Chorzy trudni nietypowi/Case report

Wariant zespolu Brugadéw — chory z uniesieniem odcinka
ST w zakresie Sciany dolnej i naglym zatrzymaniem krazenia

Variant Brugada syndrome — mild ST segment elevation in inferior leads and aborted sudden

cardiac death
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Abstract

We describe a case of an otherwise healthy 48-year-old man who survived aborted sudden cardiac death (SCD). His ECG
showed ST segment elevation in inferior leads, therefore an acute coronary syndrome was suspected. However, serial troponin T
and CPK-MB were negative, echocardiogram was unremarkable and exercise test was negative. On the basis of electrophysiological
study, positive ajmaline test, persistent ST segment elevation in inferior leads and other clinical features (PQ interval of 240 ms,
family history of SCD) a diagnosis of variant Brugada syndrome was made. Persistent ST segment elevations in inferior leads can

be a marker of variant Brugada syndrome.
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Wstep

Zesp6t Brugaddw, opisany po raz pierwszy w 1992 .,
obecnie jest zaliczany jest do pierwotnie elektrycznych
choréb serca — kanatopatii [1, 2]. Wiaze sie z niekorzystnym
rokowaniem z powodu zwiekszonego zagrozenia nagtym
zgonem sercowym (SCD) w zwiazku z wystepowaniem
wieloksztattnego czestoskurczu komorowego i migotania
komor (VF). Najczesciej ujawnia sie w 3.-4. dekadzie zy-
cia i w 85% przypadkéw dotyczy mezczyzn. W zespole
tym obserwuje sie wysokie odejscie punktu J z uniesie-
niem odcinka ST w odprowadzeniach V,-V3, spontanicz-
nie badz po prowokacji blokerem kanatéw sodowych. Ist-
niejg jednak atypowe formy zespotu Brugadéw (ang. va-
riant Brugada syndrome) zwigzane miedzy innymi ze
zmianami w EKG w zakresie éciany dolnej, dolno-bocznej
i bocznej [3-5].

Przestawiamy chorego z atypowym wariantem zespo-
tu Brugadow, ze zmianami w EKG réwniez w odprowadze-
niach kofAczynowych: II, Il i aVF oraz w V.
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Opis przypadku

Chory w wieku 48 lat, palacz tytoniu, z hipercholeste-
rolemia mieszana, z dodatnim wywiadem rodzinnym
(SCD brata w wieku 48 lat i ojca w wieku 61 lat), dotych-
czas bez dolegliwosci ze strony uktadu krazenia, zostat
przyjety na oddziat kardiologiczny szpitala miejskiego
po epizodzie nagtego zatrzymania krazenia (NZK) w nie-
znanym mechanizmie. Wystapienie incydentu poprzedzit
znaczy wysitek, stres i zmeczenie zwigzane z prowadze-
niem samochodu (ponad 1600 km bez odpoczynku).
W tym czasie chory wypit 10 filizanek kawy i wypalit 5 pa-
czek papieroséw. Przy przyjeciu chory bez dolegliwosci,
wyréwnany krazeniowo, w petnym kontakcie, bez ubyt-
kéw neurologicznych. W EKG uniesienie odcinka ST w od-
prowadzeniach I, lll, aVF i Vg, maksymalnie do 1,2 mm.
Wysunieto wstepnie podejrzenie ostrego zespotu wien-
cowego (ACS) z przetrwatym uniesieniem odcinka ST
w zakresie Sciany dolnej. Jednak markery martwicy mies-
nia sercowego — troponina T, CPK i CK-MB, byty wielokrot-
nie ujemne. W badaniu echokardiograficznym serca
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Rycina 1. Uniesienia odcinka ST w odprowadzeniach I, lll, aVF i Vg w wyjsciowym EKG

globalna i regionalna kurczliwo$¢ lewej komory (LV)
prawidtowa, jedynie nieznacznie pogrubiata przegroda
miedzykomorowa, do 12 mm, z frakcja wyrzutowa LV
68%. Test wysitkowy przy obcigzeniu 12,1 MET klinicznie
i elektrokardiograficznie ujemny. Wykluczono wstepne
podejrzenie ACS jako bezposredniej przyczyny zatrzyma-
nia krazenia. Masaz zatok tetnic szyjnych ujemny. W ba-
daniu EKG metodg Holtera stwierdzono wiodacy rytm za-
tokowy ($redni rytm komér — 60/min, minimalny
—44/min, maksymalny — 105/min), z wydtuzeniem odste-
pu PQ do 240 ms, ponadto 6 dodatkowych pobudzef ko-
morowych i 4 nadkomorowe. Zarejestrowano takze 1 epi-
zod nieutrwalonego czestoskurczu komorowego sktada-
jacego sie z 3 pobudzeh o czestotliwosci 150/min.

Chory zostat przeniesiony do | Kliniki Kardiologii
i Nadcisnienia Tetniczego w celu dalszej diagnostyki NZK.
Przy przyjeciu w EKG zwracato uwage wydtuzenie PQ
do 220 ms oraz utrzymujace sie ptaskie uniesienie odcin-
ka ST w odprowadzeniach Il, lll, aVF, V¢ (maksymalnie
1 mm) — Rycina 1. W wykonanym badaniu elektrofizjolo-
gicznym (EP) tatwo i powtarzalnie indukowano polimor-
ficzny czestoskurcz komorowy (Rycina 2.). Indukcje prze-
prowadzono przy stymulacji z drogi wyptywu prawej
komory (RV) na rytmie podstawowym o cyklu 370 ms
za pomocg dwoch impulséw komorowych o sprzezeniu
S;S; =250 ms i S,S3 = 200 ms. Pierwszy epizod ulegt
szybko samoograniczeniu, przy drugim doszto do krét-
kiego zatrzymania krazenia z utrata przytomnosci — wy-
konano skuteczna defibrylacje 1 x 150 J. Nastepnie wyko-
nano test ajmalinowy (1 mg/kg masy ciata, bolus iv),
w 2. min po podaniu leku obserwowano uniesienie od-

cinka ST w odprowadzeniach V-V, maksymalnie
do 3,5 mm, w odprowadzeniu V; uniesienie typu 1 (wypu-
kte — coved) z uniesieniem punktu J o 2,5 mm i zmiang
morfologii zatamka T (Rycina 3.). W czasie testu z ajmaling
obserwowano réwniez normalizacje uniesienia odcinka ST
i punktu J w zakresie odprowadzen znad Sciany dolno-
-bocznej i wydtuzenie odstepu PQ do 260-280 ms. U cho-
rego rozpoznano atypowy zespdt Brugadéw na podstawie:
1) epizodu NZK przy braku strukturalnej choroby serca,
2) dodatniego wywiadu rodzinnego w kierunku nagtych
zgonow,
3) dodatniego wyniku testu z ajmaling,
4) tatwej indukcji wieloksztattnego czestoskurczu komo-
rowego,
5) typowego obrazu klinicznego: wiek, pte¢, blok przed-
sionkowo-komorowy 1°,
6) uniesienia odcinka ST w zakresie Sciany dolno-boczne;j.
Zaproponowano dalszg diagnostyke (koronarografie)
i wszczepienie kardiowertera-defibrylatora lub terapie
chinidyna, jednak chory nie wyrazit zgody na takie poste-
powanie. W trakcie dalszej potrocznej obserwacji omdle-
nia ani kotatania serca nie wystepowaty — chory czuje sie
dobrze.

Dyskusja

Zesp6t Brugadow jest jedna z form i manifestacji kli-
nicznych polimorficznego czestoskurczu komorowego
i migotania komér u osoby bez strukturalnej choroby ser-
ca i z typowymi zmianami elektrokardiograficznymi. Kla-
syczny zesp6t Brugaddw cechuje charakterystyczne unie-
sienie odcinka ST w odprowadzeniach V,-V3, z prawidto-
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Rycina 2. Polimorficzny czestoskurcz komorowy wyindukowany podczas programowanej stymulacji z toru

wyptywu prawej komory

wym odstepem QT i nierzadko z nieznacznie wydtuzo-
nym odstepem PQ. Zespd6t ten jest uwarunkowany gene-
tycznie, dziedziczony autosomalnie dominujaco,
w 15-20% jest zwigzany z mutacjami w zakresie genu
SCN5A kodujacego podjednostke alfa kanatu sodowego.
Jednak niewystepowanie mutacji genu SCN5A u wiekszo-
ci chorych z zespotem Brugaddw sugeruje, Ze nie jest to
jednostka homogenna — mozna wiec oczekiwaé pewne-
go spektrum obrazéw klinicznych i elektrokardiograficz-
nych. Wiadomo réwniez, ze niektére mutacje genu
SCN5A moga prowadzi¢ do wspétwystepowania kilku
nieprawidtowosci elektrokardiograficznych typowych dla
zespotdw zwiagzanych z defektem kanatéw sodowych: ze-
spotu dtugiego QT typu 3 z zespotem Brugadéw lub cho-
roby Lenegre’a i zespotu Brugadéw [6, 7]. Zidentyfikowa-
no takze mutacje w obrebie genu SCN5A prowadzace
do uniesienia odcinkéw ST w zakresie $ciany dolnej i jed-
noczeénie zmian typowych dla zespotu Brugadéw
u innych cztonkéw tej samej rodziny [4, 8].

Podobny przypadek do opisywanego obecnie przed-
stawili Ueyama i wsp., u 29-letniego pacjenta po epizo-
dzie VF, z ,tagodnym” uniesieniem odcinka ST w zakresie
Sciany dolno-bocznej w wyjéciowym EKG i typowym unie-
sieniem odcinka ST w prébie z pilsikainidem — blokerem
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kanatéw sodowych, ale wytacznie w odprowadzeniach
zmodyfikowanych przedsercowych (rejestrowanych
o0 jedno i o dwa miedzyzebrza wyzej) [5]. Réwniez Ogawa
i wsp. przedstawili chorego z wariantem zespotu Bruga-
déw o bardzo zblizonej charakterystyce klinicznej i z pra-
wie identycznym obrazem EKG (przed i po blokadzie ka-
natéw sodowych) jak u opisanego przez nas chorego [3].
W ostatnich latach ukazato sie takze kilka opiséw cho-
rych z idiopatycznym VF, podobnym w charakterystyce
klinicznej do zespotu Brugadéw, natomiast r6znigcym sie
brakiem uniesienia odcinka ST w odprowadzeniach V;-V;
oraz wystepowaniem uniesienia punktu J w zakresie
sciany dolnej lub dolno-bocznej, nazwane przez autoréw
VF zwigzanym z falg J (ang. J-wave-associated VF) [8-11].
Podkresla sie, ze moze istnie¢ pewne podobiefnstwo me-
chanizméw elektrofizjologicznych odpowiadajacych
za obraz EKG u chorych z uniesieniami odcinka ST i punk-
tu J obserwowanymi w zespole Brugadéw, idiopatycznym
VF zwigzanym z falg J oraz z zespotem wczesnej repolary-
zacji — stad tez mozliwe jest naktadanie sie obrazéw kli-
nicznych w tych zespotach [10, 12].

Uniesienie odcinka ST jest elektrokardiograficzng ma-
nifestacja istnienia gradientu w miokardium podczas
koncowej czesci fazy 11 plateau (faza 2) potencjatu czyn-
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Rycina 3. Uniesienie odcinka ST w odprowadzeniach V-V, po podaniu ajmaliny

nosciowego. Przyjmuje sie, ze komérkowym mechani-
zmem odpowiedzialnym za uniesienie odcinka ST w ty-
powym zespole Brugaddw jest zaburzenie balansu pra-
déw do- i odkomérkowych na korzys¢ pradéw odkomoér-
kowych. W tym okresie potencjatu czynnosciowego
gtownymi pradami sa: przejsciowy odkomoérkowy prad
potasowy (l;,), dokomérkowy prad wapniowy (Ic,) oraz
dokomérkowy prad sodowy (Iy,). W typowym zespole
Brugadow rdznica w gestosci pradow odkomérkowych Iy,
jest zdecydowanie wieksza pomiedzy nasierdziem
i wsierdziem RV w poréwnaniu z LV, dlatego w razie upo-
Sledzenia funkcji kanatéw sodowych balansujgcych
wptyw pradu |, dochodzi do powstania gradientu w ob-
rebie RV i stad typowa lokalizacja zmian w odprowadze-
niach EKG V;—V;. W wariancie zespotu Brugadéw gestosé
kanatéw jonowych odpowiadajacych za przejsciowy od-
komoérkowy prad potasowy l;, moze by¢ wieksza w za-
kresie ciany dolnej LV lub w tym obszarze moze by¢ sil-
niejsza utrata funkcji kanatéw sodowych, co moze pro-
wadzi¢ do innej lokalizacji zmian odcinka ST [12]. Inne
koncepcje zaktadaja, ze w zakresie Sciany dolnej moga
by¢ obecne pewne strukturalne lub czynnosciowe uwa-
runkowania odpowiadajace za wystapienie fenotypu
charakterystycznego dla atypowego zespotu Brugadow,
wigczajac w to lokalny proces zwtdknienia, ograniczony

lokalny proces zapalny lub wieksza innerwacje nerwu
btednego.

Podsumowanie

Opisany przypadek ilustruje znaczenie przetrwatych
uniesieh odcinka ST znad éciany dolno-bocznej w diagno-
styce réznicowej NZK. Uniesienia odcinka ST w tych od-
prowadzeniach moga wskazywac na obecnos¢ ukrytego
zespotu Brugadéw lub idiopatycznego VF zwigzanego
z falg J. Dlatego po wykluczeniu ACS, zwtaszcza u mtod-
szych 0séb z nawet minimalnymi uniesieniami punktu J
i/lub odcinka ST w zakresie Sciany dolnej lub dolno-bocz-
nej, nalezy zawsze rozwazy¢ takie rozpoznanie i przepro-
wadzi¢ odpowiednig diagnostyke.
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