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Streszczenie

Elektrokardiograficzne cechy zespotu Brugadow (BS) to uniesienie odcinka ST w prawokomo-
rowych odprowadzeniach przedsercowych oraz wystepowanie napadow wieloksztaltnego czesto-
skurczu komorowego. Schorzenie to cechuje sie takze duzym ryzykiem naglego zgonu, ktory
moze byc¢ pierwszym objawem choroby. Do potwierdzonych przyczyn BS nalezq rozne mutacje
genu SCN5A kodujgcego kanal sodowy. Jedyng metodg leczenia BS o udowodnionej skutecz-
nosci jest wszczepienie kardiowertera-defibrylatora. Nadal jednak istnieje wiele wqtpliwosci
dotyczqcych etiologii, mechanizmow patofizjologicznych, bezpieczenstwa pacjentow bez obja-
wow oraz innych metod leczenia tego zespolu. (Folia Cardiologica Excerpta 2008; 3: 21-28)

Stowa kluczowe: zespot Brugadow, mutacje SCN5A, wszczepialny kardiowerter-

-defibrylator

Wstep

Zespol Brugadow jako jednostka kliniczna zo-
stal wprowadzony w 1992 roku. Obecnie uwaza sie
go za jedna z najczestszych genetycznie uwarunko-
wanych przyczyn zto§liwych komorowych zaburzen
rytmu i naglego zgonu sercowego u miodych pacjen-
tow z prawidiowa budowa serca. Jego cecha charak-
terystyczna jest obraz elektrokardiograficzny,
w ktorym stwierdza sie uniesienie odcinka ST w od-
prowadzeniach przedsercowych prawokomoro-
wych, pojawiajace sie spontanicznie albo ujawnia-
jace sie pod wplywem lekow, goraczki, zaburzen
elektrolitowych.

Poniewaz w niektorych krajach zespot Bruga-
dow jest druga co do czestoSci przyczyng zgonow

Adres do korespondencji: Dr Aneta Kucharczyk-Foltyn
Oddziat Wewnetrzny, Szpital Rejonowy w Pinczowie
ul. Armii Krajowej 22, 28-400 Pinczow

tel./faks (0 41) 357 30 31

e-mail: atena_009@interia.pl

mlodych dorostych, stale wzrasta zainteresowanie tg
jednostka chorobowa. W niniejszym artykule przed-
stawiono wybrane zagadnienia dotyczace odkrycia,
patogenezy, obrazu klinicznego, obrazu elektrokar-
diograficznego oraz leczenia zespotu Brugadow.

Odkrycie nowej jednostki chorobowej

W 1953 roku opisano obraz EKG z uniesieniem
odcinka ST oraz odwrdceniem zatamka T w odpro-
wadzeniach przedsercowych prawokomorowych,
zaro6wno z blokiem prawej odnogi, jak 1 bez niego.
Jednak przez ponad 30 lat nie wigzano tego zjawi-
ska elektrokardiograficznego z zadna jednostka Kkli-
niczna. Dopiero w 1989 roku Martini i wsp. oraz
w 1990 roku Aihara i wsp. [1] skojarzyli nieprawi-
diowoSci w repolaryzacji prawej komory z naglym
zgonem sercowym. Uczeni wloscy niestusznie wia-
zali je z defektami anatomicznymi (z arytmogenna
dysplazja prawej komory).

W 1986 roku bracia Brugada opisali przypadek
3-letniego chlopca, syna polskich imigrantow,
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u ktorego wystepowaly epizody omdlen, a w elektro-
kardiogramie obserwowano uniesienie odcinka ST
ograniczone do odprowadzen przedsercowych V1-V3.
Siostra pacjenta, majaca podobne objawy kliniczne
1 elektrokardiograficzne, zmarta w wieku 2 lat [2].
Warto dodaé, ze opisany chiopiec w wieku 18 lat zmart
nagle podczas dyskoteki, juz po wszczepieniu ICD
(nie wiadomo, czy powodem zgonu byla ,,burza elek-
tryczna”, czy moze nie zadziatal kardiowerter?).

Do 1992 roku autorzy opisali 8 takich przypad-
kow, co stalo sie podstawa stworzenia nowej jed-
nostki klinicznej. Bracia utrzymywali, ze obraz EKG
sklada sie z bloku prawej odnogi peczka Hisa
(RBBB, right bundle branch block) 1 uniesienia od-
cinka ST w odprowadzeniach V1-V3, cho¢ cechy
bloku odnogi wystepowaly tylko w 2 z 8 prezento-
wanych elektrokardiogramach [2]. W 1996 roku Yan
1 Antzelevitch [3] ustalili, ze to nie jest ,,prawdzi-
wy” blok prawej odnogi peczka Hisa, ale ,,rzekomy”,
w ktorym wysoko uniesiony punkt J imituje wtor-
ny zalamek R w V1. Jednak autorytet braci Bruga-
dow byt tak silny, ze przez 6 lat nadal wystepowa-
nie bloku prawej odnogi peczka Hisa bylo podstawa
elektrokardiograficznego rozpoznania. Dopiero
w raporcie uzgodnieniowym w 2002 roku podkre-
§lono, ze RBBB moze, ale nie musi, by¢ obecny
w EKG chorych z zespolem Brugadow [4, 5].

Nalezy nadmienic, ze opisano roéwniez wariant
zespoltu Brugadow, w ktérym obserwowano unie-
sienie odcinka ST w odprowadzeniach znad $ciany
dolnej. Wykazano, ze wiaze sie on z nowa mutacja
genu SCN5A [6].

Czesto$¢ wystepowania
zespolu Brugadow

Zespol Brugadow ujawnia sie najczeSciej
w dorostym wieku, §redni wiek wystapienia nagte-
go zgonu wynosi 41 + 15 lat (najmlodszy pacjent
mial 2 dni, najstarszy 84 lata) [4].

Zespo6t Brugadéw odpowiada prawdopodobnie
za 4-12% wszystkich nagtych zgonéw oraz za oko-
o 20% zgonow pacjentow bez zmian strukturalnych
w obrebie mie$nia sercowego. Uwaza sie, ze W nie-
ktorych krajach jest druga co do czestoSci, po wy-
padkach drogowych, przyczyng zgonéow miodych
dorostych [4, 7].

Czesto$¢ wystepowania zespolu Brugadow oce-
nia sie na 5 przypadkow na 10 000 mieszkancow [4].
Nalezy jednak podkresli¢, ze trudno okresli¢ rze-
czywista czesto§¢ wystepowania choroby w popu-
lacji ogolnej. Odpowiadaja za to trzy czynniki: po
pierwsze — dynamiczny obraz EKG, po drugie —
czestsze wystepowanie typu 2 1 3 EKG, ktore nie

sa podstawa rozpoznania zespotu Brugadow i wresz-
cie (by¢ moze najwazniejszy czynnik) — niedosta-
teczna znajomo$c¢ tego zjawiska elektrokardiogra-
ficznego wérod lekarzy.

Zwiazek zespolu naglego niespodziewanego
zgonu nocnego i zespolu Brugadow

Badania potwierdzily wcze$niejsze przypusz-
czenia, ze zespol naglego niespodziewanego zgonu
nocnego (SUND, sudden unexpected nocturnal death)
1 zespo! Brugadow sa fenotypowo, genetycznie
1 czynno§ciowo tg sama jednostka chorobowa [7, 8].
Zespol naglej niespodziewanej nocnej Smierci jest
znany w poludniowo-wschodniej Azji i na wybrze-
zu Pacyfiku od dziesiecioleci. Na Filipinach jest na-
zywany ,,bangungut”, w Japonii ,,pokkuri”, a w Taj-
landii ,,]ai-ta1” [8].

W jednym z raportéw opisano 25 naglych zgo-
now w jednej rodzinie, z czego 16 nastapilo podczas
snu. Sposrod opisanych 82 przypadkéw pacjentow
z SUNDS w poludniowo-wschodniej Azji wiek cho-
rych mieScil sie w przedziale 16-63 lat (Srednia
wieku 32 lata) i wszyscy, oprocz jednej osoby, byli
mezczyznami [8].

Trzy elektrokardiograficzne
typy morfologii zespotu Brugadow

Wsp6lna cechg wszystkich trzech typoéw zmian
elektrokardiograficznych w zespole Brugadow jest
uniesienie punktu J co najmniej 2 mm w 2 lub 3 pra-
wostronnych odprowadzeniach przedsercowych
(V1-V3) przy braku znanej przyczyny tego uniesie-
nia. Odrebno$ci poszczego6lnych postaci zespolu
Brugadow dotycza charakteru uniesienia odcinka
ST i morfologii zatamka T. Typ 1 cechuje sie wy-
pukiym (,,zatoczkowatym”) uniesieniem odcinka ST
co najmniej 2 mm, po ktérym nastepuje ujemny
zatamek T (ryc. 1). Typ 2 charakteryzuje sie wkle-
stym (,,siodetkowatym”) uniesieniem odcinka ST co
najmniej 1 mm oraz dodatnim lub dwufazowym za-
tamkiem T (ryc. 1). Typ 3 odznacza sie wklestym
uniesieniem odcinka ST mniej niz 1 mm oraz do-
datnim zalamkiem T (ryc. 1).

Typ 1 jest diagnostyczny dla zespotu Bruga-
dow, natomiast w przypadku typu 2 lub 3 do rozpo-
znania elektrokardiograficznego tego schorzenia
upowaznia dodatni test z lekiem blokujacym kanat
sodowy (ajmalina, flekainid, prokainamid). Test
z ajmaling (podang dozylnie w dawce 1 mg/kg mc.)
uwaza sie za dodatni, jeSli nastapi przejsScie typu 2
lub 3 w typ 1 i/lub wystapi uniesienie punktu J po-
wyzej 2 mm w stosunku do warto§ci wyjSciowe].
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Rycina 1. Zapis EKG u pacjenta z zespotem Brugadéw:
odprowadzenia przedsercowe — trzy rézne morfologie
zapisu (kolejno od lewej strony — typ 1, typ 2 i typ 3).
Strzatki wskazujg uniesienie odcinka ST

Kliniczny zesp6! Brugadoéw rozpoznaje sie
wowczas, gdy wystepuje typ 1 zmian w EKG oraz
przynajmnie] jedno spo$rod nastepujacych kryteriow:
— udokumentowane migotanie komor;

— udokumentowany wieloksztaltny czestoskurcz
komorowy;
— nagly zgon sercowy przed 45. rokiem zycia

w wywiadach rodzinnych;

— nawracajace utraty przytomno$ci lub nocne od-
dechy agonalne;
— zmiany EKG typowe dla zespolu Brugadow

u czlonko6w rodziny;

— mozliwo$¢ wywolania czestoskurczu komoro-
wego za pomoca programowane]j elektrostymu-

lacyi [4].

Uwarunkowania genetyczne
zespolu Brugadow

Zesp6l Brugadow dziedziczy sie jako cecha
autosomalna dominujaca, z rézna penetracja. Do-
tychczas jedynym genem zwiazanym z zespolem
Brugadow jest SCN5A, gen kodujacy podjednostke
alfa sercowego kanalu sodowego [9, 10]. Odkryto
ponad 80 mutacji tego genu [4].

Analiza genetycznych uwarunkowan zespolu
Brugadow sugeruje zwrocenie uwagi na trzy aspek-
ty. Po pierwsze, z mutacja genu SCN5A wigze sie
rowniez zespol wrodzonego wydtuzonego QT typu 3,

Aneta Kucharczyk-Foltyn 1 wsp., Zesp6t Brugadow

wiec mamy do czynienia z dwoma réznymi fenoty-
pami choroby kanatu sodowego [11, 12]. Po drugie,
mutacje wyzej wymienionego genu udowodniono
zaledwie w 15-30% przypadkow zespoiu Brugadow.
Co zatem powoduje wystapienie tego schorzenia
u pozostatych pacjentow? By¢ moze przyczyniajg sie
do tego dotad niezidentyfikowane mutacje lub u po-
zostalych chorych mamy do czynienia z nabytym
zespolem Brugadow. I wreszcie po trzecie, pomi-
mo rownomiernego rozlozenia transmisji genetycz-
nej kliniczny fenotyp obserwuje sie 8-10-krotnie
czesciej wsrod mezczyzn niz kobiet. Zjawisko to naj-
pewniej wiaze sie z wiekszym nasileniem przej$cio-
wego pradu odkomérkowego (I,,) w obrebie nasierdzia
prawej komory u mezczyzn niz u kobiet. Moze to by¢
konsekwencja szybszej inaktywacji kanalow I, u pici
zenskiej albo roznicy ich gestosci u obu pici [13]. Przy-
puszcza sie, ze wzgledna przewaga meskiego feno-
typu jest uwarunkowana rolg testosteronu [9].

Ostatnio z zespolem Brugadéw powiazano ko-
lejny locus na chromosomie 3, rézny od locus
SCNb5A. Ten typ zespolu Brugadow charakteryzu-
je sie postepujacymi zaburzeniami przewodzenia,
staba odpowiedzia na prokainamid oraz stosunko-
wo dobrym rokowaniem [14].

Zespot Brugadow
— ,,elektryczna” choroba serca

Zespot Brugadow jest chorobg ,,elektryczng”,
wywolang dysfunkcjg charakterystycznych kanatow
jonowych. Badania dowodza, ze u zdecydowane;j
wiekszo§ci pacjentow nie stwierdza sie cech struk-
turalnego podioza choroby. Jednak caly czas trwaja
badania, ktore maja na celu ustalenie prawdopodob-
nej roli zmian strukturalnych w patofizjologii tego
zespoltu. Ostatnio za pomocg tomografii komputero-
wej wiazki elektronow Tagaki i wsp. [15] wykazali
nieprawidiowosci kurczliwo§ci mie$nia sercowego
w drodze odplywu prawej komory oraz w obrebie
Sciany dolnej lewej komory u 21 sposrod 26 pacjen-
toéw z zespolem Brugadow. Badania wskazuja, ze tego
typu zaburzenia kurczliwoSci moga sie wigzac z nie-
prawidlowym ksztaltem potencjalu czynnoS$ciowego
w pewnych regionach nasierdzia. Za utrate ,,wybrzu-
szenia” w fazie plateau potencjalu czynno$ciowego
w obszarach podnasierdziowych prawej komory od-
powiada ograniczenie wnikania wapnia do komorek.
Zapasy wapnia w siateczce sarkoplazmatycznej sg
mniejsze, wiec zaburzenia kurczliwoS$ci nie odzwier-
ciedlaja zmian morfologicznych w mie$niu serco-
wym, tylko zaburzenia ,,elektryczne” [15].

Czy istnieja jakie$ dane sugerujace zwiazek zespo-
tu Brugadéw ze zmianami strukturalnymi w sercu?
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Rycina 2. Schemat potencjatu czynno$ciowego komorek nasierdzia i wsierdzia prawej komory: zestawienie obrazu
prawidtowego (A) i obrazu typowego dla zespofu Brugadéw (B)

Opisano przypadek pacjenta po naglym zatrzyma-
niu krazenia z typowymi elektrokardiograficznymi
cechami tego schorzenia, u ktérego rezonans ma-
gnetyczny wykazal wzmocnienie sygnalu w mie$niu
lewej komory. Dodatkowo na podstawie badania
histologicznego i1 badania metoda polimerazowe;j
reakcji tancuchowej stwierdzono miejscowe ogra-
niczone zapalenie mie$nia sercowego wywolane
przez parwowirus B19. Uwaza sie, ze miejscowe
zapalenie mie$nia sercowego moglo stuzy¢ za ,,wy-
zwalacz” arytmii komorowych u tego pacjenta [16].

Podloze arytmogenne zespotu Brugadow

Mechanizm uniesienia odcinka ST i komoro-
wych zaburzeh rytmu u pacjentow z zespolem Bru-
gadow nie zostal do konca poznany. Uwaza sie, ze
najistotniejsza role odgrywa upo$ledzenie funkcji
kanatu sodowego, wyrazajace sie brakiem jego eks-
presji, ostabieniem aktywacji lub nasileniem inak-
tywacji [17]. Ostabienie dokomoérkowego pradu so-
dowego powoduje dominacje odkomoérkowego po-
tasowego pradu I,,. Prad I, jest bardziej aktywny
w komoérkach epikardium (niz w endokardium i w ko-
morkach M), co jest najsilniej wyrazone w prawe;j
komorze. Powoduje to powstanie przez§ciennego
gradientu potencjalu, szczego6lnie w prawej komo-
rze. Ten gradient potencjalu w koncu fazy 1 poten-
cjalu czynno§ciowego odpowiada za wysoka fale J
w odprowadzeniach prawokomorowych w badaniu
EKG. Dalszy przebieg krzywej EKG zalezy od tego,
jaka jest kolejno$¢ repolaryzacji: jeSli repolaryzacja
nasierdzia poprzedza repolaryzacje komorek M oraz

komorek wsierdzia, to zaltamek T pozostaje dodat-
ni, natomiast w przypadku wydiuzenia czasu trwa-
nia potencjalu czynno$ciowego w obrebie nasierdzia
kierunek repolaryzacji $ciany prawej komory be-
dzie odwrodcony (tzn. repolaryzacja wsierdzia po-
przedzi repolaryzacje nasierdzia), co spowoduje
miseczkowate uniesienie odcinka ST i odwrocenie
zatamka T, czyli obraz typowy dla zespoltu Bruga-
dow (ryc. 2) [18].

Olbrzymia dyspersja repolaryzacji zaroéwno
w obrebie epikardium, jak i miedzy epikardium i en-
dokardium usposabia do zjawiska reentry fazy 2
(poprzez pobudzenie przedwczesne przypadajace na
faze 2 potencjatu czynno§ciowego). Jest to czynnik
wyzwalajacy czestoskurcz polimorficzny oraz trze-
potanie 1 migotanie komor [10, 18-21].

Czynniki predysponujace do ujawnienia
elektrokardiograficznych cech zespolu
Brugadow i zwiazanej z nim arytmii

Zidentyfikowano kilka grup czynnikow ujawnia-
jacych morfologie EKG w zespole Brugadow 1 wy-
wolujacych polimorficzny czestoskurcz komorowy.
Naleza do nich:

— zaburzenia rownowagi autonomicznej:
bradykardia moze przyczynié sie do zapoczat-
kowania arytmii. Uczeni japoniscy u 38 niespo-
krewnionych pacjentow z klinicznag diagnoza
zespolu Brugadow poszukiwali mutacji SCN5A.
U 4 sposrod 38 chorych zidentyfikowano te
mutacje. U wszystkich wystepowaly powikta-
nia bradyarytmiczne — u 3 rozpoznano zespot
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chorego wezta zatokowego, a u 1 — napadowy

blok przedsionkowo-komorowy III stopnia.

Na tej podstawie wysunieto przypuszczenie, ze

u pacjentéw z zespotem Brugadéw zwigzanym

z mutacjg genu SCNbA istnieje duze ryzyko

wystapienia incydentu bradyarytmii w poroéw-

naniu z pacjentami z zespolem Brugadow bez tej

mutacji [22];

— zaburzenia elektrolitowe: hipokaliemia,
hiperkaliemia, hiperkalcemia [4];

— goraczka: moze ujawniac cechy elektrokardio-
graficzne zespolu Brugadéw oraz wywolywac
czestoskurcz polimorficzny lub migotanie ko-
mor [23, 24];

— niedokrwienie mie$nia sercowego: ostry
zawal serca lub niedokrwienie spowodowane
spazmem naczyniowym, obejmujace droge od-
plywu prawej komory, naSladuja uniesienie
odcinka ST podobnie jak w zespole Brugadow;
prawdopodobnie jest to efekt ostabienia pradu
kanaltu wapniowego oraz aktywacji pradu kana-
tu potasowego wrazliwego na ATP podczas nie-
dokrwienia, co sugeruje, ze u chorych z zespo-
tem Brugadow ryzyko wystapienia naglego
zgonu w przypadku wspolistniejacego niedo-
krwienia jest wieksze [4];

— leki:

— leki antyarytmiczne (blokery kanatu sodo-
wego: klasa Ia i Ic, antagoni§ci wapnia: we-
rapamil, leki beta-adrenolityczne);

— leki psychotropowe (trojpier§cieniowe
1 czteropierScieniowe antydepresanty, wy-
bidrcze inhibitory wychwytu zwrotnego se-
rotoniny);

— leki antyhistaminowe I generacji;

— agoni$ci receptorow alfa-adrenergicznych;

— leki otwierajace kanal potasowy;

— inne:

— toksyczne dzialanie kokainy;

— zatrucie alkoholem [4, 25].

Istnieje mozliwo$§¢ koincydencji powyzszych
czynnikow. Opisano przypadek przejSciowego wy-
stapienia nieprawidlowos$ci EKG typu zespotu Bru-
gadow u pacjenta przyjmujacego leki psychotropo-
we (z efektem blokujacym kanat sodowy), z niewy-
dolno$cig nerek z wspolistniejaca hiperkaliemig.
Zmiany EKG ustapily po dializoterapii [26].

Identyfikacja pacjentow z ryzykiem
wystapienia naglego zgonu

Zgodnie z wynikami dotychczasowych badan
najwieksze ryzyko nawrotu (69%) stwierdza sie
u pacjentow po przebytym naglym zatrzymaniu

Aneta Kucharczyk-Foltyn 1 wsp., Zesp6t Brugadow

krazenia, natomiast u chorych z omdleniami oraz

spontanicznym wystepowaniem cech zespotu Bru-

gadow wynosi ono okolo 19% [27].

Priori 1 wsp. [28] zbadali 200 pacjentow z ze-
spolem Brugadow. Na podstawie charakterystyki
klinicznej, elektrokardiograficznej 1 genetycznej
wyodrebniono trzy grupy:

— I grupa (duzego ryzyka; 10% analizowanej po-
pulacji) to pacjenci z omdleniami w wywiadzie
1ze zmianami odcinka ST w spoczynkowym za-
pisie EKG (odsetek naglych zatrzyman kraze-
nia 44%);

— I grupa (poSredniego ryzyka; 41% analizowa-
nej populacji) to pacjenci bez omdlen w wywia-
dzie, ale ze zmianami w EKG spoczynkowym
(odsetek naglych zatrzyman krazenia 14%);

— I grupa (matego ryzyka; 49% analizowanej po-
pulacji) to pacjenci, u ktérych stwierdzono mu-
tacje genu sodowego ze zmianami w EKG
pojawiajacymi sie w testach prowokacyjnych
(odsetek nagtych zatrzyman krazenia 5%).
Rokowanie 1 podejScie terapeutyczne u pacjen-

tow bez objawow sa kontrowersyjne. Dotychczas

nie zidentyfikowano jeszcze markerow okreslaja-
cych rokowanie u chorych, u ktorych nie wystepuja
objawy. W badaniu obejmujacym 30 0s6b bez obja-
wow u wiekszoSci z nich wykazano podwojng mu-
tacje genu SCNbHA. Uwaza sie, ze ciezka dysfunk-
cja kanaléw sodowych jako rezultat mutacji SCN5A
nie jest wylacznie odpowiedzialna za objawy. Suge-
ruje sie obecno$¢ innych, nieznanych czynnikéw
mogacych wplywac na rokowanie u pacjentéw bez

objawow [29].

Warto tez wspomnie¢ o opisanym na famach
,Kardiologii Polskiej” interesujacym przypadku
48-letniej kobiety bez objawdw z zespolem Bruga-
dow, z retrospektywna 22-letnig analiza EKG oraz
wynikami badan holterowskiego i elektrofizjologicz-
nego. Chora bez objawow, bez wywiadu rodzinnego
nagtej Smierci sercowej, u ktorej nie obserwowano
zdarzen arytmicznych ani tez nie wywolywano aryt-
mii w trakcie badania elektrofizjologicznego, zosta-
ta zakwalifikowana do $cislej grupy obserwacyjnej
(zgodnie ze stratyfikacja Priorii wsp. nalezy do gru-
py poSredniego ryzyka) [30].

Znaczenie badan elektrofizjologicznych
u pacjentow z elektrokardiograficznymi
cechami zespotlu Brugadow
(zgodnie z zaleceniami ESC)

Istnieja kontrowersje dotyczace znaczenia ba-
dania elektrofizjologicznego u pacjentow bez obja-
wow. Brugada i wsp. [31] wykazali zwigzek miedzy
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wyzwoleniem czestoskurczu komorowego i migo-
tania komor a ryzykiem naglego zgonu, czego nie
potwierdzono w innych badaniach [28, 32]. Z czego
mogg wynikac te rozbiezno$ci? By¢ moze z r6znicy
w protokotach stymulacji albo z r6znego czasu ob-
serwacji.

Zgodnie z aktualnymi wytycznymi Europe;j-
skiego Towarzystwa Kardiologicznego (ESC, Eu-
ropean Society of Cardiology) przeprowadzenie ba-
dania elektrofizjologicznego mozna rozwazy¢ w celu
oszacowania ryzyka u chorych bezobjawowych ze
spontanicznym uniesieniem odcinka ST z mutacja
lub bez mutacji genu SCN5A (klasa IIb, poziom wia-
rygodnosci C) [33].

Analiza genetyczna w zespole Brugadow

Wedtiug aktualnych pogladéw analiza genetycz-
na nie ma znaczenia dla oszacowania ryzyka w ze-
spole Brugadow. Niemniej moze ona pomoc ziden-
tyfikowac bezobjawowych nosicieli mutacji. To
z kolei pozwoli objaé ich kontrola kliniczng oraz po-
radnictwem genetycznym [33].

W niedawno zaprezentowanym na tamach ,, Fo-
lia Cardiologica” artykule opisujacym przypadek
40-letniego chorego z objawami, z obcigzajacym wywia-
dem naglych zgonow w rodzinie, zwrocono uwage
na mozliwo§¢ przeprowadzenia badan genetycznych
w kierunku zespotu Brugadéw (z wykorzystaniem
polimerazowej reakcji tancuchowe;j) dzieki wspoipra-
cy z oSrodkiem Dr. Ramona Brugady (New York He-
art Center). Pozwolilo to na rozpoznanie mutacji
w obrebie eksonu 27 genu SCN5A i stwierdzenie
identycznej mutacji u 17-letniego syna pacjenta [34].

Leczenie zespolu Brugadow

Jedynym do tej pory sposobem leczenia o udo-
wodnionej skutecznoS$ci zespolu Brugadow jest
wszczepienie kardiowertera-defibrylatora (ICD,
implantable cardioverter-defibrillator). Zgodnie z ak-
tualnymi wytycznymi ESC implantacja ICD jest
wskazana u chorych z zespolem Brugadéw po zatrzy-
maniu krazenia, ktérych dlugotrwale leczy sie
w optymalny sposdb, a przewidywane przezycie
w dobrym stanie ogélnym u tych oséb wynosi ponad
rok (I klasa, poziom wiarygodno$ci C). Ponadto, wsz-
czepienie ICD jest uzasadnione u chorych z zespo-
tem Brugadow i:

— samoistnym uniesieniem odcinka ST w odpro-
wadzeniach V1-V3, u ktérych wystapito omdle-
nie ze stwierdzeniem mutacji w genie SCN5A
lub bez wykazania takiej mutacji 1 ktérzy rokuja

przezycie w dobrym stanie ogélnym przez po-
nad rok;

— udokumentowanym czestoskurczem komoro-
wym, ktory nie doprowadzit do zatrzymania
krazenia, 1 u ktorych przewidywane przezycie
w dobrym stanie ogélnym wynosi ponad rok
(klasa IIa, poziom wiarygodnosci C) [33].

Inne mozliwoSci leczenia
zespolu Brugadow

Sugeruje sie potencjalng role rozrusznika serca
w terapii zespolu Brugadow, poniewaz zaburzenia ryt-
muinagly zgon sercowy wystepuja najczesciej w trak-
cie snu lub w czasie odpoczynku, co wigze sie ze sta-
nami bradykardii. Jednak rola stymulacji serca w le-
czeniu tego schorzenia pozostaje niezbadana [17].

Farmakoterapia opiera sie na zalozeniu, ze
zrownowazenie aktywnych pradéw w czasie trwa-
nia wczesnych faz potencjalu czynno$ciowego w ob-
szarze nasierdzia prawej komory ma przywrocic
prawidiowe wysklepienie potencjatu czynnoSciowe-
go. Poniewaz uwaza sie, ze wydatny prad odkomor-
kowy (I,,) lezy u podtoza zespotu Brugadow, wszyst-
kie Srodki blokujace ten rodzaj pradu moga dziataé
ochronnie na serce. Niestety, jak dotad nie ma do-
stepnych swoistych blokeréw odkomorkowego pra-
du I,,. Obecnie jedynym dostepnym Srodkiem, ktory
jest skuteczny w przywracaniu prawidtowego wyskle-
pienia potencjalu czynno$ciowego (a tym samym
normalizowania odcinka ST), a takze w zapobiega-
niu wystepowania wieloksztaltnego czestoskurczu
komorowego, jest chinidyna. Ma ona wlasciwosci
hamujace prad I,, i wykazano, ze skutecznie norma-
lizuje uniesienie odcinka ST u pacjentow z zespo-
tem Brugadow. Zgodnie z wytycznymi ESC podanie
chinidyny moze by¢ zasadne w leczeniu ,,burzy elek-
trycznej” u pacjenta z zespolu Brugadow (klasa IIb,
poziom wiarygodno$ci C).

Uwaza sie, ze leki, ktore zwiekszajg prad wap-
niowy (jak izoproterenol), moga rowniez okazac sie
skuteczne [4]. Stosowanie izoproterenolu zaleca sie
w leczeniu ,,burzy elektrycznej”(klasa Ila, poziom
wiarygodnosci C) [33].

Nowym lekiem jest cilostazol, inhibitor fosfo-
diesterazy III, ktory normalizuje morfologie odcin-
ka ST przez zmniejszenie pradu I, i zwiekszenie
pradu wapniowego. Eksperymentalnym $rodkiem
antyarytmicznym jest tedisamil, z potencjalnym
dziataniem blokujacym prad I,, [4].

Lekiem idealnym bytby kardioselektywny oraz
I,-swoisty bloker, szczeg6lnie dla niemowlat i tych
dorostych, dla ktorych ICD jest nieosiggalny.
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Podsumowanie

Zespol Brugadow elektrokardiograficznie cha-
rakteryzuje sie uniesieniem odcinka ST w odpro-
wadzeniach przedsercowych prawokomorowych,
wystepowaniem epizodow polimorficznego czesto-
skurczu komorowego 1 wiaze sie z wysokim ryzy-
kiem naglego zgonu, ktéry moze by pierwszym
objawem choroby. Jedna z udowodnionych przyczyn
tego schorzenia sg rozne mutacje genu SCN5A ko-
dujacego sercowy kanat sodowy. Jedynym, jak do-
tad, sposobem leczenia o udowodnionej skutecznos-
ci zespolu Brugadow jest wszczepienie kardiower-
tera-defibrylatora.

Nadal istnieje wiele niewiadomych dotyczacych
tej jednostki chorobowej, miedzy innymi:

— Jakajest etiologia wiekszo§ci przypadkow ze-
spolu Brugadow? (dotad jeszcze nieodkryte
defekty genetyczne, a moze sg to postacie na-
byte?)

— Czy dyspersja repolaryzacji jest jedynym czyn-
nikiem odpowiadajacym za niestabilnosc elek-
tryczna komor u tych chorych?

— Czy mozna zidentyfikowac markery pogarsza-
jace rokowanie u pacjentow bez objawow?

— Czy mozna skutecznie leczyc¢ chorych z zespo-
tem Brugadéw metodami farmakologicznymi?
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