należy uwzględnić normę 

wiekową częstotliwości rytmu serca. Kryteria rozpozna‑
nia bradykardii zatokowej u niemowląt, dzieci i młodzie‑
ży w standardowym zapisie EKG oraz 24-godzinnej re‑
jestracji EKG metodą Holtera przedstawiono w tabeli 1.
W dysfunkcji węzła zatokowego często występują istot‑
na niemiarowość zatokowa z różnicą pomiędzy kolej‑
nymi odstępami P-P powyżej 80 ms (odróżniana od 
niemiarowości oddechowej nieustępującej przy wstrzy‑
manym oddechu), zaburzenia chronotropizmu, obja‑
wiające się brakiem przyspieszenia czynności serca 
w trakcie maksymalnego wysiłku (definiowanym jako 
nieosiągnięcie 85% limitu tętna przewidzianego dla 
wieku pacjenta), oraz nasilone zwolnienie rytmu serca 
w trakcie odpoczynku po wysiłku(11).
U osób z chorobą węzła zatokowego mogą pojawić się 
różnie długo trwające pauzy zatokowe, które powsta‑
ją w mechanizmie zahamowania zatokowego bądź 
na skutek bloku zatokowo-przedsionkowego. W zależ‑
ności od zaawansowania bloki zatokowo-przedsionko‑
we dzieli się na trzy stopnie(11,12):
•	 �blok I stopnia (z wydłużonym przewodzeniem zato‑

kowo-przedsionkowym), którego nie można rozpo‑
znać w klasycznym zapisie EKG, a jedynie podczas 
badania elektrofizjologicznego;

•	 �blok II stopnia (z różnego typu periodyką), objawia‑
jący się okresowym wypadaniem pojedynczych ewo‑
lucji serca, czyli całych zespołów P-QRS-T;

•	 �blok III stopnia (całkowite przerwanie przewodzenia za‑
tokowo-przedsionkowego), skutkujący włączeniem się 
rytmu zastępczego z niżej położonego rozrusznika.

Za niepokojące uznaje się przerwy w pracy serca prze‑
kraczające 3 sekundy (niezależnie od mechanizmu 
powstawania), zwłaszcza jeśli towarzyszą im objawy 
kliniczne(13). W zespole chorej zatoki występują niekie‑
dy tachyarytmie pod postacią migotania/trzepotania 
przedsionków lub nawrotnego (reentry) częstoskur‑
czu w obrębie węzła zatokowego. Są chorzy, u których 
bradyarytmia przeplata się z epizodami tachyarytmii, 
co określa się mianem zespołu tachykardia-brady‑
kardia. Tacy pacjenci często wymagają wszczepienia 

24-godzinny Holter EKG
Wiek HR (uderzeń na minutę)

Noworodki i niemowlęta(7,8) 80
2-6 lat(8) 60

7-11 lat(8) 45
>11 lat(9) 40

Sportowcy(9) 30
Standardowy zapis EKG(10)

Wiek HR (uderzeń na minutę)
<3 lat 100
3-9 lat 60
>9 lat 50

Tabela 1. �Dolna granica rytmu zatokowego u niemowląt, 
dzieci i młodzieży
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stymulatora serca w celu zabezpieczenia minimalnej 
częstotliwości rytmu serca oraz farmakoterapii lub le‑
czenia tachyarytmii ablacją(14,15).
U osób dorosłych dysfunkcję węzła zatokowego najczę‑
ściej wiąże się ze starzeniem się komórek, które dotyka 
również miocytów układu bodźcoprzewodzącego serca. 
Proces ten przyspieszają schorzenia obejmujące mięsień 
sercowy, z których najczęstszą jest choroba niedokrwien‑
na serca. U osób młodych dysfunkcja węzła zatokowo‑
-przedsionkowego w przeważającej liczbie przypadków 
współwystępuje z wrodzoną wadą serca (np. ubytkiem 
w przegrodzie międzyprzedsionkowej typu ostium secun-
dum) bądź jest skutkiem uszkodzenia w czasie operacji 
kardiochirurgicznej (np. zamknięcia ubytku przegrody 

międzyprzedsionkowej w trakcie operacji Senninga lub 
Mustarda stosowanej w poprzednich latach w przeło‑
żeniu wielkich pni tętniczych)(1). Często węzeł zatoko‑
wy jest zmieniony przez procesy chorobowe toczące się 
w sercu (np. kardiomiopatia, zapalenie mięśnia sercowe‑
go, dystrofie, włóknienie, choroby naciekowe)(4,14). W nie‑
których przypadkach przyczyny dysfunkcji całego ukła‑
du bodźcoprzewodzącego są przejściowe i odwracalne, 
na przykład wiążą się ze stosowaniem leków antyaryt‑
micznych, zaburzeniami elektrolitowymi czy metabo‑
licznymi, które można wyrównać(16,17). Dysfunkcja węzła 
zatokowego w zdrowym sercu występuje rzadko, a rozpo‑
znana u dziecka może sugerować wrodzoną postać cho‑
roby. Jeśli nieprawidłowe zapisy EKG, świadczące o cho‑
robie węzła zatokowego, stwierdza się u bliskich pacjenta 
pediatrycznego, z dużym prawdopodobieństwem można 
rozpoznać rodzinną postać choroby(14,18-20).
Dzieci i młodzież z prawidłowym anatomicznie sercem 
i dysfunkcją węzła zatokowego często nie demonstru‑
ją niepokojących objawów, a jedynym przejawem cho‑
roby są zmiany rejestrowane w zapisie EKG. Pacjenci 
objawowi zgłaszają nadmierną męczliwość, senność, 
obniżoną wydolność fizyczną, zawroty głowy, zasłab‑
nięcia, krótkotrwałe utraty przytomności(17,21). Spora‑
dycznie zdarza się nagły zgon sercowy. Symptomy są 
najczęściej spowodowane istotnym zwolnieniem czę‑
stotliwości rytmu serca lub długimi, powyżej 3 sekund, 
pauzami w czynności serca. U pacjentów objawowych, 
niezależnie od przyczyny choroby, uznanym leczeniem 
jest wszczepienie stymulatora serca(15).

RODZEŃSTWO Z DYSFUNKCJĄ 
WĘZŁA ZATOKOWEGO

W artykule opisano przypadek rodzeństwa, 13-let‑
niego chłopca (D.P.) i 16-letniej dziewczynki (G.P.), 

Rys. 1. �D.P. Zapisy EKG w trakcie próby wysiłkowej (etap od-
poczynku). Przesuw papieru 25 mm/s, niemiarowość 
zatokowa, zahamowania zatokowe z zastępczymi po-
budzeniami węzłowymi 

Rys. 2. �Część I i II. Fragment zapisu EKG metodą Holtera. Nasilona niemiarowość, zmienna morfologia załamków P,  zmienny czas 
trwania odstępu PQ, okresowo rytm węzłowy
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u którego rozpoznano dysfunkcję węzła zatokowego. 
Dane z wywiadu wskazują na rodzinny charakter cho‑
roby – u ojca dzieci przed laty stwierdzono bezobjawo‑
wą bradykardię, dziadkowi ze strony ojca w młodym 
wieku wszczepiono stymulator serca. Matka i brat ro‑
dzeństwa mają prawidłowy rytm serca.
U chłopca bradykardię stwierdzono po raz pierwszy 
podczas badania bilansowego sześciolatków. Z tego 
powodu w wieku 7,5 roku trafił do Poradni Kardio‑
logicznej Instytutu „Pomnik –  Centrum Zdrowia 
Dziecka”. Nigdy nie wystąpiły u niego omdlenia, za‑
słabnięcia, a jego wydolność fizyczna była porówny‑
walna z wydolnością rówieśników. Z odchyleń w bada‑
niu przedmiotowym odnotowano bradykardię poniżej 
50/min oraz śladowy szmer skurczowy u podstawy ser‑
ca. W spoczynkowym zapisie EKG rejestrowano brady‑
kardię zatokową 48/min, oś serca – normogram, odstęp 
PQ wynosił 0,1 s, szerokość zespołu QRS nie przekra‑
czała 0,06 s, odstęp QTc wynosił 400 ms. Nie stwier‑
dzono przerostów przedsionków, komór ani zmian 
okresu repolaryzacji. W badaniu radiologicznym klat‑
ki piersiowej sylwetka serca była nieco powiększona 
(wskaźnik sercowo-płucny 0,53), a w badaniu echo‑
kardiograficznym nie wykazano wady serca ani żad‑
nych zaburzeń hemodynamicznych. Pół roku później, 
w trakcie kolejnej wizyty w poradni mama chłopca po‑
dała, że syn bywał czasem osłabiony. W holterowskim 
zapisie EKG rejestrowano bradykardię ze zwolnie‑
niem rytmu do 37/min (przy średniej z doby 54/min), 
bez pauz RR powyżej 1,9 s i częstoskurczów. W celu 
przyspieszenia rytmu serca rozpoczęto leczenie Spa‑
smophenem® (oxyphenonii bromidum, lek atropinopo‑
dobny) w dawce 1 mg/kg m.c./dobę (w trzech dawkach 
7,5 mg – 7,5 mg – 10 mg). U dziecka w wieku 7,5 roku 
w trakcie kompleksowych badań kontrolnych przepro‑
wadzono między innymi próbę wysiłkową według pro‑
tokołu Bruce’a. Chłopiec osiągnął wówczas maksymal‑
nie tętno 129/min (co stanowi niespełna 65% normy 
dla wieku) przy wysiłku trwającym 7 minut i obciążeniu 
równym 8 METS. Zarówno podczas wysiłku, jak i od‑
poczynku rejestrowano zmienność załamków P i od‑
stępów PQ, niemiarowość zatokową oraz zahamowa‑
nia zatokowe z zastępczymi pobudzeniami węzłowymi 
(rys. 1). W kolejnych latach obserwacji chłopiec rozwi‑
jał się prawidłowo, ćwiczył na lekcji wychowania fizycz‑
nego, dobrze tolerował wysiłek fizyczny, nie zgłaszał 
żadnych dolegliwości. W badaniu przedmiotowym od 
10. roku życia nie opisywano szmeru nad sercem, dziec‑
ko było wydolne krążeniowo. Począwszy od 9. roku ży‑
cia chłopca w spoczynkowych i holterowskich zapisach 
EKG rejestrowano okresowo wędrowanie rozrusznika 
– zmienną morfologię załamków P (naprzemiennie 
rytm zatokowy i dolnoprzedsionkowy) oraz zmienny 
czas trwania odstępu PQ (od 90 do 180 ms), niekie‑
dy pojawiał się rytm węzłowy (rys. 2 część I i II). Czyn‑
ność serca w zapisie EKG metodą Holtera oscylowała 

w granicach: 37‑137/min, średnio 54/min w wieku 9 lat, 
36‑145/min, średnio 57/min w wieku 9,5 roku, 36-130/min,  
średnio 55/min w wieku 10 lat, 35-127/min, średnio 53/min  
w wieku 11 lat. U chłopca w wieku 12 lat do leczenia 
wolnych rytmów zamiast Spasmophenu® włączono 
Metaproterenol® w trzech dawkach (w sumie 0,5 mg/kg  
m.c./dobę). W standardowych i holterowskich zapi‑
sach EKG utrzymywała się bradykardia: 37-146/min, 
średnio 50/min w wieku 13 lat, 35-143/min, średnio 
55/min w wieku 13,5 roku. W 13. roku życia dziecku 
wykonano kolejne kompleksowe badania kontrolne 
na Oddziale Kardiologii. Obraz RTG klatki piersiowej 
i wynik badania echokardiograficznego były prawidło‑
we. W spoczynkowym zapisie EKG pojawiły się dys‑
kretne zaburzenia przewodzenia śródkomorowego 
w odprowadzeniach przedsercowych prawokomoro‑
wych V1 i V2 (rys. 3 część I i II). W czasie próby wysił‑
kowej na bieżni ruchomej, przy obciążeniu 13,6 METS 
(12 minut i 5 sekund wysiłku), chłopiec osiągnął tętno 
168/min, co stanowi 81% maksymalnego tętna przewi‑
dzianego dla wieku. Podczas wysiłku i w trakcie odpo‑
czynku, podobnie jak przed sześcioma laty, obserwo‑
wano nasiloną niemiarowość oraz zmienność załamka 
P i odstępu PQ.
U trzy lata starszej siostry chłopca wolną czynność ser‑
ca stwierdzono zaraz po wykryciu dysfunkcji węzła zato‑
kowego u brata. Dziewczynka trafiła pod opiekę poradni 
kardiologicznej w wieku 10 lat, z negatywnym wywiadem 
w kierunku zasłabnięć i omdleń, bez żadnych dolegliwo‑
ści ze strony układu sercowo-naczyniowego. Z odchy‑
leń w badaniu przedmiotowym odnotowano wadę po‑
stawy oraz rozległe naczyniaki płaskie na skórze tułowia. 
W spoczynkowym badaniu EKG rejestrowano rytm zato‑
kowy naprzemiennie z dolnoprzedsionkowym o częstości 
55/min, oś serca – lewogram, PQ – 0,11 s, QRS – 0,06 s, 
QTc – 0,390 s, bez cech przerostów przedsionków i komór, 
bez zaburzeń repolaryzacji (rys. 4). Sylwetka serca w ba‑
daniu radiologicznym klatki piersiowej była prawidłowa, 
w badaniu echokardiograficznym stwierdzono wypadanie 
przedniego płatka zastawki mitralnej z nieznacznym pogru‑
bieniem jej płatków. W próbie wysiłkowej według protokołu 
Bruce’a dziewczynka (w wieku 10 lat) osiągnęła maksymal‑
ne tętno 182 przy obciążeniu 13 METS (12 minut wysiłku). 
Podobnie jak u brata rejestrowano zmienność załamków 
P. W trakcie próby odnotowano nieadekwatną odpowiedź 
tensyjną na wysiłek, ciśnienie dziewczynki utrzymywało się 
na stałym poziomie około 105/70 mm Hg. Z uwagi na na‑
siloną bradykardię w trakcie snu początkowo do leczenia 
włączono Spasmophen® w dawce 7,5 mg na noc, następ‑
nie zmieniono lek na Metaproterenol® w dawce 0,5 mg/kg 
m.c./dobę (w trzech dawkach podzielonych).
W dalszej obserwacji w standardowych i holterowskich 
badaniach EKG rejestrowano rytm zatokowy naprze‑
miennie z dolnoprzedsionkowym o częstości w gra‑
nicach: 44-162/min, średnio 71/min w wieku 11 lat, 
44‑138/min, średnio 63/min w wieku 12 lat, 45-137/min, 
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średnio 66/min w wieku 12,5 roku, 43-156/min, śred‑
nio 70/min w wieku 13 lat, 43-133/min, średnio 65/min 
w wieku 14 lat, 41-135/min, średnio 58/min w wieku 
16 lat, 42-163/min, średnio 68/min w wieku 16,5 roku.
W okresie obserwacji u dzieci nie wystąpiły niepokojące 
objawy, w powtarzanych badaniach kontrolnych utrzy‑
mywała się bradykardia o różnym stopniu nasilenia. Ak‑
tualnie rodzeństwo nie wymaga leczenia stałą stymula‑
cją serca. Konieczna jest dalsza opieka kardiologiczna.

OMÓWIENIE

W przypadku opisywanego rodzeństwa dysfunkcja węzła 
zatokowego jest najprawdopodobniej uwarunkowana ge‑
netycznie. Chorzy są ojciec i dziadek dzieci, co sugeruje 
autosomalny dominujący typ dziedziczenia. Podejrzenie 
rodzinnej postaci dysfunkcji węzła zatokowego jest uza‑
sadnione, gdy schorzenie występuje u więcej niż jedne‑
go członka w rodzinie albo gdy choroba zdiagnozowana 
jest u osoby młodej bez wady serca (również u niemow‑
lęcia lub płodu). U takich pacjentów niesłychanie waż‑
ne jest zebranie szczegółowych danych z wywiadu doty‑
czących występowania w rodzinie objawów bradykardii, 

zwłaszcza zasłabnięć i omdleń lub nagłych zgonów. 
W uzasadnionych przypadkach należy objąć diagnosty‑
ką elektrokardiograficzną pozostałych członków rodziny.
Pod koniec XX wieku dzięki rozwojowi badań moleku‑
larnych dowiedziono związku przyczynowo-skutkowe‑
go między wieloma typami zaburzeń rytmu serca a mu‑
tacjami genów najczęściej odpowiedzialnych za budowę 
kanałów jonowych miocytów. Rodzinnie występującą 
postać dysfunkcji węzła zatokowego opisano już w la‑
tach 60. ubiegłego stulecia, a prowadzone w ostatnich 
latach badania molekularne w rodzinach obciążonych 
chorobą wykazały nieprawidłowości genowe.
Pierwszy rodzinny zespół chorej zatoki (familial sick 
sinus syndrome 1, FSSS1) rozpoznano podczas ba‑
dań dziesięciu osób z dysfunkcją węzła zatokowego 
z siedmiu różnych rodzin. Osoby te miały omdlenia, 
zawroty głowy, łatwo się męczyły. W zapisach EKG 
obserwowano bradykardię zatokową, zahamowanie za‑
tokowe, blok zatokowo-przedsionkowy i zespół tachy‑
kardia-bradykardia. Arytmia wiązała się u nich z mu‑
tacją kanału sodowego SCN5A, która prowadziła do 
utraty funkcji białka kanału, powodując upośledzone 
przewodzenie impulsu z węzła zatokowego do przed‑
sionków(22). Choroba dziedziczy się autosomalnie re‑
cesywnie, za czym przemawia zidentyfikowanie hetero‑
zygotycznych (pod względem mutacji w genie SCN5A) 
rodziców osób z objawami choroby(23).
Drugi typ rodzinnej postaci zespołu chorej zatoki 
(FSSS2) ma związek z mutacją genu HCN4 (kodują‑
cego białko regulujące kanał sodowo-potasowy), któ‑
ra objawia się bradykardią zatokową(24). U chorych 
w czwartej dekadzie życia można spodziewać się wystą‑
pienia migotania przedsionków. Mutacja genu HCN4 
dziedziczy się autosomalnie dominująco(25).
Niedawno odkryto, że mutacja w genie MYH6, któ‑
ry koduje łańcuch ciężki miozyny sercowej, wiąże się 
z występowaniem nie tylko kardiomiopatii, lecz tak‑
że różnego rodzaju zaburzeń przewodzenia. Obec‑
ność wariantu MYH6 – R721W oznacza ponad pięć‑
dziesięcioprocentowe ryzyko rozwoju rodzinnej postaci 

Rys. 3. �Część I i II. D.P. Spoczynkowy zapis EKG, przesuw papieru 50 mm/s. Zastępczy rytm węzłowy o częstotliwości 44/min. W od-
prowadzeniach przedsercowych V1-2 zaburzenia przewodnictwa śródkomorowego

Rys. 4. �G.P. Spoczynkowy zapis EKG, przesuw papieru 
50 mm/s. Rytm zatokowy/dolnoprzedsionkowy o czę-
stotliwości 46/min
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zespołu chorej zatoki (FSSS3) w ciągu całego życia 
(OR=12,53)(26).
Występowanie różnego rodzaju zaburzeń rytmu serca, 
w tym bradyarytmii i migotania przedsionków, obser‑
wowano także w przypadku mutacji w następujących 
genach: Cx40 (kodującym białko z grupy koneksyny, 
odpowiedzialnym za komunikację elektryczną między 
komórkami miokardium), KCNQ1 (kodującym podjed‑
nostkę alfa kanałów potasowych), ANK2 (kodującym 
białko wchodzące w skład cytoszkieletu komórkowe‑
go), EDM (kodującym białko jądrowej emeryny) i wielu 
innych, jednak związki tych mutacji z zespołem chorej 
zatoki nie zostały jednoznacznie udokumentowane(26,27).
Chociaż badania molekularne stają się coraz powszech‑
niejsze i tańsze, to w Polsce dostęp do nich jest nadal 
utrudniony. Pacjenci opisani w poniższym artykule nie byli 
badani genetycznie. W okresie kilkuletniej obserwacji ro‑
dzeństwo nie demonstrowało objawów bradykardii. Biorąc 
pod uwagę systematycznie powtarzane badania, nie usta‑
lono wskazań do leczenia stałą stymulacją serca, chociaż 
z leczeniem takim należy się liczyć w przyszłości. Przewle‑
kłe podawanie leków przyspieszających rytm serca u części 
pacjentów z dysfunkcją węzła zatokowego może opóźnić 
konieczność wszczepienia stymulatora serca, co u chorych 
w wieku pediatrycznym jest niesłychanie ważne.
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