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Syndrom Brugadovych (BrS) je relativné vzacny hereditarni arytmicky syndrom, ktery je charakterizovan
typickym elektrokardiografickym obrazem ve svodech z pravého prekordia a rizikem malignich komorovych
arytmii. Popisujeme pfipad arytmické boure u pacienta s BrS. Cilem kazuistiky je pfipomenout nutnost volby
nezvyklé farmakoterapie izoprenalinem. Jedna se sice o situaci vzacnou, avsak zivot ohrozujici, kdy tato
znalost mUze byt pro zéchranu pacienta rozhodujici.
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ABSTRACT

The Brugada syndrome (BrS) is a relatively rare hereditary arrhythmic syndrome. It is characterized by typical
electrocardiographic pattern in the right precordial leads and increased risk of malignant ventricular arrhyth-
mias. We are describing a case of an arrhythmic storm in a patient with BrS. The aim of this report is to stress
the necessary choice of uncommon pharmacotherapy with isoproterenol. In this rare, nevertheless life threat-
ening situation, such knowledge could be substantial for patient rescue.

Uvod

Syndrom Brugadovych (BrS) je relativné vzacny hereditarni
arytmicky syndrom (prevalence 1 na 1 000 az 10 000, vyssi
vyskyt je popisovan v jihovychodni Asii, osminasobné vyssi
je vyskyt u muzl nez u zen), ktery je charakterizovan ty-
pickym elektrokardiografickym (EKG) obrazem ve svodech
z pravého prekordia (descendentni elevace useku ST-T o >
2 mm s navazujici negativni vinou T v jednom nebo vice
pravych prekordialnich svodech -V, aV, ve standardni po-

zici nebo po posunuti o jedno az dvé mezizebfi vyse, bud

spontdnné, nebo pfi provokac¢nim lékovém testu — nejcas-
té&ji ajmalin v davce 1 mg/kg). Typicka je dynamika EKG ob-
razu, kdy se charakteristickd morfologie EKG muze objevit
napriklad pfi horecce, po excesivnim poziti alkoholu, po
velkém jidle nebo po podéani provokacnich farmak.> Je-
dinci se spontanni Brugadovym obrazem na EKG maji vyssi
riziko nahlé srde¢ni smrti.6® Ro¢ni incidence arytmickych
pfihod (setrvald komorova tachykardie nebo fibrilace ko-
mor nebo adekvatni terapie z implantabilniho kardiover-
teru-defibrilatoru [ICD]) je u pacient( s BrS s anamnézou

nahlé srdecni zastavy 13,5 %, s anamnézou synkopy 3,2 %,
u asymptomatickych pacientd 1 %.° Jedinou terapii, ktera
je schopna snizit riziko nahlé srde¢ni smrti, je implantace
ICD. Ta je doporucovana u pacientld s BrS s dokumentova-
nou komorovou tachykardii nebo fibrilaci komor a méla
by byt zvaZena u pacientd s anamnézou synkopy se spon-
tannim brugadovskym EKG [5]. V této kazuistice popisuje-
me pfipad arytmické boure u pacienta s BrS s dirazem na
specifickou farmakoterapii.

Popis pfipadu

Devétadvacetilety muz bilé rasy po Uspésné resuscitaci pro
fibrilaci komor s implantovanym kardioverterem-defib-
rilatorem (ICD), doposud se s ni¢im nelécil, bez rodinné
anamnézy nahlé srde¢ni smrti, byl referovdn na nase pra-
covisté po podezieni na BrS. V predchorobi popisoval cel-
kem dva presynkopdlni stavy (politi horkem, buseni srdce
se spontannim Ustupem) pfi bézné pracovni ¢innosti. Obé-
hova zastava vznikla vsedé pfi sledovani televize. Specific-
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Obr. 1 - Polymorfni komorova tachykardie v paméti ICD. Horni stopa je rekonstrukci povrchového EKG, dolni stopa in-

trakardialni EKG.

ka vyvoldvajici pfi¢ina nebyla zfejma. Od implantace ICD
mu pro poresuscitacni mirnou dysfunkci levé komory (ko-
ronarografie s nalezem hladkosténnych tepen) byla zave-
dena terapie beta-blokatorem a inhibitorem angiotenzin
konvertujictho enzymu (ACEI) a substituce autoimunitni
hypotyredzy.

V den ambulantniho vy3etfeni v Poradné pro heredi-
tarni arytmické syndromy nasi kliniky udaval ¢tyfi vyboje,
za poslednich 24 hodin. Kontrolou pfistroje byly potvr-
zeny Ctyfi epizody fibrilace komor terminované vybojem
z ICD (obr. 1 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-re-
ports/clanky.php?p=detail&id=96&pid=1146&file=686).
Na klidové 12svodové EKG kFivce byl patrny typicky obraz

ve svodech V,, V, (obr. 2 http://www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=96 &pid=1146&-
file=687). Pacient byl pfijat na jednotku intenzivni péce
a byla zahajena obvykla lécba arytmické boure: vnucena
stimulace komor 100/min, parenterdlni substituce kalia
i magnezia (vstupni koncentrace kalia byla 4,3, norma
3,5-5,1 mmo/I, vstupni koncentrace magnezia 0,76, nor-
ma 0,66-1,07 mmol/l), tlumeni pacienta nizkou konti-
nualni intravendzni davkou propofolu. Doslo k recidivé
polymorfni komorové tachykardie (KT), do medikace byl
zaveden esmocard v kontinualni infuzi. Komorové tachy-
kardie recidivovaly i pfi terapii esmocardem. Pfechodné
byla blokovana defibrila¢ni funkce ICD magnetem. Na-

Obr. 2 - Typ 1 brugadovského EKG: alespofi 2mm elevace bodu J ve svodu V, s navazujicim descendentnim usekem ST

prechazejicim do negativni viny T
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vzdory zavedené medikaci maligni arytmie pretrvavaly
s nutnosti dalsich defibrilaci (z ICD i externich — celkem
pétkrat). Vzhledem k dosud marné lécbé a EKG obrazu
svédcicimu pro BrS bylo rozhodnuto o nasazeni konti-
nudlni infuze s izoprenalinem (navzdory jeho zndmému
proarytmickému potencidlu), Maligni arytmie prakticky
okamzité vymizely a ani jiz nedoslo k zaddné recidivé. Léc-
ba byla postupné v nasledujicich 48 hodinach vysazena
a pacient byl ve stabilnim stavu propustén do domaciho
osetfeni pouze se substituci levotyroxinem a suplementa-
ci kalemie (vzhledem k dobré systolické funkci levé ko-
mory, byl ACEIl i beta-blokator vysazen). Pacient je dale
sledovan v arytmologické ambulanci mimo nase pracovis-
té. V pfipadé recidiv arytmickych pfihod bylo doporuceno
k jejich redukci nasazeni chinidinu. Mutac¢ni analyza genu
SCN5A neodhalila zadnou pri¢innou mutaci.

Diskuse

Patofyziologické mechanismy BrS nejsou dosud presné
objasnény, existuje hypotéza depolarizacni a repolarizac-
ni.'®'2 Podrobna diskuse mechanismd presahuje moznosti
tohoto textu. V kazdém pripadé u BrS ztraci akéni po-
tencidl (AP) svou typickou konfiguraci (vyrazny prekmit
na zacatku nasledovany fazi plateau - ,spike and dome
morphology”). Dochazi ke ztraté ,dome” a vyraznému
zkraceni trvani AP, predevsim v epimyokardialni vrstvé
myokardu. To je ddno nerovhomérnym zastoupenim jed-
notlivych iontovych kandla v rdznych vrstvach myokardu,
v piipadé BrS je tento fakt dllezity pro kandly nesouci
proud Ito (transient outward — pfechodny proud z bun-
ky). Vysledkem je vyrazna transmuralni disperze repola-
rizace a refrakterit, pfedevsim v oblasti pravé komory.
V takovém pfipadé propagace ,dému” z endomyokar-
didlni vrstvy (kde zlstavd zachovan) do epimyokardialni
(kdy byl ztracen) vede ke vzniku tzv. reentry faze 2 (tedy
reentry ve fazi 2 AP). Pfi uchvaceni vétsi masy myokardu
pak vznikaji typické polymorfni KT.1314

Standardni Iécba arytmické boure spociva v intenzivni
antiarytmické terapii, Upravé iontogramu (hodnoty kalia
a magnezia k horni hranici), dale ve vnuceni vy3si stimulo-
vané frekvence a v trankvilizaci k snizeni sympatikotonu.
U BrS s arytmickou boufi je amiodaron neucinny, flecai-
nid a propafenon mohou situaci jesté zhorsit (pouziva-
ji se naopak jako léky provokujici EKG obraz BrS). Zcela
proti ,zékladnim instinktdm” kardiologa je indikovano
poddani B-sympatomimetika — izoprenalinu (isoprotere-
nol v anglosaské literatufe). Mechanismus jeho ucinku
spocivd v zvyseni vapnikového proudu ICal, coZ pfispiva
k normalizaci tvaru AP. Dalsi moznosti je blokada proudu
Ito (ktery je u BrS zesileny). Jeho specificky kardioselek-
tivni blokator ale neexistuje a jedinym Iékem vykazujicim
signifikantni blokadu Ito je chinidin. Jeho uc¢innost u BrS
byla opakované dokumentovana.'>'"” Lék neni v Ceské re-
publice registrovan. Nicméné je mozny individudIni do-
voz (na nasem pracovisti jsme u jiného pacienta pouzili
Serecor 300 mg Sanofi).

Diagndza BrS je zaloZzena na klinickém obrazu, gene-
tické vysetfeni ma doplikovy charakter, zachyt pfi¢inné
mutace v tzv. hlavnim genu SCN5A nepfesahuje 20 %.'81°
Mutacni analyza rozsahlych panel vedlejSich genu se

dnes spiSe nedoporucuje, nebot produkuje vysledky, je-
jichz interpretace je obtiznd, ¢i spiSe nemozna. Takové
vysledky nejsou Zadnym pfFinosem, naopak jsou zdrojem
frustrace jak pro pacienta, tak pro lékare, hovofi se do-
konce o , genetickém ocistci”,? navic vysledky genetické-
ho vysetieni v soucasné dobé neovliviuji terapeutickou i
prognostickou rozvahu.?

Zaveér

Cilem kazuistiky bylo pfipomenout nutnost volby nezvyk-
Ié farmakoterapie arytmické boufe u BrS. Jedna se sice
o situaci vzacnou, avsak zivot ohrozujici, kdy tato znalost
mUze byt pro zachranu pacienta rozhodujici.
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