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Zespol Brugadow

— dluga droga do prawidlowego rozpoznania

The Brugada syndrome — a long way to diagnosis
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STRESZCZENIE

Zespot Brugadow jest wazng i niedoceniang przy-
czyng nagtego zgonu sercowego w mtodym wieku.
Zespot ten rozpoznaje sie na podstawie specy-
ficznych nieprawidtowosci w elektrokardiogramie
(EKG), niezupetnego bloku prawej odnogi peczka
Hisa i uniesienia odcinka ST w odprowadzeniach
przedsercowych. Towarzyszy im brak struktural-
nych nieprawidtowos$ci migsnia sercowego i wspot-
istnienie innych kryteridw klinicznych, takich jak:
udokumentowany epizod migotania komér lub poli-
morficzny czestoskurcz komorowy, nagty zgon ser-
cowy ponizej 45. roku zycia w wywiadzie rodzinnym,
zmiany typu 1 w zapisie EKG u cztonkéw rodziny,
arytmia komorowa indukowana w trakcie badania
elektrofizjologicznego, omdlenia, agonalny oddech
nocny.

W pracy przedstawiono przypadek mtodego mez-
czyzny z zespotem Brugadow; jego diugg droge do
prawidtowego rozpoznania i terapii.
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Stowa kluczowe: zesp6t Brugaddéw, nagfa smieré
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ABSTRACT

Brugada syndrome is an important and underrated
cause of sudden cardiac death in a relatively young
people. Brugada syndrome is diagnosed when spe-
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cific electrocardiographic abnormalities character-
ized by incomplete right bundle-brunch block and
ST-segment elevations in the anterior precordial
leads are reported. They are combined with an ab-
sence of structural abnormalities and other clinical
criteria defined as documented ventricular fibrilla-
tion or polymorphic ventricular tachycardia, a family
history of SCD before 45 years, coved type ECGs in
family members, inducibilility of VT during electro-
physiological study, syncope or nocturnal agonal
respiration.

In this article authors present a case of a young men
with Brugada syndrome and his long way to correct
diagnosis and treatment.
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WPROWADZENIE

Mimo przodujacej pozycji choroby niedokrwien-
nej serca wérod przyczyn naglej §mierci sercowej na-
lezy pamietac o innych schorzeniach, ktére — mimo
braku strukturalnych cech uszkodzenia miesnia ser-
cowego — moga usposabia¢ do naglego zatrzymania
krazenia. Do tej grupy jednostek klinicznych nalezy
zesp6t Brugadéw — genetycznie uwarunkowane
schorzenie dziedziczone autosomalnie dominujaco,
u podloza ktérego leza zaburzenia funkcji kanaléw
jonowych. Objawami choroby sg zloéliwe arytmie
komorowe powodujace omdlenia i stany przedom-
dleniowe. Wedlug danych z 2002 roku [1] zesp6t Bru-
gadow stanowi przyczyne 4-12% wszystkich naglych
zgonow oraz 20-50% zgonéw u 0s6b bez rozpoznanej
strukturalnej choroby serca [1].
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Rycina 1. Zapis elektrokardiograficzny metodg Holtera. Blok przedsionkowo-komorowy Il stopnia typu Mobitz Il

W artykule przedstawiono przypadek 56-letnie-
g0 mezczyzny z rozpoznaniem zespotu Brugadoéw,
u ktérego dluga droga do postawienia prawidiowej
diagnozy i skutecznego leczenia wskazuje na wcigz
niedostatecznie uwzgledniane inne rzadsze przyczy-
ny arytmiczne nagtego zatrzymania krazenia.

OPIS PRZYPADKU

Opisywany chory byt po raz pierwszy hospitali-
zowany w 39. roku zycia z powodu dolegliwosci b6-
lowych w klatce piersiowej. Wywiad rodzinny miat
obcigzony naglym zgonem sercowym (ojca w wieku
42 lat). U chorego stwierdzono takie czynniki ryzyka
choroby wieficowej, jak palenie tytoniu i nieprawi-
dlowy profil lipidowy. W opisie elektrokardiogramu
(EKG) stwierdzono blok prawej odnogi peczka Hisa
z uniesieniem odcinka ST 0 4-5 mm w odprowadze-
niach V,-V,. Wynik badania echokardiograficznego
byt prawidlowy. W badaniach laboratoryjnych nie
stwierdzono istotnego wzrostu stezenia markeréw
martwicy mie$nia sercowego. Elektrokardiograficzna
préba wysitkowa na ruchomej biezni klinicznie i elek-
trokardiograficznie nie wykazala cech uposledzenia
rezerwy wiencowej. W 24-godzinnej rejestracji EKG
metodg Holtera, poza epizodamibezobjawowej brady-
kardii, nie stwierdzono istotnych patologii. Choremu
zalecono dalsze leczenie w poradni kardiologicznej.

W 41. roku zycia chorego ponownie poddano
diagnostyce nieinwazyjnej z powodu dolegliwosci
dlawicowych. W zapisie EKG, podobnie jak poprzed-
nio, zarejestrowano blok prawej odnogi peczka Hisa
z towarzyszacym uniesieniem odcinka ST. Réwniez
itym razem nie uwidocznionoistotnych odchylen od
normy w przezklatkowym badaniu echokardiogra-
ficznym. Test wysitkowy powtérnie nie wykazywat
objawéw niedokrwienia mie$nia sercowego, jednak

w wykonanej ambulatoryjnie wysitkowej scyntygra-
fii mie$nia sercowego stwierdzono obszary uposle-
dzonej perfuzji. Po zakofczeniu diagnostyki podtrzy-
mano rozpoznanie choroby niedokrwiennej serca,
kontynuujac dalsze leczenie wieficowe.

W 47. roku zycia opisywany mezczyzna zostat
ponownie przyjety do szpitala rejonowego, gdzie go
diagnozowano z powodu pelnej utraty przytomno-
§ci. Ze wzgledu na zarejestrowane w 24-godzinnym
monitorowaniu EKG metodg Holtera zaburzenia
przewodnictwa przedsionkowo-komorowego pod
postacia bloku przedsionkowo-komorowego (AV,
atrioventricular) Il stopnia typu Mobitz I (ryc. 1) oraz
bloku AV I stopnia chory zostal wstepnie zakwalifi-
kowany do implantacji kardiostymulatora na state.

W elektrokardiogramie spoczynkowym opisano
blok prawej odnogi peczka Hisa z uniesieniem odcin-
ka ST w odprowadzeniach V-V, (ryc. 2). Na oddziale
kardiologii, po wykonaniu kontrolnej rejestracji EKG
metoda Holtera i stwierdzeniu w zapisie epizodéw
bezobjawowej bradykardii zatokowej, u chorego roz-
poznano chorobe wezta zatokowego pod postacia
bradykardii zatokowej oraz zaburzenia przewodnic-
twa przedsionkowo-komorowego. Ze wzgledu na
brak bezwzglednych wskazan odstgpiono od wszcze-
pienia stymulatora. Zalecono dalsza obserwacje.

Po 5 latach chory zostal przyjety na oddziat in-
tensywnej opieki kardiologicznej po epizodzie po-
zaszpitalnego naglego zatrzymania krazenia w me-
chanizmie migotania komdr. W badaniu EKG wyko-
nanym po epizodzie migotania komor i skutecznej
resuscytacji zarejestrowano wysokie odejscie punktu
J z uniesieniem odcinka ST w odprowadzeniach V-
-V, (ryc. 3). Po wykluczeniu w angiografii tetnic wien-
cowych zmian miazdzycowych w nasierdziowych
tetnicach wieficowych, jako przyczyny zatrzymania
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unconfirmed report.
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Rycina 2. Obraz elektrokardiogramu u chorego w trakcie kolejnej hospitalizacji. W odprowadzeniach prawokomo-
rowych widoczne uniesienie odcinka ST typu saddle-back (zesp6t Brugaddw typu 2). Przesuw papieru 25 mm/s

NK : 7 hk
Unconfirmed report.
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Rycina 3. Obraz elektrokardiogramu u chorego przy przyjeciu do szpitala. W odprowadzeniach prawokomorowych
widoczne uniesienie odcinka ST typu coved charakterystyczne dla zespotu Brugadow. Przesuw papieru 25 mm/s

krazenia, chorego przekazano na oddziat kardiologii. ~ 2-krotnie zarejestrowano epizod migotania komoér
W 24-godzinnym monitorowaniu EKGnie wykazano  zadekwatna wysokoenergetyczng interwencja urza-
zlosliwej arytmii komorowej. dzenia (ryc. 4).
Chory byt w dobrym stanie, bez ubytkéw neuro-

logicznych. Ocena obrazu EKG i analiza przebiegu ~ OMOWIENIE

choroby oraz wykluczenie jej strukturalnego podloza Rozpoznanie zespotu Brugadéw u opisywanego
doprowadzily do rozpoznania zespolu Brugadéw  chorego wydaje sie w pelni uzasadnione. W spoczyn-
z zapisem elektrokardiograficznym typu 1 (sponta- ~ kowym EKG u tego pacjenta w odprowadzeniach pra-
niczne uniesienie odcinka ST typu coved w wiecej ~ wokomorowych zarejestrowano ponad 2-milimetro-
niz jednym prawokomorowym odprowadzeniu  we uniesienie odcinka ST typu 1 —wypukle do gory,
przedsercowym). Podczas hospitalizacji pacjentowi  po ktérym nastepuje ujemny zatamek T, oraz dwa
implantowano dwujamowy kardiowerter-defibryla-  objawy kliniczne — udokumentowany epizod migo-
tor (ICD, implantable cardioverter defibrillator) w pre-  tania komoérirodzinne wystepowanie naglej $mierci
wencji wtérnej naglego zgonu sercowego. W dalszej,  sercowej u 0séb ponizej 45. roku zycia. Sg to uznane
trwajacej 4 lata, obserwacji w pracowni kontroli ICD  kryteria rozpoznania zespotu Brugadéw [2]. Zasto-
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Rycina 4. Migotanie komor przerwane defibrylacjg energia 34,4 J. Zapis z pamieci kardiowertera-defibrylatora: znak
kwadratu obrazuje cykle przedsionkowe (600-800 ms), a znak kropki przedstawia cykl potencjatéw komorowych;
po prawej stronie diagramu widoczne migotanie komoér (< 300 ms)

sowano rowniez jedyna terapie o udokumentowanej
skutecznosci, czyli implantacje ICD. U chorych po
przebytym zatrzymaniu krazenia takie postepowanie
ma I klase zalecen [3]. Dwukrotny epizod migotania
komoér w dalszej obserwacjiréwniez jest dowodem na
slusznos¢ takiego postepowania. Szczegbtowa analiza
historii choroby opisanego pacjenta potwierdza pod-
noszony w publikacjach dotyczacych tego zagadnie-
nia problem, jakim jest zbyt p6Zne rozpoznawanie ze-
spolu Brugadéw [4]. W przedstawionym przypadku
w trakcie pierwszej hospitalizacji, mimo rejestrowa-
nego bloku prawej odnogi peczka Hisa z uniesieniem
odcinka ST powyzej 2 mm w odprowadzeniach V-V,
oraz naglego zgonu sercowego u krewnego pierwsze-
go stopnia, w réznicowaniu uwzgledniano przede
wszystkim chorobe niedokrwienna serca, z pewnoscia
z powodu zglaszanych przez chorego bolow w klatce
piersiowej, ktére mogly by¢ nastepstwem komoro-
wych zaburzen rytmu. Chociaz zardwno uniesienie
odcinka ST, jak i zapoczatkowanie ztoSliwej arytmii
komorowej ma podobny mechanizm w zespole Bru-
gadow i w zawale serca, to jednak dysfunkcja kana-
téw jonowych w zespole Brugaddw jest wrodzona
w przeciwienstwie do wywolanej niedokrwieniem
arytmii w przebiegu ostrego zespolu wieficowego [5].
Analizujac ex-post przypadek opisywanego chorego,
autorom wydaje sie, ze prawidlowy wynik badan bio-
chemicznych, brak odchylei w badaniu echokardio-
graficznym i ujemny wynik elektrokardiograficznej

proby wysilkowej powinny juz przed laty skierowac
diagnostyke na inne tory. Jednak w zwiazku z utrzy-
mywaniem sie objaw6w stenokardialnych kontynu-
owano diagnostyke nieinwazyjna, uzyskujac — jak
sie p6zniej okazalo — ,falszywie dodatni” wynik
scyntygrafii perfuzyjnej.

W trakcie kolejnej hospitalizacji, tym razem z po-
wodu omdlenia, u pacjenta rozpoznano chorobe
wezla zatokowego pod postacig bradykardii zatoko-
wej z zaburzeniami przewodzenia przedsionkowo-
-komorowego. Zarejestrowane u chorego zaburze-
nia przewodnictwa czesto wspolistnieja z zespolem
Brugadéw, ale nie s3 uznawane za jego kryteria.
W piSmiennictwie wskazuje sie na do$¢ czeste wy-
stepowanie bradyarytmii u chorych z mutacja genu
SCNbSA zwigzanego z omawianym zespotem [6].
Uznanie tych zaburzen za przyczyng omdlen moze
odsunaé w czasie prawidlowe rozpoznanie. Wydaje
sie, ze w przypadku opisanego chorego postawie-
nie diagnozy oddalila réwniez typowa dla zespolu
Brugadow zmienno$¢ zapisu EKG. Obserwowanych
wczesniej zmian elektrokardiograficznych typu 2 nie
uznawano za diagnostyczne. Zmiany takie moga sie
réwniez wigza¢ z innymi patologiami, sposréd kto-
rych warto wspomnie¢ zesp6l wczesnej repolaryza-
qji, takze czesciej spotykany u mtodych mezczyzn
bez organicznej choroby serca [7].

Chociaz dane opublikowanego w 2010 roku mie-
dzynarodowego rejestru FINGER, obejmujacego
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1029 chorych z rozpoznanym zespolem Brugadow,
sugerujg znacznie nizsze roczne ryzyko incydentow
sercowych u chorych bez objawéw w poréwnaniu
z chorymi po przebytym nagtym zatrzymaniem kra-
zenia, to jednak nalezy pamieta¢, ze w okolo 1/3 przy-
padkéw pierwszym objawem zespolu Brugadow jest
nagly zgon sercowy [8]. Zwazywszy na te dane, za-
sadne wydaje sie wdrazanie wczesnej diagnostyki
u chorych bez objawéw, a szczeg6lnie zwiekszenie
czestosci wykonywania testow prowokacyjnych
z zastosowaniem antagonistow kanatu sodowego,
zwlaszcza u miodych mezczyzn, u ktérych sg stwier-
dzane zmiany w EKG sugerujace mozliwo$¢ wyste-
powania zespoltu Brugadéw. Mozna przypuszczag,
ze w opisywanym przypadku po zarejestrowaniu
w zapisie EKG zmian typu 2 wiaéciwe rozpoznanie
ulatwi wykonanie testu z ajmaling. W wytycznych
European Society of Cardiology (ESC) jako przydat-
ne w rozpoznaniu zespolu Brugadéw wskazuje
sie badanie elektrofizjologiczne z programowana
stymulacjg komér. Mimo dos¢ niskiej klasy zalecent
badanie takie mozna rozwazy¢ u chorych bez ob-
jawow ze spontanicznym uniesieniem odcinka ST,
z obecnoscig lub brakiem mutacji genu SCN5A [9].
U opisanego chorego badanie to byloby szczegdl-
nie uzasadnione z uwagina przebyte omdlenie oraz
bradykardie z zaburzeniami przewodnictwa przed-
sionkowo-komorowego.

Przedstawiony przypadek raz jeszcze wskazuje,
ze wezesna identyfikacja chorych z zespolem Bruga-

dow itym samym prewencja naglej Smierci sercowej
w tej grupie chorych jest mozliwa, jedli pamieta sie
o tej wcale nierzadkiej, zwlaszcza w populacji mlo-
dych mezczyzn, jednostce chorobowej.
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