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Santrumpos

TSC – tu be ro zi nës skle ro zës kom plek sas, CNS – cen tri në
ner vø sis te ma, EKG – elek tro kar diog ra fi ja, EEG – elek tro -
en ce fa log ra fi ja, KS – kai ry sis skil ve lis, DS – de ði ny sis
skil ve lis, IF – ið me ti mo frak ci ja, ÐN – ðir dies ne pa kan ka -
mu mas, AoV – aortos voþ tu vas, MRT – mag ne ti nio re zo -
nan so to mog ra fi ja, WPW – Wolf-Par kin son-Whi te sin -
dro mas.

ÁÞANGA

Tu be ro zi nës skle ro zës kom plek sas yra pa vel di mas neu ro -
ku ta ni nis sin dro mas, ku riam bû din gi dau gy bi niai na vi kai
(ha mar to mos) ávai riuo se kû no au di niuo se ir or ga nuo se.

Daþ niau sias pa vel dë ji mo bû das yra au to so mi nis do mi nan -
ti nis, ta èiau 2/3 pa cien tø ga li bû ti spo ra di nës mu ta ci jos [1]. 
Sin dro mo daþ nis, Jung ti në je Ka ra lys të je at lik tø epi de mio -
lo gi niø stu di jø duo me ni mis, sie kia 1:12 000–14 000 vai kø 
iki 10 me tø am þiaus [2]. Ha mar to mos ga li at si ras ti ávai -
riuo se or ga niz mo au di niuo se ir or ga nuo se, ta èiau do mi -
nuo ja CNS, ðir dies ir inks tø pa þei di mas. Ðá sin dro mà le mia
mu ta ci jos TSC1 ge ne, lo ka li zuo ta me 9q34 chro mo so mo je
ir ko duo jan èia me bal ty mà ha mar ti nà, ar ba TCS2 ge ne, lo -
ka li zuo ta me 16p13.3 chro mo so mo je, ko duo jan èia me bal -
ty mà tu be ri nà [1]. Mu ta ci jos TSC2 ge ne le mia sun kes ná fe -
no ti pà [1]. Ha mar ti no-tu be ri no kom plek sas in hi buo ja pro -
tei no ki na zæ mTOR, ku ri re gu liuo ja làs te liø au gi mà ir pro -
li fe ra ci jà. mTOR ak ty va ci ja su ke lia ha mar to mi niø da ri niø
for ma vi mà si [3].

Sin dro mui bû din ga kli ni ki niø po þy miø tria da, dar va -
di na ma Vog to tria da. Jà su da ro epi lep si ja, pro ti nis at si li ki -
mas ir vei do an gio fib ro mos [4]. Vi si ðie po þy miai ran da mi
tik 30–40 % pa cien tø, o apie 50 % pa cien tø ne ran da ma
pro ti nio at si li ki mo po þy miø [4].

Ser gant tu be ro zi ne skle ro ze, ner vø sis te ma pa þei dþia -
ma 85 % pa cien tø, jiems bû din ga epi lep si ja, pro ti nis at si -
li ki mas, el ge sio pro ble mos, au tiz mas [5]. CNS taip pat
ran da mi su be pen di mi niai maz gai, ku rie daþ niau siai ið si -
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Santrauka. Tu be ro zi nës skle ro zës kom plek sas yra pa vel di mas neu ro ku ta ni nis sin dro mas,
ku riam bû din gi dau gy bi niai na vi kai (ha mar to mos) ávai riuo se kû no au di niuo se ir or ga nuo se.
Ðiam sin dro mui yra bû din gas CNS, odos, inks tø ir ðir dies pa þei di mas. Rab do mio mos daþ -
niau siai yra pir ma TSC ma ni fes ta ci ja. Ðiø na vi kø su ke lia mi kli ni ki niai po þy miai yra la bai
ávai rûs ir pri klau so nuo na vi ko dy dþio, jø skai èiaus ir lo ka li za ci jos. Rab do mio mos su ke lia
ávai rias arit mi jas, daþ niau siai – su pra ven tri ku li næ ta chi kar di jà, ávai rias skil ve li nes arit mi jas,
per si stuo jan èià si nu si næ bra di kar di jà ir ta chi kar di jà, WPW sin dro mà, prie ðir di nes ir skil ve li -
nes ek tra sis to les. Ta èiau da lis pa cien tø, tu rin èiø rab do mio mø, arit mi jø ne pa ti ria. Ðia me
straips ny je pa tei kia me du kli ni ki nius at ve jus, iliust ruo jan èius skir tin gà rab do mio mø kli ni ki -
næ ið raið kà. Ap ra ðy ti li gos at ve jai áro do, kad tiek esa mos dau gi nës rab do mio mos, tiek jau re -
gre sa væ na vi kai le mia ávai ria ly pius ðir dies veik los su tri ki mus, to dël il ga lai kë kar dio lo gi në
ste bë se na yra la bai svar bi tiek simp to mi niams, tiek be simp to miams TSC pa cien tams.

Rak taþo dþiai: tu be ro zi në skle ro zë, rab do mio ma, arit mi ja.

Neurologijos seminarai 2017; 21(71): 36–41



dës to gal vos sme ge nø di dþiuo siuo se pus ru tu liuo se, taip
pat ga li bû ti ran da mi sme ge në lë se, dar re èiau – sme ge nø
ka mie ne ir nu ga ros sme ge ny se. Odo je TSC daþ niau siai
pa si reið kia hi po pig men ti në mis ma ku lë mis ir an gio fib ro -
mo mis. Ser gant TSC, taip pat pa þei dþia ma ir ðir dis. Pa ste -
bë ta, kad vai kams, ser gan tiems tu be ro zi ne skle ro ze, rab -
do mio mos ðir dy je bû na dau gi nës [6], o 60–70 % pa cien tø, 
ku riems diag no zuo ja ma rab do mio ma, vë liau ran da ma ir
TSC [7]. Daþ niau siai rab do mio mos yra kli nið kai ne reikð -
min gos. Li te ra tû ros duo me ni mis, 50–70 % kû di kiø, ku -
riems diag no zuo ta TSC, tu rin èiø rab do mio mø ðir dy je, ne -
ran da ma jo kiø kli ni ki niø ðir dies pa þei di mo po þy miø, o
ðir dies na vi kai daþ nai pra nyks ta sa vai me [8, 9]. Ta èiau
rab do mio mos ga li su kel ti arit mi jas ar ki tus ðir dies veik los
su tri ki mus (1 pav.). Ðia me straips ny je pa tei kia me du kli -
ni ki nius at ve jus, iliust ruo jan èius skir tin gà rab do mio mø
kli ni ki næ ið raið kà.

KLINIKINIAI ATVEJAI

Pa cien tas T. S., 11 mën. am þiaus ber niu kas, gi mæs ið pir -
mo nor ma laus nëð tu mo (38 sav.) ir gim dy mo. Prieð gim dy -
mà at li kus vai siaus echos ko pi jà, bu vo ma to mi dau gi niai
da ri niai ðir dy je – gal vo ta apie rab do mio mas. Ið kart po gi -
mi mo pa cien tas ið sa miai tir tas ir gy dy tas Vai kø li go ni nës,
VU San ta rið kiø kli ni kø fi lia lo Ne ona to lo gi jos cen tre. Ti -
riant ob jek ty viai, bu vo ma to mos ke lios hi po pig men ti nës
dë mës ran kos odo je, krau jo ta kos su tri ki mø ne ste bë ta, pul -
sas, ar te ri nis krau jo spûdis ati ti ko nor mà, rau me nø to nu -
sas – nor ma lus, fi zio lo gi niai re flek sai – ne pa ki tæ. Gy dy to -
jo kar dio lo go at lik ta me ðir dies echos ko pi jos ty ri me – dau -
gy bi niai tu mo rai, ma no ma, rab do mio mos, lo ka li zuo ti kai -
ria ja me skil ve ly je ir tarps kil ve li në je per tva ro je. Pil vo or -
ga nø, inks tø echos ko pi jos ty ri muo se pa to lo gi niø ra di niø
ne ap tik ta. Sie kiant pa tiks lin ti diag no zæ, 19-tà gy ve ni mo
pa rà pa cien tui bu vo at lik ta gal vos sme ge nø mag ne ti nio re -
zo nan so to mog ra fi ja, kur ras ti spe ci fi niai po ky èiai, bû din -
gi TSC: ðo ni niuo se skil ve liuo se ste bi mi dau gy bi niai iki

5 mm dy dþio su be pen di mi niai maz ge liai, o kai rio jo ðo ni -
nio skil ve lio prie ki nia me ra ge, Mon ro an gos sri ty je, –
14 × 9 × 18 mm dy dþio da ri nys/maz gas.

Ver ti nant spe ci fi nius ra di nius gal vos sme ge ny se ir ðir -
dy je, nu sta ty ta pa to lo gi në mu ta ci ja c.3590del TSC2 ge ne,
pa cien tui pa tvir tin ta TSC diag no zë ir re ko men duo ta nuo -
sek li gy dy to jø spe cia lis tø ste bë se na bei ty ri mø kon tro lë.
3,5 më ne sio am þiu je at si ra do epi lep si jos prie puo liai, ly di -
mi akiø de via ci jos, trûk èio ji mo, trum pa lai kio sà mo nës
pra ra di mo. Mie go EEG ra dus lo ka lø epi lep si for mi ná ak ty -
vu mà, pa cien tui diag no zuo ta simp to mi në þi di ni në epi lep -
si ja, pa skir tas gy dy mas vi ga bat ri nu. Tuo pat me tu kar to to
ðir dies ul tra gar si nio ty ri mo me tu ste bë ta ne igia ma di na mi -
ka: di dë jan tys dau gi niai tu mo rai 1,3–1,4 cm tarps kil ve li -
nës per tva ros vi du ri në je, ba zi në je da ly je, vie nam jø ási ter -
piant á kai rio jo skil ve lio ið me ta mà já trak tà, ties aortos voþ -
tu vu, nu le miant reikð min gà po voþ tu vi næ aortos voþ tu vo
ste no zæ. 24 val. EKG (HOL TER) ty ri mo me tu ste bë ta si -
nu si në ta chi kar di ja, ne sant ki tø reikð min gø ðir dies rit mo ar
lai du mo su tri ki mø. Kar dio lo gi nis gy dy mas tuo me tu ne -
bu vo skir tas.

6 më n. am þiu je pa cien tui at lik tas ant ras gal vos
smege nø MRT ty ri mas ir ras ti di na mi ko je di dë jan tys
dari niai gal vos sme ge nø pa ren chi mo je. Kli ni ki niø kar -
dio lo gi niø skun dø ne bu vo, neu ro lo gi në pa cien to bûk lë –
nepa blo gë ju si, ðir dies ne pa kan ka mu mo simp to mai
nestebëti. Ið ryð kë jo sai kin ga ta chi kar di ja ra my bë je,
ÐSD 130–138 k/min, ryð kus sis to li nis ûþe sys, bû din gas
AoV ste no zei. Ágim tø ðir dies li gø kli ni ko je at lik ta ðir dies
echos ko pi ja, áver tin ta, kad rab do mio mos di na mi ko je ne -
di dë jan èios, ið lie ka dau gi nës – tarps kil ve li në je per tva ro -
je, DS vir ðû në je ir KS ið me ta ma ja me trak te, reikð min ga
KS ið me ta mo jo trak to obst ruk ci ja, aortos voþ tu vo ste no -
zë, AoV grad. 45 mm Hg. Ver ti nant tai, kad në ra ÐN po -
þy miø, ðir dies ert miø dy dþio, funk ci jos po ky èiø, obst ruk -
ci ja ne di dë ja, chi rur gi nis gy dy mas ati dë tas. Kar to to se ra -
my bës EKG, 24 val. EKG (2 pav.) di na mi ko je ryð kë jo si -
nu si në ta chi kar di ja, ras ti reikð min gai pa di dë jæ pul sai tiek
die nos, tiek nak ties pe ri o du, ta èiau ki tø ðir dies rit mo ar
lai du mo po ky èiø ne ras ta. Ðir dies su si trau ki mo daþ nio
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1 pav. Dau gy bi nës ðir dies rab do mio mos



kon tro lei pa cien tui skir tas gy dy mas pro pra no lo liu
3 mg/pa rai. Gy dy to jø kon si liu mo me tu nu spræs ta pra dë ti
gy dy mà mTOR in hi bi to riu mi eve ro li mu. Po 3 më ne siø
gy dy mo da ri niai ðir dy je ir gal vos sme ge ny se yra ne su ma -
þë jæ.

Pa cien tas I. Ð., 6 m. ber niu kas, gi mæs ið tre èio nëð tu -
mo, an tro gim dy mo, nëð tu mo me tu ma ma gy dy ta dël hi -
per ten zi jos, ane mi jos. Ber niu kas gi më ið ne ðio tas, pa gal
Ap gar – 7–8 ba lai. Po gi mi mo vai ko bûk lë bu vo sun ki:
dirg lus, ste bë ta n. faci al is pa re zës simp to ma ti ka. To li mes -
niam ið ty ri mui ir gy dy mui pa cien tas hos pi ta li zuo tas á
VUVL Ið ne ðio tø nau ja gi miø sky riø, kur, at li kus ðir dies
echos ko pi jà, ras tos dau gi nës rab do mio mos abie juo se skil -
ve liuo se – 2 di de li (0,8–1,2 cm) da ri niai DS ir daug ma þø
KS. At lik tas gal vos sme ge nø MRT, kur ras ti TSC bû din gi
pa ki ti mai: de ði në je, ða lia fo ra men Mon roe, – 7,6 ir 3,9 mm
sker smens þi di niai su kon tras to kau pi mu, kai rë je, sub kor -
ti ka liai pa rie ta li në je skil ty je, – dau gi niai þi di niai. Pa cien -
tas kon sul tuo tas gy dy to jo ge ne ti ko – TSC diag no zë nu sta -
ty ta, re mian tis kli ni ki niais kri te ri jais. Vë liau nu sta ty ta pa -
to lo gi në mu ta ci ja c.2341_2342del TSC1 ge ne. Jau nuo gi -
mi mo ste bi mas psi cho mo to ri nio vys ty mo si su lë të ji mas,
6 mën. am þiu je at si ra do þi di ni niai oper ku li niai-gar si niai
trau ku liai, ras ti po ky èiai EEG, to dël diag no zuo ta simp to -
mi në þi di ni në epi lep si ja. Pa cien tas nuo sek liai ste bi mas ir

gy do mas vai kø neu ro lo go, ðiuo me tu var to ja la mot ri gi nà ir 
le ve ti ra ce ta mà, ta èiau prie puo liai ið lie ka. Nuo nau ja gi -
mys tës re gu lia riai kar to ja mos ðir dies echos ko pi jos. Ðir dies 
tu mo rai sa vai me re gre sa vo 2 me tø am þiu je. EKG iki 1,5 m. 
am þiaus pa to lo gi niø po ky èiø, ðir dies rit mo ar lai du mo su -
tri ki mø ne ras ta. Nuo 1,5 m. am þiaus pa cien tui ið klau sy tos
eks tra sis to lës, jos fik suo tos ir ra my bës EKG. 2014 m. spa -
lio mënesá, at li kus 24 val. EKG (HOL TER) ty ri mà am bu -
la to rið kai, re gist ruo ta daug gru pi niø skil ve li niø eks tra sis -
to liø ir ávai rios truk mës skil ve li nës ta chi kar di jos epi zo dai.
Skir tas gy dy mas â blo ka to riu mi me top ro lo liu. At lik tas ðir -
dies MRT ty ri mas, ku ria me struk tû ri niø ðir dies rau mens,
voþ tu vø po ky èiø ne ras ta. Ðir dies ert mës nepra si plë tu sios,
KS IF – 62 %, DS IF – 51 %, KS ir DS ert më se da ri niø ne -
ma ty ti.

24 val. EKG ty ri mo me tu re gist ruo tos 7525 skil ve li nës
eks tra sis to lës, ið jø 816 kup le tø, 21 bi ge mi ni jos epi zo das,
1137 ávai rios truk mës skil ve li nës ta chi kar di jos epi zo dai
(3 pav.). Pla èiø QRS ta chi kar di jos epi zo dai ras ti ir die nos,
ir nak ties EKG. Pa di din ta me top ro lo lio do zë. Þi nant, kad
ne ras ta reikð min gø struk tû ri niø po ky èiø ðir dies MRT ty ri -
me, esant ge rai kli ni ki nei li go nio kar dio vas ku li nës sis te -
mos bûk lei, pa pil do mas arit mi jos me di ka men ti nis gy dy -
mas ne skir tas, o in ter ven ci nis rit mo su tri ki mo gy dy mas
ðiuo me tu ne in di kuo ti nas.
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DISKUSIJA

Pir mi niai ðir dies na vi kai vai kø am þiu je yra re ti, ran da mi
0,03–0,32 % at ve jø [10–13]. Rab do mio mos yra daþ niau si
vai kø ðir dies na vi kai, jos su da ro 40–60 % vi sø ge ry bi niø
na vi kø vai kø am þiu je [7]. 60 % vai kø, ku riems diag no zuo -
ta TSC, ras tos rab do mio mos. Su au gu siø am þiu je jos yra
ge ro kai re tes nës ir ran da mos tik 20 % pa cien tø [14]. Rab -
do mio mø dy dis svy ruo ja nuo 3 iki 25 mm sker smens, jos
daþ niau siai ap tin ka mos skil ve liø mio kar de, nors ga li bû ti
ir tarps kil ve li në je per tva ro je [1]. Rab do mio mos at si ran da
20–30 nëð tu mo sa vai tæ, anks èiau siai ap ra ðy ta rab do mio -
ma diag no zuo ta 15 nëð tu mo sa vai tæ [15].

Rab do mio mos daþ niau siai yra pir ma TSC ma ni fes ta ci -
ja [13, 14, 16]. Ðiø na vi kø su ke lia mi kli ni ki niai po þy miai
yra la bai ávai rûs ir pri klau so nuo na vi ko dy dþio, skai èiaus
ir lo ka li za ci jos. Rab do mio mos ga li bû ti vi sið kai asimp to -
mës, ran da mos at si tik ti nai an te na ta li nio ul tra gar si nio ty ri -
mo me tu ir ga li su kel ti sun kius ðir dies veik los su tri ki mus.
Arit mi jo mis pa si reið kia 16–47 % vi sø rab do mio mø [7]. In -
tra mu ra li nës rab do mio mos sà vei kau ja su ðir dies lai dþio -
sios sis te mos ta kais ir su ke lia ávai riø arit mi jø, daþ niau -
siai – su pra ven tri ku li næ ta chi kar di jà, ávai rias skil ve li nes
arit mi jas, per si stuo jan èià si nu si næ bra di kar di jà ir ta chi kar -

di jà, WPW sin dro mà, prie ðir di nes ir skil ve li nes ek tra sis to -
les [18–20]. Ta èiau rab do mio mos, au gan èios á ðir dies ert -
mes, ga li jas ob tu ruo ti ir su kel ti he mo di na mið kai reikð min -
gà ið me ta mo jo ir áte ka mo jo trak to obst ruk ci jà [21]. Rab do -
mio mø su ke lia mø arit mi jø pa to ge ne zë yra aið ki na ma na vi -
ki niø làs te liø mik ro sko pi ne struk tû ra. Na vi ki nës làs te lës
struk tû rið kai yra pa na ðios á ðir dies lai dþio sios sis te mos
Pur kin jë skai du lø làs te les, pa si þy min èias elek tri niu lai du -
mu, to dël toks pa pil do mas pluoð tas vei kia kaip til tas ir si -
nu si nia me maz ge ki læs elek tri nis im pul sas ðiuo pa pil do mu
pluoð tu ga li grei èiau pa siek ti skil ve lius, su kel da mas pre -
ek si ta ci jà [22]. Ki ti ga li mi arit mi jø me cha niz mai – tu mo ro
ma siø ry ðys su voþ tu vø krau jo ta ka ar re en try pa þeis to ir
svei ko mio kar do ri bo je [23].

Nors arit mi jos yra bû din ga rab do mio mø kli ni ki në ma -
ni fes ta ci ja, mû sø ap ra ðo mam pa cien tui, tu rin èiam dau gi -
nes rab do mio mas, pa si reið kë tik si nu si në ta chi kar di ja. To -
kia rab do mio mø kli ni ki në ið raið ka në ra ne ápras ta. Kad
dau gi nës rab do mio mos ne bû ti nai tu ri su kel ti arit mi jas,
iliust ruo ja Sciac ca et al. [24] ap þvelg ti 33 pa cien tai, tu rin -
tys rab do mio mø ðir dy je. 31 ið jø (93,9 %) diag no zuo ta
TSC. 16 (51,6 %) ið jø EKG ne ras ta pa ki ti mø, nors echo -
kar dios ko pið kai ras tos dau gy bi nës rab do mio mos ðir dy je.
8 pa cien tai (24,2 %) tu rë jo arit mi jø, o 2 (6,1 %) pa cien tams 
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3 pav. 24 val. EKG ty ri mas: trum pa lai kis skil ve li nës ta chi kar di jos pa rok siz mas (³ 3 dû þiai, < 30 sek. truk mës)



pa si reið kë WPW sin dro mas. Vi siems pa cien tams ne gy -
dant arit mi jos ið ny ko ar pa ste bi mai su ma þë jo nyks tant rab -
do mio moms. Mi y a ke ir kt. [25] ap ra ðo 106 pa cien tus, ku -
riems ras tos rab do mio mos. 78 ið jø (74 %) diag no zuo ta
TSC. Ið vi so 30 (28 %) pa cien tø pa ty rë arit mi jas, ta èiau tik
17 (16 %) pa cien tø arit mi jos bu vo kli nið kai reikð min gos.
Daþ niau sios arit mi jos bu vo skil ve li në ta chi kar di ja –
6 (6 %), kaip ir mû sø ap ra ðo mam pa cien tui, ir WPW sin -
dro mas – 10 (10 %) pa cien tø.

Rab do mio moms yra bû din ga spon ta ni në re gre si ja.
Joz wiak ir kt. [8] ap ra ðë 154 pa cien tus, ku riems diag no -
zuo ta TSC. Da li në na vi ko re gre si ja ávy ko 50 % pa cien tø,
pil na – 18 % pa cien tø. Ta èiau 4 % pa cien tø rab do mio mos
di dë jo ar at si ra do de novo. Sciac ca ir kt. [24] duo me ni mis,
ið 33 ap ra ðy tø TSC pa cien tø, vi siems na vi ko ma së su ma þë -
jo 51,3 %. Re gre si jos me cha niz mas në ra vi sið kai aið kus,
ta èiau ma no ma, kad imu no his to che mi niu bû du ran da ma
me dþia ga ubik vi ti nas yra at sa kin ga uþ mio fi la men tø de -
gra da ci jà, ci top laz mos va kuo li za ci jos pro gre sa vi mà, gli -
ko ge no va kuo liø di dë ji mà. Tai taip pat le mia làs te liø apop -
to zæ ir mik soi di næ de ge ne ra ci jà [17]. Na vi ko làs te lës pra -
ran da mi to ti ná ak ty vu mà po gi mi mo ir ne su ge ba da lin tis,
au gant ðir dies ert mëms [26]. Li te ra tû ros duo me ni mis, vai -
kys të je vi sið kai re gre suo ja 80 % vi sø rab do mio mø [27].
Re gre suo jant rab do mio moms, pa pras tai ið nyks ta ir arit mi -
jos, ta èiau R. R. Met tin ir kt. [28] ap ra ðy ta 20 pa cien tø, ku -
riems diag no zuo ta TSC, ið jø 11 pa cien tø (55 %) ste bë ta
pil na rab do mio mø in vo liu ci ja, 4 (20 %) pa cien tams rab do -
mio mos per si sta vo per ko pus 6 me tø am þiø. Ádo mu tai, kad
tais at ve jais, kai li ko per si stuo jan èios rab do mio mos, jei
arit mi jos ne ma ni fes ta vo iki 1 me tø am þiaus, jos ne at si ra do
ir vë liau.

Ant ra jam mû sø ap ra ðo mam pa cien tui, ne pai sant rab -
do mio mos in vo liu ci jos ir me di ka men ti nio gy dy mo, arit -
mi jos ið lie ka. Li te ra tû ro je ran da ma ir dau giau at ve jø, kad
yra ga li mos ir la bai vë ly vos ag re sy vios per si stuo jan èios
arit mi jos pa si reið ki mas net ir ne sant tu mo ro ðir dy je. Ávy -
kus rab do mio mos re gre si jai vai kys të je, kai ku rie lai du mo
su tri ki mai ið lie ka ar net pro gre suo ja. Da Wil de [29] ap ra ðo
pa cien tà, ku riam 31 sa vai tës ges ta ci jos am þiaus diag no -
zuo ti dau gi niai tu mo rai ðir dy je: 10,4 cm2 dy dþio na vi kas
sep ta li në je da ly je ir 2 ma þes ni tu mo rai de ði nia ja me ir kai -
ria ja me ið me ti mo trak tuo se. Po stna ta liai at lik to je EKG
ma ty tas si nu si nis rit mas su pre ek si ta ci ja ir da li në kai rës
Hi so pluoð to ko jy tës blo ka da. Nors ma þie ji na vi kai re gre -
sa vo, o sep ta li nës da lies na vi kas reikð min gai su ma þë jo,
2 mën. am þiu je pa cien tui ið si vys të I laips nio AV blo ka da.
2 me tø am þiu je, to liau ma þë jant sep ta li niam na vi kui, pa -
cien tui diag no zuo ta pil na de ði nio sios Hi so pluoð to ko jy tës
blo ka da. Taip pat ras tos pa vie nuø su pra ven tri ku li niø ir
skil ve li niø eks tra sis to liø. 4 me tø am þiu je pa cien tui ið si -
vys të III laips nio AV blo ka da ir bu vo im plan tuo tas kar -
dios ti mu lia to rius.

Tiks laus pa aið ki ni mo, ko dël arit mi jos per si stuo ja, ið -
ny kus rab do mio moms, në ra. Ma no ma, kad re gre sa vu sio
na vi ko vie to je lie ka pa to lo gið kai pa ki tu si mik ro skos pi në
ðir dies au di nio struk tû ra, ne ap tin ka ma ápras ti niais diag -
nos ti kos me to dais, ku ri ir le mia arit mi jas [30]. To kià hi po -

te zæ pa grin dþia ir duo me nys, kad TSC pa cien tams re gist -
ruo ja mos arit mi jos ir ne sant rab do mio mø. Wa ta ya-Ka ne -
da ir kt. ap þval go je ap ra ðo mi 166 TSC pa cien tai, ku riø am -
þius 0–78 me tai [31]. Ið jø 3 pa cien tams (2,8 %) pa si reið kë
rit mo ir lai du mo su tri ki mai, ne sant rab do mio mø. To dël ga -
li ma da ry ti prie lai dà, kad, nors rab do mio mø làs te lës yra
struk tû rið kai pa na ðios á ðir dies lai dþio sios sis te mos làs te -
les, tu rë tø bû ti ir ki tø veiks niø, le mian èiø lai du mo su tri ki -
mus. Ta èiau ði hi po te zë ne pa aið ki na ki to svar baus as pek -
to – jei daug svar biau yra ne rab do mio mos dy dis ar lo ka li -
za ci ja, o mik ro sko pi nis ðir dies au di nio pa þei di mas, ne vi -
siems pa cien tams, tu rin tiems rab do mio mø, t. y. tu rin tiems
ir pa þeis tà au di nio struk tû rà, pa si reið kia arit mi jos.

Eve ro li mas yra pe ro ra li niu bû du ski ria mas mTOR in -
hi bi to rius. Nors jis daþ niau siai ski ria mas inks tø, neu ro en -
dok ri niams ir CNS na vi kams gy dy ti, li te ra tû ro je ras ta ke -
le tas straips niø, kai, tai kant gy dy mà eve ro li mu, dau gi nës
rab do mio mos ðir dy je re du ka vo si, o me di ka men ti niam gy -
dy mui re zis ten ti nës arit mi jos ið ny ko [32–34]. Ga li ma da -
ry ti prie lai dà, kad gal bût gy dy mas mTOR in hi bi to riais ga -
lë tø bû ti ski ria mas ne tik pa cien tams su ha mar to mo mis
CNS ar inks tuo se, bet ir pa cien tams su do mi nuo jan èiu ðir -
dies pa þei di mu. Nors mû sø pa cien tui gy dy mas eve ro li mu
tæ sia mas 3 mën., ið lie ka ne su ma þë ju sios rab do mio mos ir
si nu si në ta chi kar di ja. Li te ra tû ros duo me ni mis, at sa kas á
gy dy mà eve ro li mu la bai skir tin gas: vie nam pa cien tui arit -
mi jos ëmë ku pi ruo tis po 8 pa rø, o rab do mio mos ëmë ma þë -
ti po 15 die nø, ki tam – nuo gy dy mo pra dþios pra ëjus
13 më ne siø [32–34].

IÐVADOS

Mû sø pa teik ti at ve jø ap ra ðy mai áro do, kad lai du mo su tri ki -
mo sun ku mà ðir dy je ne vi sa da nu le mia rab do mio mø dy dis
ar skai èius. Arit mi jø prie þas tis TSC pa cien tams në ra iki
ga lo aið ki, ta èiau ap ra ðy ti at ve jai áro do, kad rab do mio mos
në ra vie nin te lis arit mo ge ni nis veiks nys. Gy dy mas mTOR
in hi bi to riais ga lë tø bû ti nau din gas pa cien tams su ðir dies
pa þei di mu. Ap ra ðy ti li gos at ve jai áro do, kad tiek esa mos
dau gi nës rab do mio mos, tiek jau re gre sa væ na vi kai le mia
ávai ria ly pius ðir dies veik los su tri ki mus, to dël il ga lai kë kar -
dio lo gi në ste bë se na yra la bai svar bi tiek simp to mi niams,
tiek be simp to miams TSC pa cien tams [23, 35].
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HEART RHABDOMYOMAS AND ARRHYTHMIAS
IN TU BER OUS SCLE RO SIS: 2 CLIN I CAL CASES

Sum mary

Tu ber ous scle ro sis is a ge netic neurocutaneus syn drome char ac -
ter ized by the de vel op ment of hamartomas in sev eral or gans.
This syn drome is char ac ter ized by af fect ing the cen tral ner vous
sys tem, heart, kid neys, and skin. Usu ally, rhabdomyomas are the
first man i fes ta tion of TSC. The clin i cal man i fes ta tion of rhabdo -
myomas is vari able de pend ing on their size and lo ca tion.
Rhabdo myomas can also cause var i ous dis tur bances in con duct -
ing sys tem of the heart in clud ing supraventricular tachy car dia,
var i ous ven tric u lar arrhythmias, per sis tent si nus bradycardia and
tachy car dia, WPW syn drome, and atrial and ven tric u lar pre ma -
ture beats. How ever, in most pa tients rhabdomyomas do not
cause any clin i cal symp toms. In this ar ti cle we pres ent two case
re ports with dif fer ent clin i cal man i fes ta tion of rhabdomyomas.
These cases il lus trate that even re gressed rhabdomyomas can
cause var i ous car diac dis tur bances therefore life-long cardiac
follow-up monitoring is needed for all TSC patients.

Keywords: tu ber ous scle ro sis, rhabdomyoma, ar rhyth mia.
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