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Utajona postac zespolu Brugadow
— dylematy terapeutyczne
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Streszczenie

W pracy przedstawiono przypadek rodziny, w ktorej u 2 0sob po wykonaniu testu prowokacyi
farmakologicznej z aymaling rozpoznano utajonq postac zespot Brugadow. Rokowanie 0sob
z tq postaciq zespolu jest wciqz przedmiotem wielu dyskusji, w efekcie sposob postepowania
z takimi pacjentami jest nieustalony. Autorzy zwracajg uwage na watpliwosci i dylematy
pojawiajgce sie w takich przypadkach podczas podejmowania decyzji o agresywnej terapii,
jakq jest wszczepienie kardiowertera—defibrylatora. (Folia Cardiologica Excerpta 2012; 7, 3:

159-163)

Stowa kluczowe: utajona postac zespotu Brugadow,
wszczepienie kardiowertera—defibrylatora

Wstep

W ostatnich latach szczego6lne duzo mowi sie
o nalezacym do elektrycznych chorob serca zespo-
le Brugadow. Ta opisana stosunkowo niedawno
(1992 r.) jednostka chorobowa budzi bardzo duze za-
interesowanie na calym Swiecie ze wzgledu na groz-
ny przebieg prowadzacy do naglej Smierci sercowej
(SCD, sudden cardiac death). Ponadto wystepuje
w szczegolno$ci w populacji oséb miodych, dlatego
doktadne poznanie patomechanizmo6w choroby oraz
sposobow jej leczenia stanowi powazne wyzwanie
dla wspolczesnej kardiologii. Obecnie zespot Bru-
gadow rozpoznaje sie coraz czesciej, jednak pomi-
mo wielu nowych badan wciaz istniejg kontrower-
sje dotyczace przede wszystkim diagnozowania uta-
jonej formy zespolu, stratyfikacji ryzyka osob
bezohjawowych oraz mozliwosci terapeutycznych.
Trudno$ci w rozpoznawaniu zespolu Brugadow
wynikaja z faktu, ze jego elektrokardiograficzne
cechy sa dynamiczne. U tego samego pacjenta za-
pis EKG zmienia sie, przyjmujac postaé uniesienia
odcinka ST typu 1, 2 badz 3. Co wiecej, okresowo

zapis EKG jest prawidlowy — cechy typowe dla
zespolu Brugadow znikaja. Ponadto zmiany w EKG
moga podlegaé wplywom roznych czynnikow, jak
chociazhy temperatura ciata [1, 2] czy napiecie ukta-
du autonomicznego [3, 4]. W kolejnych badaniach
udowodniono réwniez, ze pod wplywem innych
Srodkow (tab. 1) moze dochodzi¢ do nasilenia zmian
w EKG typowych dla zespolu Brugadéw.

Istnienie duzej grupy osob z utajona postacig
zespolu Brugadow, a wiec takich, u ktorych cechy
elektrokardiograficzne zespoltu Brugadéw ujawniaja
sie tylko po wykonaniu testu prowokacji farmako-
logicznej z blokerem kanalu sodowego, jest przy-
czyna niedoszacowania czesto$ci wystepowania tej
choroby. Trudno$ci z rozpoznaniem tej utajonej
postaci zespolu sprawiaja, ze duza czeS¢ osob po-
zostaje niezdiagnozowana. Ujawnienie ukrytych
cech elektrokardiograficznych zespotu Brugadow
jest mozliwe dzieki zastosowaniu specyficznych
testow prowokacji farmakologicznej. Rokowanie
0sOb z utajona postacig tego zespolu jest wcigz
przedmiotem wielu dyskusji, w efekcie sposob po-
stepowania z takimi pacjentami jest nieustalony.
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Tabela 1. Srodki, ktére moga ujawniaé utajone
zmiany elektrokardiograficzne typowe
dla zespotu Brugadow [5]

|. Leki antyarytmiczne
1. Leki blokujagce kanat sodowy

— Leki klasy 1c (flekainid, pilsikainid,
propafenon)

— Leki klasy 1a (ajmalina, prokainamid,
disopiramid)
2. Leki blokujace kanat wapniowy
— Werapamil
3. Leki beta-adrenolityczne
— Propranolol i inne
IIl. Leki przeciwdtawicowe
1. Leki blokujace kanat wapniowy
— Nifedypina, diltiazem
2. Nitraty
— Nitrogliceryna, diazotan izosorbidu
3. Agonisci kanatu potasowego
— Nikorandil
lll.Leki psychotropowe
1. Tréjpierscieniowe leki przeciwdepresyjne

— Amitryptylina, nortryptylina, dezypramina,
klomipramina

2. Czteropierscieniowe leki przeciwdepresyjne
— Maprotylina

3. Fenotiazyny
— Perfenazyna

4. Selektywne inhibitory wychwytu serotoniny
— Fluoksetyna

IV. Inne leki
1. Antagonisci receptora histaminowego H1
— Dimenhydrynat
2. Zatrucie kokaing
3. Zatrucie alkoholem

Opis przypadku

Ponizej przedstawiono przypadek rodziny,
w ktorej u 2 oséb rozpoznano utajong postac zespo-
tu Brugadéw. Pierwszym czlonkiem rodziny, u kto6-
rego wykonano test prowokacji farmakologicznej
z dozylnym podaniem ajmaliny, byt 52-letni mezczy-
zna. Pacjent zostal przyjety do Pracowni Hemody-
namicznej Kliniki Kardiologii w trybie ostrego dy-
zuru z podejrzeniem ostrego zespolu wiehcowego.
W wywiadzie od kilku dni przed przyjeciem odno-
towano goraczke do 39°C polaczong z biegunka
1bolami nadbrzusza. Powodem skierowania pacjenta
byly zmiany w zapisie EKG opisywane przez leka-
rza rejonowego jako uniesienia odcinka ST w od-
prowadzeniach V1-V3 (brak zapisu). W momencie

Rycina 1. Zapis 12-odprowadzeniowego EKG u 52-letnie-
go pacjenta przyjetego z utrzymujacym sie bélem nad-
brzusza (nieobecne opisywane wczesniej uniesienia ST).
Zapis 25 mm/s

przyjecia do kliniki nie obserwowano opisywanych
wczesniej uniesien ST (ryc. 1), enzymy martwicy
mie$nia sercowego (troponina, CK MB) nie byly
podwyzszone. W koronarografii wykonanej ze
wzgledu na utrzymujace sie dolegliwo$ci bolowe
uwidoczniono prawidlowy obraz tetnic wiencowych.
W badaniu echokardiograficznym nie stwierdzono
odcinkowych zaburzen kurczliwo$ci $cian lewej
komory, nie rejestrowano rowniez istotnej hemo-
dynamicznie wady zastawkowej. Byt to pacjent bez
rodzinnego wywiadu w kierunku naglego zgonu
sercowego. Zglaszal jedynie omdlenia o dwojakim
charakterze. Cze$¢ epizodow omdlen wskazywala
na typowy charakter odruchowy, ale pacjent zgta-
szal tez dwukrotnie epizody omdlen, ktore wysta-
pily w pozycji siedzacej. We wczesniej wykonanych
badaniach wykluczono neurologiczne przyczyny
omdlen. Ze wzgledu na opisywane zmiany elektro-
kardiograficzne zdecydowano o wykonaniu testu
prowokacji farmakologicznej w diagnostyce zespo-
tu Brugadéw. Test przeprowadzono, podajac dozyl-
nie ajmaline w dawce 1 mg/kg mc. w ciagu 5 minut.
Uzyskano diagnostyczny typ 1 zmian elektrokardio-
graficznych (ryc. 2). Z uwagi na watpliwoS$ci zwia-
zane z kliniczng manifestacja objawow (omdlenia
o charakterze odruchowym?) wykonano badanie
elektrofizjologiczne, bioragc pod uwage jego wciaz
wysoka pozycje w stratyfikacji ryzyka w aktualnie
obowiazujacym raporcie ekspertow [1]. W trakcie
badania elektrofizjologicznego (EPS, electrophysio-
logy study) programowang stymulacja z koniuszka
1 drogi odplywu prawej komory, w tym takze sto-
sujac wlew z isuprelu, nie sprowokowano arytmii
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Rycina 2. Zapis 12-odprowadzeniowego EKG u 52-let-
niego pacjenta po podaniu ajmaliny dozylnie (fragment
zapisu EKG metodg Holtera). Zapis 25 mm/s. W odpro-
wadzeniach V1-V3 widoczne cechy typu 1 zmian EKG
opisywanych w zespole Brugadow

komorowej. W wykonanym 24-godzinnym 12-od-
prowadzeniowym monitorowaniu EKG nie rejestro-
wano groznych arytmii komorowych. Przeprowa-
dzono rozmowe z pacjentem, przedstawiajac istnie-
jace wskazania (klasy Ila) do wszczepienia
kardiowertera—defibrylatora (ICD, implantable car-
dioverter—defibrillator). Ostatecznie pacjent nie wy-
razit zgody na proponowany zabieg.

Biorac pod uwage rodzinny charakter prezen-
towanej jednostki chorobowe;j, diagnostyke w kie-
runku zespoltu Brugadoéw zaproponowano cztonkom
najblizszej rodziny pacjenta. Na badania zglosily sie
2 corki. U obu w zapisie spoczynkowego EKG nie
obserwowano zmian typowych dla zespotu Bruga-
dow. Test prowokacji farmakologicznej przeprowa-
dzono typowo jak wyzej. U pierwszej z corek,
23-letniej, wynik testu prowokacyjnego z ajmaling
byt ujemny. U pacjentki nie wystepowaly objawy ze
strony uktadu krazenia.

Druga, 26-letnia corka zglaszata epizody
omdlen o typowym charakterze wazowagalnym. Po
podaniu ajmaliny uzyskano u niej typ 1 zmian EKG
typowy dla zespotu Brugadow (ryc. 3). W wykona-
nym badaniu elektrofizjologicznym, podobnie jak
u ojca, nie sprowokowano komorowych zaburzen
rytmu. W przeprowadzonym 24-godzinnym 12-od-

Rycina 3. Zapis 12-odprowadzeniowego EKG u 26-let-
niej pacjentki po podaniu ajmaliny dozylnie (fragment
zapisu EKG metodg Holtera). Zapis 25 mm/s. W odpro-
wadzeniach V1-V3 widoczne cechy typu 1 zmian EKG
opisywanych w zespole Brugadéw

prowadzeniowym monitorowaniu EKG rowniez nie
rejestrowano groznych komorowych zaburzen ryt-
mu serca. Przeprowadzona diagnostyka neurolo-
giczna nie ujawnila neurologicznego podloza
omdlen. Biorac pod uwage brak udokumentowanych
spontanicznych zmian EKG typowych dla zespotu
Brugadow oraz brak jednoznacznych objawow Kli-
nicznych (omdlenia o charakterze odruchowym), po
rozmowie z pacjentka odstapiono od dalszego lecze-
nia inwazyjnego. Pacjentka pozostawata pod obser-
wacja. Po 16 miesigcach od wykonania proby pro-
wokacyjnej pojawily sie u niej 2 epizody pelnej utra-
ty przytomnos$ci poprzedzone uczuciem silnego
kolatania serca. Charakter omdlen byl wedlug re-
lacji pacjentki zupelnie odmienny od zglaszanych
wczesniej objawow. W efekcie tego wspdlnie z pa-
cjentka podjeto decyzje o wszczepieniu ICD.
W dotychczasowej obserwacji trwajacej 3 lata wy-
stapily kilkakrotnie epizody zaslabnie¢ w sytuacjach
typowych dla omdlen wazowagalnych. Pacjentka nie
miala powiklan w trakcie ciazy 1 porodu. W wyko-
nywanych regularnych kontrolach ICD nie rejestro-
wano epizodow groznej arytmii komorowej wyma-
gajacej interwencji urzadzenia, nie wystapily takze
wyladowania nieadekwatne. U siostry pacjentki, jak
dotychczas, nie odnotowano dolegliwosci ze stro-
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ny ukladu krazenia. U ojca sporadycznie wystepuja
omdlenia o charakterze odruchowym.

Dyskusja

Bardzo trudno oceni¢ rokowanie 0sob z utajona
postacig zespolu Brugadow, czyli tych, u ktorych
ujawniaja sie cechy elektrokardiograficzne tego
zespolu tylko po tesScie prowokacji farmakologicz-
nej. Tymczasem problem dotyczy szerokiej grupy
pacjentéw. W duzych badaniach [6-9] odsetek pa-
cjentow ujawniajacych elektrokardiograficzne cechy
zespolu Brugadow tylko po teScie prowokacyjnym
w stosunku do calej populacji 0s6b z rozpoznanym
zespolem wyniost od 29,3% [8] do az 54,5% [9]. Jak
wida¢, utajona postaé zespolu Brugadow stanowi
blisko polowe catej populacji chorych z tym zespo-
fem. Dane dotyczace rokowania w tej grupie nie sg
jednoznaczne. W obecnych zaleceniach [5] duza role
przypisuje sie wynikowi EPS w stratyfikacji ryzy-
ka 0sob z zespolem Brugadow. Wykazano efektyw-
no§¢ tego badania w przewidywaniu incydentoéw
sercowych u oséb bezobjawowych [6, 10]. Jednak
nie wszyscy potwierdzajg znaczenie EPS w przewi-
dywaniu wystgpienia incydentow sercowych u os6b
z zespolem Brugadow (zaro6wno objawowych, jak
1bezobjawowych) [7, 11]. Mimo ze wykonanie EPS
zaleca sie u 0sob bezobjawowych ze spontanicznie
ujawnianymi zmianami elektrokardiograficznymi
w celu kwalifikacji do wszczepienia ICD [5], to wy-
niki dotyczace jego wartoSci w przewidywaniu in-
cydentow sercowych u osob bezobjawowych z ty-
powym elektrokardiograficznym obrazem zespolu
Brugadow sa nadal sprzeczne. W badaniu FINGER
[9], ktore obejmowato ponad 1000 pacjentow z ze-
spotem Brugadoéw z 4 krajow Europy, nie udowod-
niono, zeby wynik badania elektrofizjologicznego
mial jakiekolwiek znaczenie w stratyfikacji ryzyka
0s6b z ta jednostka chorobowa [9]. W badaniu
PRELUDE [12], do ktérego wlaczono 308 kolejnych
chorych z zespotem Brugadow, u ktorych stwier-
dzono typ 1 zmian w EKG (spontaniczny lub indu-
kowany), arytmia komorowa indukowana w bada-
niu elektrofizjologicznym ré6wniez nie byta czynni-
kiem przepowiadajacym jej wystapienie w okresie
obserwacji. W badaniu tym w analizie wieloczynni-
kowej stwierdzono natomiast, ze jedynie utrata
przytomno$ci w wywiadzie, spontaniczny typ 1
w EKG (HR 4,94), okres refrakcji komor < 200 ms
(HR 3,91) i fragmentacja QRS (HR 4,94) sa nieza-
leznymi czynnikami ryzyka wystapienia zdarzenia
arytmicznego u chorych z zespolem Brugadow.
Badania obejmujace duze populacje 0s6b z zespo-
tem Brugadow w krajach ich endemicznego wyste-

powania nie wykazuja istotnej roznicy w rokowaniu
pomiedzy osobami ze spontanicznymi typowymi dla
tego zespolu zmianami EKG w stosunku do os6b
ujawniajacych te cechy tylko po teScie prowokacyj-
nym [8, 13]. Inni podaja, ze rokowanie w grupie
pacjentow z utajona postacia zespoltu Brugadow jest
lepsze niz u 0s6b ze spontanicznie ujawnianymi jego
elektrokardiograficznymi cechami [14, 15]. Jednak
spontaniczny elektrokardiograficzny obraz zespotu
Brugadow jest postulowany jako czynnik ryzyka
incydentoéw sercowych jedynie w poltaczeniu z prze-
bytym naglym zatrzymaniem krazenia (SCA, sud-
den cardiac arrest) [8,9, 11, 13], wywiadem omdlen
[9, 11] lub wywiadem rodzinnym zespolu Brugadow
[8]. Tylko pojedyncze badania wskazujg na role
spontanicznych zmian EKG w rokowaniu os6b
z zespolem Brugadow jako niezaleznego czynnika
ryzyka zdarzen sercowych [7, 14]. Zgodnie z aktu-
alnym stanem wiedzy mozna wiec powiedziec, ze
osoby, ktore przebyly SCA lub maja omdlenia
w wywiadzie, cechuja sie wysokim ryzykiem zdarzen
sercowych, niezaleznie od tego, czy ujawniajg sie
u nich zmiany w EKG typowe dla zespotu Bruga-
dow spontanicznie, czy tylko po prowokacji farma-
kologicznej. Wiecej jest kontrowersji w stosunku do
oceny rokowania osob bezobjawowych z utajong
postacia zespolu Brugadow, jednak ryzyko naglego
zgonu sercowego u tych osob rowniez istnieje. We
wcigz obowigzujacym raporcie ekspertow z 2005
roku [5] u 0sob z omdleniami, ktore prezentuja typ 1
zmian EKG tylko po teScie prowokacyjnym, nalezy
rozwazy¢ implantacje ICD (zalecenie klasy Ila). Na
podstawie prezentowanego przypadku autorzy
chcieli pokazac, jak trudna i nie do konca jedno-
znaczna jest decyzja wszczepienia ICD u miodej
osoby. Oczekiwany diugi okres zycia, a w zwigzku
z tym potencjalnie wiele zabiegdéw wymiany same-
go kardiowertera oraz elektrody, jest duzym obcia-
zeniem 1 zagrozeniem dla pacjenta. Ponadto powta-
rzajace sie interwencje urzadzenia, u okoto 20-30%
nieadekwatne, maja olbrzymi wplyw na psychike
mlodego czlowieka i w konsekwencji dramatycznie
pogarszajg jako$¢ zycia, a nawet moga prowadzi¢ do
samobojstw [16]. Dlatego niezwykle wazne jest
odpowiednie programowanie granic stref rozpoznania
arytmii, w tej grupie chorych jedynie strefy migo-
tania komor (VF, ventricular fibrillation) = 200/min.
W prezentowanym przypadku mtodej dziewczyny
pozwolito to unikngé nieadekwatnych wyltadowan,
zwlaszcza ze decyzja o wszczepieniu urzadzenia
byta podejmowana przed planowang przez nig cigza.
Nie sposob pomingé mozliwych konsekwencji wy-
nikajacych z pogorszenia komfortu zycia, gtownie
w sferze psychicznej miodej osoby. Brak koniecz-
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noSci interwencji wszczepionego urzadzenia w cig-
gu trwajacej dotychczas 3-letniej obserwacji dodat-
kowo uzasadnia postawienie pytania o sluszno$¢
podjetej decyzji. Ojciec dziewczyny, ktory nie wy-
razil zgody na podobny zabieg, dotychczas pozosta-
je bez incydentoéw sercowo-naczyniowych, a jedno-
czes$nie bez niedogodnos$ci zwigzanych z imlantowa-
nym urzadzeniem. Majac jednak na uwadze mozliwe
grozne konsekwencje rozpoznanej jednostki choro-
bowej [17], taka metoda leczenia musi by¢ powaz-
nie rozwazana zwlaszcza w Swietle wciaz obowig-
zujacych zalecen [5].
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