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BRUGADA SINDROMAS
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RaktazodZiai: Brugada sindromas, staigi Sirdiné mirtis
Brugada elektrokardiograma.

Santrauka

Brugada sindromui badingas ST segmento paki-
limas desiniosiose kratininése derivacijose ir di-
delis staigios sSirdinés mirties daznis nesant struk-
tarinés sirdies ligos. Sindromas kliniskai pasireis-
kia suaugus. Staigi mirtis nutinka apie 40 metus.
Sindromas sukelia 4 — 12% visy staigiy mirciy
ir maziausiai 20% staigiy mirciy esant struktd-
riskai sveikai Sirdziai. Aprasytas sindromas 1992
m. Tai kanalopatija, sukelta sirdies kanaly, daly-
vaujanciy veikimo potenciale, disfunkcijos. Bru-
gada sindromas paveldimas autosominiu domi-
nantiniu keliu. Siame apZvalginiame straipsnyje
aptartas ligos apibréZimas, jos epidemiologija,
elektrokardiografiniai sindromo pozymiai (trijy
tipy repoliarizacijos sutrikimai desiniosiose kra-
tininése derivacijose, klinikiniai simptomai, dia-
gnostiniai Brugada sindromo kriterijai, diferen-
ciné diagnostika, vaisty sukeltas Brugada EKG
vaizdas, sindromo daznesnio vyrams prieZastys,
genetiniai Brugada sindromo pakitimai, patofi-
ziologiniai lasteliniai ir jony sroviy mechaniz-
mai, gydymas (indikacijos skilveliy defibriliato-
riaus implantacijai, farmakologiniai vaistai Bru-
gada sindromo gydymui), profilaktika, prognozé
ir rizikos faktoriy aptarimas.

[VADAS

Brugada sindromas tai specifiné klinikiné ir elektro-
kardiografiné, neretai Seiminé, patologija, pasireiskian-
ti tipingais elektrokardiografiniais (EKG) pokyciais ir
daZzna staigia Sirdine mirtimi, nesant struktarinés Sirdies
ligos ir vainikiniy arterijy patologijos (1-4).

Sindromas aprasytas 1953 m. Osher HL, Wolff L (5),
1989 m. Martin B ir kt. (2), bet pirma karta Sios elektrinés
Sirdies patologijos esme 1992 m. aprasé du ispany kar-
diologai broliai Pedro ir Josep Brugada (véliau j Sio sin-
dromo tyrima jsijunge ir treciasis brolis Ramon Bruga-
da) (1,2,5-8). Todél is sindromas ir pavadintas jy vardu.

DARBO OBJEKTAS IR REZULTATAI

Epidemiologija. Brugada sindromo (BS) daznis ben-
droje populiacijoje 0,05 -0,1% (11), 5/10.000 (1,6), 5 -
66/10.000 gyventojy (5,12). Tikslus daznis nezinomas,
nes BS kurj laika gali kliniskai nepasireiksti arba EKG
poky¢iai jo atveju gali bati nepastovas ir todél likti ne-
diagnozuoti (10,13). Daznj veikia ir geografiné padétis.
Vakary Europoje, Amerikoje BS daug retesnis (1,2,6) —
0,01 — 0,03% (10), o PietryCiy Azijoje Sis susirgimas
tiesiog endeminis (1,2,5,6). Ten jo daZnis gali siekti net
3% (10), 1/2000 gyventojy (13). Japonijoje BS | EKG
tipas sutinkamas net 0,27% (10), 0,6% (13), 12/10.000
(1) dazniu. Tarp priezasciy, sukelianciy visas staigias
Sirdines mirtis, BS tenka 4 — 12%, o tarp Sios mirties
priezasciy sveikoje Sirdyje — per 20% (6,9), nors kiti nu-
rodo ir didesnius 20 — 50% (1), 40 — 60% (2) dydZius.
Dél daznesniy BS atvejy Pietryciy Azijoje, ten daznes-
nés ir staigios Sirdinés mirtys. Tose $alyse labiau jvai-
ruoja ir jos pavadinimai (be jprasto — sudden cardiac
death, - sudden unexpected nocturnal death syndro-
me (SUNDS), sudden and unexpected death syndrome
(SUDS), bangungut (Filipinuose) — staigi mirtis miego
metu, non-lai tai (Laose), lai-tai (Tailande) — mirtis mie-
gant, pokkuri (Japonijoje) — netikéta staigi mirtis naktj)
(2,13). Nors mirtys daZniausiai nutinka suaugusiems
ir vyrams (vidutinis amzius 40 mety) (3,5,13), bet retai
jos gali istikti ir vaikams. Taigi, BS gali bati ir staigios
kadikiy mirties (sudden infant death syndrome — SIDS)
priezastimi (13).

BS daug daznesnis vyrams nei moterims (4,6,12),
net 8 — 10 karty (1,2,5,9,10). Jiems daZniau registruoja-
mas ir spontaninis BS | tipas (1) ir yra didesné tikimybé
sukelti skilveliy virpéjima (SV) programuojamos elektri-
nés stimuliacijos (PES) metu (1). Skirtumas aiskinamas
lyties hormony poveikiu: aprasytas BS | EKG tipo isny-
kimas po kastracijos dél prostatos vézio; vyrai su BS
turi didesne testosterono koncentracija kraujyje; tarp
ly¢iy yra transmembraniniy jony sroviy skirtumai — vy-
rams labiau iSreiksta, su I susijusi veikimo potencialo
ispjova desiniojo skilvelio epikarde (1,2,4,6,10,12).

Elektrokardiografiniai pozymiai. EKG stebima pil-
na ar nepilna desiniosios Hiso pluosto kojytés blokada
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— DHPKB (5,6,11,16), bet tikros DHPKB gali ir nebdati
(2). Svarbiausia registruojami budingi ST segmento ir T
dantelio pokyciai desiniosiose kratininése derivacijose
(V,_,) (1 lentele).

EKG ST segmento pokyciai kratininése derivacijo-
se, esant Brugada sindromui, pavaizduoti 1 pav.

BS atveju protarpiais gali bati registruojama ir nor-
mali EKG arba skirtingu laiku gali bati uzregistruoti visi
minéti EKG tipai (1,9,12). EKG pozymiai kartais isrys-
kéja registruojant aukstesnes (treCiame ar net antrame
tarpSonkauliniame tarpe) V, _, derivacijas (4,6,18). Kar-
tais tie specifiniai ST segmento pokyciai gali bati stebi-
mi ir apatinése derivacijose (10,17).

QT intervalo trukmé daznai normali, bet gali bati
ir pailgéjusi (QTc > 440 ms) (2,5). Dazniau ji bana pa-
ilgéjusi tik desiniosiose, o ne kairiosiose kratininése
derivacijose (1,4,6,12). Gali bati registruojamas aVR
pozymis (R = 3 mm arba R/q santykis aVR derivacijo-
se =0,75) (1,6). Neretai stebimas ilgesnis (> 200 ms)
PR intervalas, platesnis QRS. PR intervalo pailgéjimas
paprastai atspindi pablogéjusj intraventrikulinj laiduma
(H-V = 55 ms, ar net 65 = 110 ms) (1,2,4-6,10,13). Gali
bati ir pablogéjes laidumas priesirdZiuose (ilgesné P
dantelio trukmeé) (10). Galimos supraventrikulinés ari-
tmijos (4) ar bradikardijos epizodai (ypac pries skilveli-
niy aritmijy pradzia) (4,13).

Kadangi EKG BS poZymiai gali bati nepastovas, tai
ty EKG pokyciy isryskinimui ar paslépty atskleidimui
vartojami meéginiai su antiaritminiais vaistais, blokuo-
janciais natrio kanalus (2,4,5,9,10,12,13,18-22). Tai
ajmalinas 1 mg/kg j/v. per 5 min.; flekainidas 2 mg/kg
i/v. per 10 min. ar 400 mg peroraliai, prokainamidas 10

trukme (1,5,6). Atliekant méginj dél galimy kilti grés-
mingy skilveliniy aritmijy privalu turéti defibriliatoriy ir
izoproterenolio (5). Diagnostine prasme efektyviausias
ajmalinas. Méginio su juo jautrumas 80%, specifis-
kumas 94,4%, teigiama numatoma verté 93,3%, nei-
giama numatoma verté 82,9%. Flekainido Sie skaiciai
mazesni, atitinkamai — 77%, 80%, 96%, 36% (1,6).
Maziausiai efektyvus prokainamidas (5). Palanku ir tai,
kad ajmalinas inaktyvuojamas per kelias minutes, o
pusinis eliminacijos laikas flekainido 20 val., prokai-
namido — 3-4 val.(2,5). Japonijoje (19) itin vertinamas
pilsikainidas, | C klasés pagal V. Williams antiaritminis
vaistas, grynas natrio kanaly blokatorius, nes kiti be na-
trio kanaly blokuoja ir kalio kanalus (19-21).

Klinika. Ligoniai, turj EKG BS pozymius, gali is-
likti ir asimptominiais (1,6), taciau visiems yra didelé
skilveliy aritmijy (savaime praeinanti polimorfiné, re-
tai monomorfiné, skilveliy tachikardija (ST); skilveliy
virpéjimas; staigi Sirdiné mirtis) rizika (2,4,5,9,23).
Skilvelinés aritmijos daZniausiai prasideda treciajj, ke-
tvirtajj gyvenimo desimtmetj, ypac sulaukus 40 mety
(1,2,6,9,10,13,23), bet gali prasidéti ir keliy dieny — 1
— 84 mety gyvenimo laikotarpiu (5,9,10). Staigi Sirdi-
né mirtis gali bati pirmuoju BS pasireiskimu (1,2,5,12),
taciau dazniau — 23% (1,2,6,13) ar net 80% (5) atvejy
ligoniai anamnezéje jau yra turéje apalpimy. Skilveli-
nés aritmijos, staigi mirtis daZniausiai jvyksta tuomet,
kai dominuoja vagalinis aktyvumas, pvz., poilsio, mie-
go metu, ankstyvy rytiniy valandy laiku (1,2,4-6,10).
Ligoniams su implantuotu skilveliy defibriliatoriumi
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net 26 is 30 SV epizody nutiko naktj (6). Grésmingos
skilvelinés aritmijos gali prasidéti ir sukars¢iavus, gau-
siai pavalgius, pavartojus alkoholio (10). Dalj Zmoniy
su BS vargina ekstrasistolés, galvos svaigimai (1,6).
Daznesnés, nei jprasta, ir supraventrikulinés aritmijos
(5): dazniausiai (6 — 20 — 38%) prieSirdziy virpéjimas
(1,6,10,24), bet gali bati ir priesirdinés, atrioventrikuli-
nés tachikardijos (2,5,10).

Diagnostika. BS diagnostiniai kriterijai: | tipo ST se-
gmento skliauto formos pakilimas = 2 mm daugiau nei
vienoje i§ desiniyjy kratininiy derivacijy (V, _,), uzre-
gistruotas spontaniskai ar méginiy su natrio blokatoriais
metu, ir kuris nors vienas i Zemiau minimy: ® doku-
mentuota skilveliy aritmija (SV; praeinanti polimorfiné
ST; skilveliy aritmijy sukélimas PES metu — jos teigiama
nusakomoji verté 37 — 50% ir neigiama nusakomoji
verte 46 — 97% (2,5); © Seiminé anamnezé (staigios
mirtys Seimoje iki 45 mety, | tipo EKG pozymiai Seimos
nariams. Seimine anamneze turi apie 50% BS turinciy
ligoniy (21); simptomai susije su aritmijomis (apalpi-
mas — syncope, naktinis agoninis kvépavimas) (1,2,4-
6,10,13,18).

Taigi, tik 1 EKG tipas yra diagnostinis BS pozitriu
(1,4,25). Jei registruojami tik Il arba 1l EKG tipai, rei-
kalingi méginiai su natrio kanaly blokatoriais ir bati-
nas uzregistravimas | EKG tipo. Asimptominiai ligoniai,
turintys | EKG tipa, negali bati vertinami kaip turj BS,
o tik kaip turintys idiopatinj Brugados EKG vaizda (1).
Nors ir asimptominiai, bet Zmonés su | EKG tipu, vis
tik turéty bati vertinami kaip turj rizika staigiai Sirdinei
mirc¢iai (6). Richter S ir bendr. nuomone (14), EKG BS
diagnostiniai kriterijai turéty bati perziaréti. Jy duome-
nimis, V, derivacija néra diagnostiné. Pakanka I tipo
EKG pozymiy V, ir V, arba tik vienoje V, derivacijoje.
Ligoniai su | tipo EKG poZymiais dviejose V, + V, de-
rivacijose arba tik vienoje V, derivacijoje nesiskyré nei
klinika, nei baigtimi.

Kai apalpimai ar staigi Sirdiné mirtis nutinka struk-
tariskai normalioje Sirdyje, visuomet privalu pagalvoti
apie BS galimybe (10,13).

Diferenciné diagnostika. Reikia prisiminti galimus
ST segmento pakilimus V, _, derivacijose ir kity bakliy
metu. Tai: ® atipiné desiniosios Hiso pluosto kojytés
blokada (tuomet rekomenduojama matuoti terminalinj
QRS kampa tarp kylancios S dantelio dalies ir besilei-
dziancios r’ dantelio dalies asiy; to kampo dydis 42°
(esant Il EKG tipui), 54° (esant Il EKG tipui) ir 12° (esant
nepilnai DHPKB) (25); ® Gminis miokardo infarktas,
ypac desiniojo skilvelio; ® Gminis perikarditas (miope-
rikarditas); ® hemoperikardas; ® plauciy arterijos em-

bolija; ® disekuojanti aortos aneurizma; ® centrinés ir
autonominés nervy sistemos sutrikimai; ® Duchenne
raumeny distrofija; ® Friedreich ataksija; ® kairiojo
skilvelio hipertrofija; ® aritmogeniné desiniojo skilve-
lio displazija (atskirti kartais néra lengva (2,5,12); esant
minétai patologijai badingi normalus atrioventrikulinis
laidumas, fiksuoti EKG pokyciai, monomorfiné skil-
veliy tachikardija, Sirdies nepakankamumo pozymiai,
teigiamas antiaritminiy vaisty I, Il, lll klasiy poveikis ir
kt.); ® mechaniné desiniojo skilvelio nutekamyjy taky
kompresija (tumoras mediastinume, pectus excava-
tum); ® po elektrinés Sirdies defibriliacijos (ypac¢ negali
bati vertinama EKG tuoj po gaivinimo) (5); ankstyvos
repoliarizacijos sindromas, ypac atletams (ST pakilimas
labiau pasislinkes j kaire, t.y. V, _, derivacijose ir siau-
ras QRS (< 110 ms); rekomenduojama painesniais atve-
jais 3 mén. nutraukti treniruotes ir tuomet EKG vertinti
i$ naujo (4,5,10); ® hipotermija (] — Osborno banga
bana kairiosiose kratininése ir apatinése standartinése
derivacijose) (1,2,4-6,10,12,15,16).

Yra dar elektrolity pokyciy, gydymo vaistais ar vais-
ty perdozavimo, apsinuodijimy jais pasekmés, galin-
¢ios sukelti I, Il ir Il tipy EKG Brugada pozymius, da-
line DHPKB. Ne visuomet lengva nutarti, ar elektrolity
disbalansas, vaistai tik sukélé Brugada EKG vaizdus, ar
atskleidé pries tai neregistruotg BS EKG. Tai: ® hiperka-
lemija; © hiperkalcemija; ® apsinuodijimas kokainu,
alkoholiu; ® gydymas ir/ar apsinuodijimas Siais vais-
tais: antiaritminiai preparatai (natrio kanaly blokato-
riai, | C klasé — flekainidas, pilsikainidas, propafenonas
ir I A klasé — ajmalinas, prokainamidas, dizopiramidas,
cibenzolinas); kalcio kanaly blokatoriai — verapamilis;
B adrenoreceptoriy blokatoriai — apsinuodijimas pro-
pranololiu; antiangininiai vaistai (kalcio kanaly bloka-
toriai — nifedipinas, diltiazemas; nitratai — izosorbido
dinitratas, nitroglicerinas); kalio kanaly atvéréjai (niko-
randilis); ® psichotropiniai vaistai (tricikliai antidepre-
santai: amitriptilinas, nortriptilinas, desipraminas, klo-
mipraminas; tetracikliai antidepresantai — maprotilinas;
fenotiazinai — perfenazinas, ciamemazinas; selektyvas
serotonino reabsorbcijos inhibitoriai — fluoksetinas; li-
tis; priestraukuliniai — klanazepamas; antipsichoziniai
— trifluoperazinas, loksapinas); ® kiti vaistai (histamino
H, receptoriy blokatoriai dimenhidrinatas, difenhidra-
minas — 4,9,18; lokalus anestetikas bupivakainas — 9;
bendrinis anestetikas propofolis; muskarininiai stimu-
liatoriai acetilcholinas, edroforiumas — 18) (1,2,4-
6,9,11-13,15,16,18,20,26,28). Apradytas ir karSciavi-
mo laikinai sukeltas Brugada EKG Il tipas (29).

Genetika ir patomechanizmas. BS paveldimas au-
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tosominiu dominantiniu badu (1,6,13). Per 60% ligo-
niy BS gali bati sporadinis, t.y. jo néra tévams ir kitiems
giminéms, nors ta tiksliai jvertinti sunku (tévai gali bati
jau mire, BS gali pasireiksti vélai) (13). Pirmasis genas
atsakingas uz Sia liga nustatytas 1998 m. Chen Q ir
bendr. (6,9,12,13,23). Sis genas SCN5A koduoja Sirdies
natrio kanalus ir yra atsakingas uz Sirdies veikimo po-
tencialo 0 faze (1,2,10,13). Kiekvienas vaikas, jei kuris
i$ tévy serga BS, turi 50% rizika paveldéti Sia liga (13).
Nors vyrai ir moterys §j pakitusj gena paveldi vienodai,
vyrai BS, kaip minéta, serga 8 — 10 karty dazniau (12).
SCN5A mutacija dazniau randama $eiminiy nei spora-
diniy BS atvejy metu (1,4,13). Néra aisku, ar i muta-
cija susijusi su BS blogesne prognoze, staigios Sirdinés
mirties rizika (4). Nustatyta 50 — 100 skirtingy SCN5A
mutacijy (1,4,6,23). Be Brugada sindromo $io geno mu-
tacijos gali sukelti jvairius fenotipus: ilgo QT (Romano
— Ward) sindroma, izoliuotus progresuojancius Sirdies
laidumo (Lenegre liga) sutrikimus, idiopatinj SV ir stai-
gia nepaaiskinama mirtj naktj. Jos visos, kaip genetinés
alelinés ligos, sukeltos to paties geno mutacijy (13,23).
SCN5A mutacija randama mazdaug 18 — 30% ligoniy
su BS. Tai reiskia, kad gali bati ir kity geny pokyciai,
salygojantys Sia liga (1,4,6,7,13,23). Paskutiniaisiais
metais nustatyti 4 nauji genai, susije su BS, nors tiks-
lus jy skaicius nezinomas (6). Geno T1620M mutacija
kei¢ia jony sroves esant pakilusiai kiino temperatarai.
Paskelbti keli atvejai, kuomet sukarsciavus pasireiske
BS su SV (23).

2002 m. Weiss R ir kt. gausiai Seimai su BS nustaté
pokycius ant chromosomos 3 (3p 22 — p24), nesusiju-
sius su SCN5A. Tai GDP - 1L genas, veikiantis Sirdies
natrio kanalus ant lasteliy pavirsiaus (1). Sio geno muta-
cija sumazina natrio sroviy jéjima apie 50%, o SCN5A
— apie 31% (1,6,9). Esant BS kombinacijai su trumpu
QT intervalu (QTc < 360 ms), nustatyta CACNA1C ir
CACNB2 geny, siejamy su a — tipo kalcio kanalais, mu-
tacija (9). Neseniai, BS atveju, nustatyta geno KCNE3,
susijusio su iSeinancia kalio srove, mutacija (6).

BS diagnozé apie 75% atvejy gali bati patvirtinta be
molekulinio genetinio tyrimo (13). Genetinis tyrimas
néra rekomenduojamas kaip rutina patvirtinty ar jtarty
BS atvejais. Kartais jis gali bati atliekamas klinikiniam
smulkesniam Seimos jvertinimui, ekspertizei, Zziniy
apie genotipo — fenotipo rysius praplétimui (4,13,30).

BS pagrindinai elektriné Sirdies liga, kanalopatija.
Kinta skilveliy kardiomiocity normalus veikimo po-
tencialas, kyla jony sroviy variacijos tarp endokardo
ir epikardo. |éjimo natrio kanaly I sroviy slopinimas
(sutrikimas esant SCN5A mutacijai) sukelia jéjimo ir

iséjimo sroviy disbalansa lasteliy veikimo potencialo
1 fazés gale. Panasi situacija yra ir kuomet mazéja a
— tipo jéjimo kalcio srove (Ica (o)) sukelta CACNAIC
ar CACNB2 mutacijy ar kuomet didéja iséjimo kalio
srové (Ito), sukelta neseniai aprasytos KCNE3 mutaci-
jos. Tai sukuria transmuralinio voltazo gradienta, Zymia
desiniojo skilvelio transmuraline ir epikardine repolia-
rizacijos dispersija ir substratg reentry aritmijoms (len-
gvina fazés 2 reentry mechanizma tarp dviejy desiniojo
skilvelio epikardo sriciy ar tarp Sio skilvelio endokardo
ir epikardo) (1,2,6,9,12,17,23).

Gydymas. Vienintelis jrodytas efektyvus BS gy-
dymas vyra skilveliy defibriliatoriaus implantacija
(1,2,6,12,13). Pagal 2006 m. ACC/AHA/ESC (ACC
— American College of Cardiology; AHA — American
Heart Association; ESC — European Society of Cardio-
logy Committee) gaires rekomenduojama implantuoti
defibriliatoriy po staigios mirties (naudingumo klasé
| — metodas neabejotinai naudingas; pagristumo lygis
B — nuomoné pagrjsta vieno atsitiktiniy imciy kliniki-
nio tyrimo arba neatsitiktiniy imciy tyrimy duomeni-
mis) ir ligoniams su | tipo EKG patyrusiems syncope
(klasé IIA — daugumos eksperty nuomone metodas
naudingas; pagristumo lygis C — bendra eksperty nuo-
moné) (31). Dél defibriliatoriaus implantacijos asimp-
tominiams ligoniams aiskumo néra. Programuojamos
elektrinés stimuliacijos (PES) vaidmuo nustatant rizikos
dydj nepatvirtintas. Jei jos metu pavyko sukelti SV/ST
— sitloma II b rekomendacijy klasé (naudingumas yra
maziau pagristas) (31). Nors kai kurie autoriai teigia,
kad reikia implantuoti defibriliatorius ir ligoniy su BS ir
staigia mirtimi giminéms - klinikinés studijos didesnés
staigios mirties rizikos jiems nepatvirtino (31). 2003 m.
Il sutarimo konferencijos (the second consensus con-
ference: endorsed by the heart rhythm society and the
European heart rhythm association) rekomendacijos: li-
goniams, patyrusiems staigia mirtj ar syncope (su | tipo
EKG) — implantuoti (I klasé); jei syncope ir I tipo EKG tik
po natrio blokatoriy — Il klasé (nuomonés apie metodo
naudinguma priestaringos), esant spontaniniam EKG
| tipui ir PES sukelti SV/ST (IIA klasé), jei SV/ST nesu-
kelti — tik ligonj sekti; | tipo EKG po natrio blokatoriy,
apsunkinta Seiminé anamnezé ir PES sukelti SV/ST — I
klasé; jei tais atvejais PES skilveliniy aritmijy nesukélé
ir néra Seiminés anamnezés — tik sekti (1). Pastarajai Il
sutarimo konferencijos nuomonei pritaria dauguma au-
toriy (6,8,13,18,19). Defibriliatoriaus implantacija gali
sukelti jvairiy komplikacijy (31). Be to, sudétingesné
gydymo taktika dél uZeinanciy ir priesirdziy aritmijy
(10). Implantavus defibriliatoriy sekty ligoniy mirsta-
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mumas per 10 mety buvo nulinis (2). Retai bandoma
radiodaznuminé — kateteriné skilveliy ektopiniy Zzidi-
niy ablacija (10).

Medikamentiniam BS gydymui siGlomi vaistai, ma-
Zinantys kalio jony i$éjimo sroves (Ito inhibitoriai) arba
didinantys kalcio (Ica), natrio (I ) jéjimo sroves. Ito
blokatoriai: 4-aminopiridinas (galimai neurotoksiskas),
chinidinas, tedisamilis, AVEO 118. Visi jie efektyvis
eksperimente — slopina 2 fazeés reentry. |, aktyvatoriai:
B adrenerginis vaistas izoproterenolis (eksperimente
slopina 2 fazeés reentry), fosfodiesterazés inhibitorius
cilostazolis (apie jo nauda iSvengiant SV nuomonés
priestaringos). | atveréjai: kinieciy Zolinis vaistas di-
metil litospermatas B (dmLSB) (eksperimente slopina
2 fazés reentry) (1,2,6,12). Labiausiai vertinamas ir
tinkamas ilgalaikei terapijai iSvengti staigios mirties
yra IA klasés antiaritminis vaistas chinidinas (1 — 2
g/d) (1,2,6,12,13). Tedisamilis, izoproterenolis tinka-
mi ST gydymui (2,10,12,13). Chinidinas, izoprotere-
nolis ypa¢ palankas vaiky gydymui: normalizuoja ST
segmento pakilima, uzkerta kelig ST/SV (2). B adreno-
receptoriy blokatoriai, amiodaronas ar jy kombinacija
neturi naudos (2).

Profilaktika. Ligoniai su BS ar asimptominiai, tik
turj EKG Brugada pozymius, turéty vengti karsciavimo,
anestetiky, antidepresanty, antipsichoziniy vaisty su
natrio kanalus blokuojanciu poveikiu, vagotoniniy me-
dikamenty, a adrenerginiy agonisty, p adrenorecepto-
riy blokatoriy, kokaino, | generacijos antihistamininiy,
IC ir IA klasiy antiaritminiy vaisty (4,13).

Prognozé. Serganciyjy BS ligoniy prognoze dau-
giausia blogina staigios mirties poziariu:

e spontaniskai registruojamas | EKG tipas
(4,10,13,23). Jis staigios mirties rizika didina 7,7 karto
(10). Nakano Y ir bendr. (32) duomenimis, nepriklau-
somas staigios mirties rizikos faktorius yra spontaninis |
EKG tipas ne V,, o tik V, derivacijose;

e anamnezéje buvusios syncope, staigi mirtis. Tai
patikimai (p < 0,01) (12) didina SV rizika ir jis jvyksta
per 54 mén. (1), 50% ligoniy — per 5 metus (23). Buves
SV didziausias rizikos faktorius (1,4);

e PES sukeliamos skilvelinés aritmijos (4,13). Jos SV
rizika taip pat didina patikimai, p < 0,0001 (12). Visi
Sie faktoriai salygoja Zenkliai didesne staigios mirties
rizika (1,2,6,12), su 27,2% dazniu per 2 metus (2) ar su
45% rizika bet kokiu gyvenimo laikotarpiu (13).

Blogesné prognozé serganciyjy BS vyry negu mo-
tery (1,4,6,13). Jiems staigios mirtys daznesnés net 5,5
karto (10). Ligos baigtj blogina vaikystéje prasidéjes
BS su syncope (10), BS lydincios priesirdinés aritmijos

(6,10), QTc prailgéjimas desiniosiose kratininése deri-
vacijose (1), aVR pozymis (1). Jei | EKG tipg sukéleé tik
natrio kanaly blokatoriai, bet ligoniy anamnezéje bu-
ves SV, tai jy rizika staigiai mirCiai panasi j turinciyjy
spontaninj | EKG tipa (19). Asimptominiai ligoniai su |
EKG tipu tik po méginio su natrio kanaly blokatoriais ir
negaléjimu jiems sukelti skilveliniy aritmijy PES metu
turi minimalia staigios mirties rizika ar jos iSvis neturi
(1,2,18). Jiems metinis galimas aritmijy daznis 0,24 —
3,6% (19). Nejrodyta, kad rizikos faktoriais yra nepa-
lanki Seiminé anamnezé, SCN5A mutacija (1).
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BRUGADA SYNDROME

Dagmara Reingardiené, Jolita VilCinskaite

Summary

Key words: Brugada syndrome, sudden cardiac death, Brugada
electrocardiographic pattern.

The Brugada syndrome is characterized by ST segment elevation
in the right precordial ECG leads and a high incidence of sudden
death in patients with structurally normal hearts. The syndrome ma-
nifest primarily during adulthood, with a mean age of sudden death
of approximately 40 years. The syndrome is thought to be responsi-
ble for 4 — 12% of all sudden deaths and at least 20% of deaths in
patients with structurally normal hearts. The syndrome was descri-
bed in 1992. The Brugada syndrome is a channelopathy that causes
dysfunction of a cardiac channel participating in the action potencial.

Inheritance in Brugada syndrome occurs as an autosomal
dominant trait. In this review article there are discussed about de-
finition and epidemiology of the disease, the electrocardiographic
manifestations of the Brugada syndrome (three types of repoliari-
zation patterns in the right precordial leads), clinical characteristics,
diagnostic criteria for Brugada syndrome, differential diagnosis, drug
— induced Brugada — like ECG patterns, basis for the greater preva-
lence of the Brugada phenotype in males, genetic factors underlying
the Brugada syndrome, cellular and ionic mechanisms, management
(indications for implantable cardioverter defibrillator, pharmacologi-
cal approach to therapy in the Brugada syndrome), prevention and
prognosis, and risk stratification.
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