Chorzy trudni nietypowi/Case report

Nagle zatrzymanie krazenia z nastepczym anoksemicznym
uszkodzeniem mobzgu u pacjenta z zespolem Brugadow

Cardiac arrest with subsequent permanent anoxaemic brain damage in a patient with

the Brugada syndrome

Beata Uzieb’ro-Zyczkowska‘, Leszek Kubik?, Dariusz Michatkiewicz? Karol Makowski?, Marian Cholewa?

1Klinika Kardiologii i Choréb Metabolicznych, Wojskowy Instytut Medyczny, CSK MON, Warszawa

2Klinika Choréb Wewnetrznych i Kardiologii, Wojskowy Instytut Medyczny, CSK MON, Warszawa

Abstract

The paper presents a case of a 20-year-old student with a history of cardiac arrest due to ventricular fibrillation. The
episode of cardiac arrest occurred when the patient did not complain of any health problems, and there was no visible structural
heart disease. Consequently, permanent anoxaemic brain damage was observed. Based on ECG examination, the Brugada
syndrome was diagnosed as the cause of cardiac arrest. The ajmaline challenge test was performed in the members of the

patient’s family.
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Wstep

Jedna z przyczyn nagtego zgonu sercowego u 0séb
mtodych, bez organicznej choroby serca jest — opisany
po raz pierwszy przez hiszpanskich elektrofizjologow,
braci Pedro i Josepha Brugadéw [1] — zesp6t cech elek-
trokardiograficznych i klinicznych znany obecnie
pod nazwg ,,zespotu Brugadéw” (ZB) [2]. Objawami kli-
nicznymi ZB s3 omdlenia oraz nagty zgon sercowy
u 0s6b mtodych bez istotnych choréb serca. Zdarza sie
niestety, ze nagty zgon sercowy jest pierwsza kliniczna
manifestacja choroby. Jego przyczyna jest szybki, wielo-
ksztattny czestoskurcz komorowy. U ok. 80% chorych,
u ktérych doszto do nagtego zgonu sercowego, wyste-
powaty wczesniej epizody omdlen [3]. Pierwsze objawy
pojawiaja sie zwykle w 3. i 4. dekadzie zycia, aczkolwiek
opisane zostaty przypadki klinicznej manifestacji choro-
by zaréwno u dzieci [1, 4], jak i u 0séb w podesztym wie-
ku [1]. W krétkim czasie po odkryciu zespotu przez bra-
ci Brugadéw wykazano jego rodzinne wystepowanie.
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Mutacje genu SCN5A kodujacego podjednostke alfa
sercowego kanatu sodowego pierwsi zidentyfikowali
w 1998 r. Chen i wsp. [5] i wykazali jej zwigzek z wyste-
powaniem ZB. Gen SCN5A potozony jest na ramieniu
krétkim chromosomu 3 i wykazuje niepetna penetracje,
czego wynikiem jest okresowa normalizacja typowych
dla ZB zmian w EKG [6]. Jak do tej pory jest to jedyny
gen, ktérego mutacje wykazuja udowodniong korelacje
z wystepowaniem tego schorzenia. Obecna znajomos¢
specyficznych mutacji nie moze dostarcza¢ wskazéwek
przy stawianiu rozpoznania. Wykonanie badah gene-
tycznych zaleca sie w celu ewentualnego potwierdzenia
rozpoznania klinicznego, wczesnego wykrywania po-
tencjalnie zagrozonych krewnych i prowadzenia badan,
by zrozumie¢ zaleznos¢ genotyp-fenotyp [7].

Prezentujemy przypadek mtodego mezczyzny z ZB
— jest to przyktad dramatu, jaki moze sie wydarzy¢
w petni zdrowia. Przedstawiamy tez dylemat zwigzany
z decyzja o implantacji kardiowertera-defibrylatora ser-
ca (ICD) u mtodszego brata chorego.
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Opis przypadku

Dwudziestoletni mezczyzna (chory 1), student, do-
tychczas nieleczony z powodu choréb przewlektych,
w wywiadzie rodzinnym bez epizodéw nagtych zgonéw
i z ujemnym wywiadem w kierunku rozpoznawanych
choréb uktadu sercowo-naczyniowego. Wedtug relacji
rodziny, bez wczedniejszych epizodéw omdlen, w petni
wydolnosci fizycznej i poczuciu zdrowia. Mezczyzna zo-
stat przekazany do Kliniki Kardiologii z oddziatu inten-
sywnej opieki szpitala rejonowego, gdzie przebywat
po epizodzie nagtego zatrzymania krazenia (NZK)
w nieznanym mechanizmie. Do NZK doszto w trakcie
zabawy w dyskotece (przez ok. 5 min chory bez pomo-
cy medycznej). Po przeprowadzone] przez zespét pogo-
towia ratunkowego skutecznej reanimacji chorego
przewieziono do szpitala. W EKG z karetki pogotowia
zapis migotania komér przerwany skuteczng defibryla-
cja. W badaniu przeprowadzonym tuz po przyjeciu
do szpitala: chory nieprzytomny (skala Glasgow
4-5 pkt), bez objawdéw oponowych, Zrenice réwne, re-
agujace na Swiatto, brak odruchu rogéwkowego. W za-
kresie konczyn goérnych napiecie miesniowe i odruchy
gtebokie zywe, w zakresie koficzyn dolnych bez cech la-
teralizacji, objaw Babiniskiego ujemny. W wykonanym
EKG stwierdzono rytm zatokowy miarowy, normogram,
brak progresji zatamka R w odprowadzeniach V,-V;. Te-
sty na obecnos¢ alkoholu i narkotykéw ujemne.
Przy przyjeciu do Kliniki Kardiologii (4. doba po NZK)
chory byt w stanie ogblnym ciezkim, bez kontaktu
stowno-logicznego. W badaniu przedmiotowym: Zreni-
ce réwne, stabo reagujace na swiatto, objaw Babinskie-
go ujemny, wzmozone czterokohczynowe napiecie
miesniowe. Chory krazeniowo i oddechowo wydolny
(RR 140/70 mmHg; HR 80/min). W spoczynkowym EKG
brak progresji zatamka R w odprowadzeniach V-V,
wysokie odejscie punktu J w odprowadzeniach V-V,
QTc 370 ms, PQ 130 ms. W wykonanym badaniu echo-
kardiograficznym: wielkos¢ jam serca prawidtowa, gru-
bos¢ przegrody miedzykomorowej 1,1 cm, po kilkunastu
dniach hospitalizacji niewielkiego stopnia uogoélniona
hipokineza $cian z normokineza, brak cech zastawko-
wej wady serca, prawidtowa krzywa naptywu mitralne-
go, frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) 64%, bez
cech ptynu w worku osierdziowym, wykonane kilka-
krotnie posiewy krwi ujemne. Chory nie gorgczkowat.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono podwyzszo-
ne stezenie kinazy kreatyniny — 8400 U/, jej frakcji ser-
cowej — 92 U/l oraz troponiny — 5,65 ng/ml. Parametry
ulegty szybkiej normalizacji w ciggu kilku dni, chory bez
zaburzen elektrolitowych. Badanie ptynu moézgowo-
-rdzeniowego prawidtowe. W wykonanej 64-rzedowej
tomografii komputerowej prawidtowy obraz tetnic
wiefcowych.
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Po 6 tygodniach u chorego wykonano badanie
elektrofizjologiczne (EPS) i stwierdzono prawidtowy
automatyzm wezta zatokowego i sprawna czynnosé
wezta przedsionkowo-komorowego przewodzacego
w obydwu kierunkach z dekrementem. Nie stwierdzono
obecnosci dodatkowej drogi przewodzenia. Punkt
Wenckebacha wystapit przy cyklu stymulacji 320 ms
w kierunku wstecznym, przewodzenie 1:1 do cyklu 360 ms.

W trakcie badania programowang stymulacja ko-
niuszka prawej komory (RVA) i drogi odptywu prawej
komory (RVOT) o cyklu 400 ms (8+2) kilkakrotnie pro-
wokowano nietrwate trzepotanie komor, trwajace mak-
symalnie do 4,5 s. Na podstawie wykonanych badan nie
potwierdzono organicznej choroby serca. W wyniku
stosowanego leczenia — piracetam, amantadyna, ptyny
i elektrolity dozylnie, antybiotyki (poczatkowo z uwagi
na podejrzenie infekcyjnego zapalenia wsierdzia) — uzy-
skano stopniowa poprawe stanu ogélnego, a w wyniku
zastosowanej rehabilitacji — usprawnienie ruchowe
chorego w zakresie samoobstugi i czynnosci codzien-
nych. W badaniu neuropsychiatrycznym po 3 mies.
u chorego utrzymywat sie gteboki zespdt amnestyczny,
zaburzenia uwagi dowolnej, apraksja, agnozja wzroko-
wa. Chory byt niekrytyczny w stosunku do nabytych de-
ficytow poznawczych. Z uwagi na wysuniete podejrze-
nie zespotu Brugadéw po 2 mies. od przebytego epizo-
du NZK chory zostat przyjety do Kliniki w celu wykona-
nia badan diagnostycznych. Zgodnie z obowiazujacymi
zaleceniami wykonano test dozylnego podania ajmali-
ny (1 mg na1kg masy ciata w ciggu 5 min). Po podaniu
leku zarejestrowano uniesienie odcinka ST i punktu J
do 3 mm w odprowadzeniach V.—V; (Ryciny 1. i 2.).
Po ponownie przeprowadzonej konsultacji kardiologicz-
nej zdecydowano o wszczepieniu ICD w celu prewencji
wtoérnej. Po przeprowadzeniu rozmowy z rodzing chore-
go i uzyskaniu ich zgody, przeprowadzono badanie dia-
gnostyczne u ojca i brata chorego. U obu 0séb spoczyn-
kowe EKG byto prawidtowe, wywiad bez objawéw ze
strony uktadu sercowo-naczyniowego. Po podaniu aj-
maliny u ojca chorego nie obserwowano zmian typo-
wych dla zespotu Brugadéw, u brata (chory 2.) po prze-
prowadzeniu testu diagnostycznego z ajmaling zanoto-
wano uniesienie punktu J i odcinka ST 0 2 mm w od-
prowadzeniach V,=V; z nastepczym ujemnym zatam-
kiem T (typ 1 zmian EKG) (Ryciny 3. i 4.). W zwigzku
z tym u chorego 2. — 17-letniego chtopca — wykonano
badanie EPS w celu oszacowania ryzyka. Wynik bada-
nia oceniono jako prawidtowy. Programowang stymula-
cja przedsionka oraz RVA i RVOT (cykl stymulacji
400 ms 8+1+2+3) nie sprowokowano zaburzen rytmu.
Nie podjeto decyzji o implantacji ICD.
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Rycina 3. Wyjsciowy EKG 2. chorego
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Rycina 4. EKG 2. chorego po podaniu ajmaliny

Dyskusja

W Swietle obecnego stanu wiedzy, osoby z objawo-
wym (klinicznym i elektrokardiograficznym) ZB cechuje
wysokie ryzyko nagtego zgonu sercowego i wobec bra-
ku metod alternatywnych, postepowaniem z wyboru
jest wszczepienie ICD [7, 8]. U 0séb bezobjawowych ry-
zyko wystapienia groznych dla zycia arytmii komoro-
wych jest stosunkowo niskie. Brugada i wsp. [9] ocenili
na 8% czestos¢ wystepowania incydentéw sercowych
u pacjentéw wczeéniej bezobjawowych. Sposrdd tych
0s6b najwieksze ryzyko wystgpienia nagtego zgonu
sercowego mieli pacjenci spontanicznie ujawniajacy
elektrokardiograficzne cechy ZB. Osoby prezentujace
typowe dla ZB zmiany w EKG tylko po prowokacji far-
makologicznej, miaty jedynie minimalne (czy nawet ze-
rowe) ryzyko incydentéw arytmii. Jednakze u 0séb bez-
objawowych moga pojawi¢ sie objawy, zas u pewnej
ich czesci nagty zgon sercowy, jako efekt migotania ko-
mor, moze by¢ pierwszym objawem choroby. Brugada
i wsp. [9] stwierdzili, ze spontanicznie wystepujace nie-
prawidtowosci w EKG typowe dla ZB oraz indukcja aryt-
mii komorowych w czasie badania EPS s3 predyktorami
spontanicznych nawrotéw arytmii. Wykazali tez wyso-
ka (-93%) negatywna wartos¢ prognostyczna badania
EPS w przewidywaniu incydentéw sercowych u o0séb
bezobjawowych. Priori i wsp. [10] wykazali, ze wspotwy-
stepowanie spontanicznych uniesieh odcinkéw ST
w odprowadzeniach V,-V; z omdleniami w wywiadach
wyréznia osoby obcigzone wysokim ryzykiem nagtego
zgonu sercowego.

Pomimo wielu kontrowersji dotyczacych badania
EPS w ocenie ryzyka u pacjentéw z bezobjawowym ZB,
w sytuacji braku jednoznacznych nieinwazyjnych mar-
keréw oceny ryzyka, wiekszos¢ badaczy przyjmuje, ze
jest to badanie o stosunkowo wysokiej wartosci pro-
gnostycznej. Za Antzelevitchem i wsp. [11] mozna podac,
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ze pacjenci z objawowa postacia zespotu (omdlenia lub
epizod nagtego zatrzymania krgzenia) powinni mieé
wszczepiony ICD, niezaleznie od wyniku badania EPS.
Natomiast strategia postepowania z osobami bezobja-
wowymi nie jest ustalona. Cytowani autorzy [11] podaja,
Ze pacjenci bezobjawowi powinni mie¢ wykonane bada-
migotanie komér, to wskazane jest wszczepienie ICD.

Przedstawiono przypadek 20-letniego mezczyzny,
u ktérego na podstawie wykonanego testu prowokacji
farmakologicznej z ajmaling za najbardziej prawdopodob-
na przyczyne NZK uznano zespét Brugadéw. U brata pa-
cjenta, u ktérego po prowokacji farmakologicznej uzyska-
no typowy obraz EKG, w celu oceny ryzyka wykonano ba-
danie EPS. Jest to, pomimo kontrowersji, najlepszy — jak
sie wydaje — sposob stratyfikacji ryzyka. Wobec ujemne-
go wyniku badania EPS i nieobecnosci objawéw klinicz-
nych nie zdecydowano o stosowaniu metod inwazyjnych.
Zalecono wykonywanie badah kontrolnych okresowo
w Klinice oraz zgtoszenie sie w razie wystapienia jakich-
kolwiek niepokojacych objawéw klinicznych. Ten sposéb
postepowania zastosowano zgodnie z zaleceniami opu-
blikowanymi na drugiej konferencji uzgodnieniowe;j i za-
leceniami towarzystw kardiologicznych [7, 8]. W raporcie
czytamy, ze programowana stymulacja elektryczna, ktéra
wywotuje trwatg arytmie komorowa, jest najsilniejszym
wskaznikiem ryzyka, zwigzanym z 8-krotnie wiekszym ry-
zykiem (niedosztego) nagtego zgonu niz u chorych, u kté-
rych nie mozna jej wywotaé. W zwiazku z tym we wspo-
mnianym raporcie autorzy zalecaja wykonanie badania
EPS u bezobjawowych chorych ujawniajacych typ 1
zmian EKG (spontanicznie lub po zablokowaniu kanatu
sodowego), jesli sie podejrzewa, ze nagty zgon w rodzinie
byt skutkiem ZB. U bezobjawowych chorych, u ktérych
w trakcie badania EPS nie wywotano trwatej arytmii ko-
morowej, zaleca sie scistg obserwacje.
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W prezentowanym przypadku przy wyborze poste-
powania terapeutycznego kierowano sie obowiazujacy-
mi zaleceniami. Jednak wobec braku pewnych metod
stratyfikacji ryzyka u oséb bezobjawowych, u ktérych
rozpoznaje sie ZB, otwarte pozostaje pytanie, czy
w stosunku do brata chorego podjeto stuszna decyzje.
Jesli weZmiemy pod uwage neurologiczne, w duzej mie-
rze nieodwracalne nastepstwa NZK u chorego 1., zasto-
sowanie postepowania wyczekujacego w stosunku
do chorego 2. jest kontrowersyjne. Z tego powodu ro-
dzinie chorych zalecono przeszkolenie z zakresu udzie-
lania pierwszej pomocy oraz zaopatrzenie sie w pod-
reczny defibrylator, dostepny na polskim rynku.
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