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— pamietajmy o zespole Brugadow!
Prezentacja 3 przypadkow klinicznych

Syncope in male — let us think about Brugada syndrome!

Presentation of 3 cases
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Abstract

Brugada syndrome is a genetic disease characterised by ST segment elevation in right precordial leads and the occurrence of
episodes of polymorphic ventricular tachycardia. It is also associated with a high risk of sudden death. We describe three
males in whom Brugada syndrome was finally diagnosed after several hospitalisations due to syncope and ventricular tachy-

cardia.
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WSTEP
Ztosliwe tachyarytmie komorowe wystepujace podczas snu
lub odpoczynku, epizody utrat przytomnosci lub przebycie
w miodym wieku nagtego zatrzymania krazenia (NZK) moga
by¢ objawem jednej z genetycznie uwarunkowanych arytmii
— zespotu Brugadéw [1]. Ta jednostka kliniczna po raz pierw-
szy zostala opisana przez braci Brugadéw w 1992 roku [2].
Dotyczy 0s6b ze strukturalnie zdrowym sercem i charaktery-
zuje sie uniesieniem punktu ] w prawokomorowych odpro-
wadzeniach przedsercowych V1-V3 oraz predyspozycja do
komorowych zaburzen rytmu serca. Obecnie wiadomo, ze
zespot Brugadéw moze by¢ spowodowany defektem kana-
téw sodowych. Jest to schorzenie dziedziczone w sposéb
autosomalny dominujacy, o niepetnej penetracji genu, wy-
stepujace z czestoscig 5 przypadkéw na 10 000 os6b [3].
Jedynym leczeniem o udokumentowanej skutecznosci
u chorych z zespotem Brugadéw i groznymi arytmiami jest
wszczepienie kardiowertera-defibrylatora (ICD). Mimo stale
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powiekszajacej sie wiedzy o tej jednostce klinicznej zbyt rzad-
ko sie o niej pamieta w codziennej praktyce, a rozpoznanie czesto
ustala sie dopiero po wielu hospitalizacjach, przeprowadzeniu
szerokiej diagnostyki i wykluczeniu innych patologii.

W niniejszej pracy przedstawiono 3 przypadki mezczyzn
w réznym wieku, u ktérych prawidtowe rozpoznanie zespo-
tu Brugadoéw i wdrozenie adekwatnego leczenia byto poprze-
dzone kilkukrotnymi hospitalizacjami z powodu omdlen,
zaburzen rytmu serca, a nawet prawdopodobnie btednie roz-
poznanymi chorobg wezfa zatokowego i ostrym zespotem
wiefcowym.

OPISY PRZYPADKOW

Przypadek nr 1

Mezczyzna w wieku 35 lat przed przyjeciem do osrodka,
w ktérym pracuja autorzy niniejszej pracy, byt 2-krotnie hospi-
talizowany w szpitalu rejonowym z powodu omdleri. W cza-
sie pierwszej hospitalizacji w elektrokardiogramie (EKC) przy
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Rycina 1. Obraz EKG u 35-letniego mezczyzny z pierwszej hospitalizacji: nienapadowy czestoskurcz z facza o czestotliwosci 100/min
z poszerzeniem zespotéw QRS do 130 ms i uniesieniem odcinka ST w V1-V2 0 2 mm (réznicowano z zespotem preekscytacji)

przyjeciu stwierdzono nienapadowy czestoskurcz z tacza
z poszerzeniem zespotéw QRS do 130 ms, uniesieniem punk-
tu ) > 2 mm i wypuklym uniesieniem odcinka ST o0 2 mm
w odprowadzeniach V1-V2 (obraz réznicowano z zespotem
preekscytacji) (ryc. 1). Po ustgpieniu arytmii w EKG stwier-
dzono blok przedsionkowo-komorowy | stopnia (odstep PQ
= 250 ms). W EKG metoda Holtera stwierdzono liczne po-
budzenia przedwczesne, prawdopodobnie z tacza, oraz krét-
kie okresy migotania przedsionkéw i czynnego rytmu z facza
o czestotliwosci 95/min. W badaniu echokardiograficznym
nie zarejestrowano istotnej patologii, czynno$¢ skurczowa
lewej komory pozostawata prawidfowa. W badaniu neuro-
logicznym nie stwierdzono nieprawidtowosci. Chorego wy-
pisano do domu z zaleceniem przyjmowania metoprololu
50 mg/d. i kontrolnego monitorowania EKG metoda Holte-
ra za 4 tygodnie.

Pacjent zostal przyjety do osrodka, w ktérym pracuja
autorzy niniejszej pracy, po kolejnym epizodzie omdlenia
z obrazem czestoskurczu z szerokimi zespotami QRS. Po-
wrét rytmu zatokowego uzyskano po kardiowersji elektrycz-
nej. W koronarografii nie stwierdzono zmian w tetnicach wieri-
cowych. U chorego wykonano prébe z propafenonem, a na-

stepnie badanie elektrofizjologiczne, w czasie ktorego nie
ujawniono dodatkowej drogi przewodzenia, podfoza arytmii
komorowej i nadkomorowej poddajacej sie ablacji. W stan-
dardowym EKG zarejestrowano obraz odpowiadajacy typo-
wi 3 zmian zespotu Brugadéw, co w potaczeniu z wywiadem
naglych zgonéw w rodzinie zadecydowato o rozpoznaniu.
Ze wzgledu na nawracajace omdlenia w przebiegu arytmii,
zagrozenie naglym zgonem sercowym u pacjenta implanto-
wano ICD. W 8-miesiecznej obserwacji nie odnotowano in-
terwencji ICD.

Przypadek nr 2

Mezczyzna w wieku 52 lat z omdleniami w wywiadzie,
z podejrzeniem choroby wezfa zatokowego, zostat przyjety
na oddziat kardiologii po utracie przytomnosci. W EKG przy
przyjeciu stwierdzono rytm zatokowy o czestotliwosci 80/min,
lewogram i blok prawej odnogi peczka Hisa. W badaniu echo-
kardiograficznym zaobserwowano hipokineze segmentéw
przegrodowych miesnia lewej komory i frakcje wyrzutowa
wynoszaca ok. 50%. W 1. dobie pobytu na oddziale u chore-
go wystapifo migotanie komér z NZK. W wyniku defibrylacji
przywrécono rytm zatokowy i czynno$¢ hemodynamiczna
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Rycina 2. Obraz EKG u 52-letniego pacjenta podczas hospitalizacji: zmiany odcinkéw ST w odprowadzeniach V1-V3 charaktery-

styczne dla typu 1 zespotu Brugadow

serca. Koronarografia nie wykazata istotnych zwezen w na-
czyniach wiencowych. U pacjenta rozpoznano zesp6t Bru-
gadéw na podstawie obrazu EKG z uniesieniem punktu |
i odcinka ST o > 2 mm w odprowadzeniach V1-V3 (ryc. 2),
przebytego epizodu migotania komér oraz wywiadu rodzin-
nego (naglego zgonu u ojca) i wszczepiono mu uktad ICD
w prewencji wtornej NZK. W 2-letniej obserwacji 2-krotnie
rejestrowano migotanie komér skutecznie przerwane za po-
moca wysokonapieciowej interwengji ICD.

Przypadek nr 3

Chorego w wieku 45 lat skierowano do osrodka, w ktérym
pracuja autorzy niniejszej pracy, z rozpoznaniem 2-krotnie
przebytego ostrego zespotu wieficowego, poprzedzonego
migotaniem komor. Nie obserwowano wowczas wzrostu ste-
zenia marker6w martwicy miesnia sercowego. W powtarza-
nym badaniu echokardiograficznym nie wykazano odcinko-
wych zaburzen kurczliwosci. Przy przyjeciu na oddziat w EKG
zarejestrowano rytm zatokowy 55/min z uniesieniem punktu
J o 1-2 mm w odprowadzeniach V1-V3. W kolejnych zapi-
sach stwierdzono powtarzalne zmiany odcinkéw ST w od-
prowadzeniach prawokomorowych (ryc. 3). W 24-godzinnym
monitorowaniu EKG metoda Holtera zarejestrowano 8 epi-
zodow nietrwatego czestoskurczu komorowego, najdtuzszy
zfozony z 22 pobudzen, a w godzinach nocnych 2, trwajace
kilka minut, epizody istotnego obnizenia odcinka ST. W ba-

daniu angiograficznym tetnic wieficowych nie wykazano
zmian zwezajacych $wiatto naczyin. U chorego rozpoznano
zespot Brugad6w, bez testu prowokacji farmakologicznej, na
podstawie przebytych epizodéw migotania komér, nawro-
tow czestoskurczow komorowych i zmian w EKG charakte-
rystycznych dla typu 3 zespotu Brugadéw. Pacjentowi im-
plantowano ukfad ICD w prewencji wtérnej NZK. W 3-let-
niej obserwacji po implantacji ICD u chorego 5-krotnie wy-
stepowaty czestoskurcze komorowe o czestosci 220-260/min
powodujace adekwatnie skuteczne interwencje ICD.

OMOWIENIE

Analiza opisanych powyzej przypadkéw z rozpoznanym ze-
spotem Brugaddéw przedstawia trudnosci z postawieniem wia-
Sciwej i wczesnej diagnozy w tej chorobie; problem ten po-
ruszaja tez inni autorzy [4, 5]. Diagnostyka zespotu Bruga-
doéw opiera sie na ocenie standardowego EKG. Jednak utrud-
nia ja fakt, ze w wiekszosci przypadkéw zmiany sa utajone
i pojawiaja sie tyko okresowo. W diagnostyce niewyjasnio-
nych omdlen, zwtaszcza u mezczyzn, wciaz zbyt rzadko wy-
konuje sie testy prowokacyjne z uzyciem antagonistow ka-
nafu sodowego, ktére moga ujawnia¢ charakterystyczne dla
tego zespotu zmiany w EKG. Priori i wsp. [6] opracowali stra-
tyfikacje ryzyka NZK w przebiegu zespotu Brugadéw, wedtug
ktorej na wysokie ryzyko (wskaznik ryzyka — HR 6,4) wska-
zujq utraty przytomnosci i spontaniczne zmiany w EKG. Po-
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Rycina 3. Obraz EKG u 45-letniego chorego podczas hospitalizacji:

ce typowi 3 zespotu Brugaddw

srednie ryzyko (HR 2,1) dotyczy oséb z izolowanymi sponta-
nicznymi zmianami w EKG, a osoby bez zmian w EKG (nie-
zaleznie od utrat przytomnoéci) charakteryzuja sie niskim ry-
zykiem. Ze wzgledu na niewielka (< 5%) przezywalnos$¢ po-
zaszpitalnego zatrzymania krazenia i fakt, ze problem ten
dotyczy mtodych, zdrowych dotychczas oséb, dla ktérych
zaburzenia rytmu moga stanowi¢ $miertelne zagrozenie, by¢
moze implantacje ICD nalezafoby rozwazy¢ u wszystkich
chorych z zespotem Brugadéw z duzym ryzykiem NZK, na-
wet bez udokumentowanych zaburzen rytmu serca [7].

U opisanych pacjentéw prawidtowe rozpoznanie usta-
lono po kolejnym wystapieniu objawéw choroby i w prze-
biegu kolejnej hospitalizacji. Pacjenci nadal zyja dzieki ko-
rzystnemu zbiegowi okolicznosci. Nagte zatrzymanie kraze-
nia wystapifo u nich w szpitalu lub w bliskiej obecnosci leka-
rza. U zadnego z nich w pierwotnym rozpoznaniu czy
diagnostyce réznicowej nie brano pod uwage zespotu Bruga-
doéw. Rozpoznania obejmowaty ostry zespdt wiericowy, za-
burzenia rytmu lub chorobe wezta zatokowego. Tymczasem
charakterystyczny obraz EKG, wywiad nagtych zgonéw w ro-
dzinie czy przebyte NZK od poczatku silnie sugerowaty moz-
liwos¢ wystepowania zespotu Brugadow.

Zesp6t Brugadéw jest stosunkowo rzadka choroba, ale
ze wzgledu na zlte rokowanie pacjentéw dotknietych ta jed-

zmiany odcinkéw ST w odprowadzeniach V1-V3 odpowiadaja-

nostka klinicznag odpowiednio wczesne postawienie prawi-
dtowej diagnozy ma dla chorego fundamentalne znaczenie.
Wedtug autoréw niniejszej pracy waznym, cho¢ dyskusyjnym
problemem jest ustalenie wskazan do implantacji ICD w pro-
filaktyce pierwotnej NZK w przebiegu zespotu Brugadéw.
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