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INFORMACE O CLANKU SOUHRN

Historie c¢lanku: Syndrom Brugadovych (BrS) je maligni, geneticky podminény, arytmogenni syndrom, pro ktery je charakteri-
Dosel do redakce: 18. 11. 2015 sticky patologicky elektrokardiograficky (EKG) zdznam a zvysené riziko nahlé srdecni smrti (NSS). Tento syn-
Pfepracovan: 16. 12. 2015 drom je zodpovédny pfiblizné za 4 % pfipadl ndhlého umrti a az 20 % néhlého Umrti osob se strukturalné
Pfijat: 19. 1. 2016 zdravym srdcem. Od prvniho popisu BrS, ktery v roce 1992 publikovali $panélsti kardiologové Pedro a Josep
Dostupny online: 2. 3. 2016 Brugadové, stale pretrvdvaji nékteré nevyiesené klinické otazky, napf. stratifikace rizika a vyhledavéni osob

s vysokym rizikem NSS, které potiebuji implantaci kardioverteru-defibrilatoru (ICD). VSechna doporuceni
vychézeji pouze z nazoru odbornik(, dosud neni k dispozici validovany algoritmus pro stratifikaci rizika
asymptomatickych nemocnych (nizka prevalence, zadné randomizované kontrolované studie). Elektroana-
tomické mapovéni prokazalo arytmogenni substrat nad vytokovym traktem pravé komory pacientl s BrS
a moznosti jejich ovlivnéni radiofrekvencni ablaci se zdaji byt slibné. Ve snaze o snizeni morbidity a mortality
asymptomatickych pacientl je nutné lepsi pochopeni genetickych a elektrofyziologickych abnormalit pod-
miriujicich BrS a zlep3eni stratifikace rizika.
V tomto ¢lanku popisujeme kasuistiku 42letého muze s EKG zdznamem typickym pro BrS, ktery byl pofizen
po nahlé zéstavé srdce. Zarover shrnujeme soucasné poznatky o diagnostickych metodach vyuzivajicich EKG
a zdurazriujeme rizikové faktory pfi stratifikaci rizika i moznosti Iécby pacientl s BrS.

© 2016 Published by Elsevier Sp. z 0.0. on behalf of the Czech Society of Cardiology.
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ABSTRACT

Brugada syndrome (BrS) is a malignant, genetically-determined, arrhythmogenic syndrome that is charac-
terized by abnormal electrocardiogram (ECG) findings and an increased risk of sudden cardiac death (SCD).
BrS is responsible for about 4% of all sudden deaths and up to 20% of sudden deaths among patients with
structurally normal hearts. Since the first report on BrS in 1992 by the Spanish cardiologists Pedro and Josep
Brugada, there are still some unresolved clinical problems as risk stratification (RS) and identification of
those patients at high risk of SCD who need implantable cardioverter-defibrillator (ICD). All recommendati-
ons are based on expert opinion, there is still no validated algorithm for RS of asymptomatic patients (low
prevalence, no randomized controlled trials). Electro-anatomic mapping studies have revealed, for the first

Keywords: time, an arrhythmogenic substrate over the right ventricular outflow tract (RVOT) in BrS patients. Better
Brugada syndrome understanding of the genetic and electrophysiological changes underlying BrS are needed for RS of asym-
Implantable ptomatic BrS patients in preventing morbidity and mortality.

cardioverter-defibrillator In this article we present a case of 42-year-old man with Brugada type ECG that was recorded after sudden
Risk stratification cardiac arrest and briefly summarize current knowledge about the ECG based methods for diagnosis and
Sudden cardiac death emphasize risk factors for RS and options in treatment of BrS patients.
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Syndrom Brugadovych — kasuistika

Uvod

Syndrom Brugadovych (BrS) je autosomalné dominantni
onemocnéni projevujici se synkopou nebo nahlou srdecni
smrti u jedincd se strukturalné zdravym srdcem. Celosvé-
tové se prevalence BrS odhaduje na 2-15/10 000; je vyssi
v jihovychodni Asii (Filipiny, Japonsko, Thajsko, Laos atd.).
Prevalence je vy33i u muzl (a obvykle vykazuje zavaznéjsi
fenotyp) [1]; pomér muzi : Zeny dosahuje hodnoty 8-10 :
1. I kdyz se u vétsiny pacientld symptomy projevuji ve treti
nebo ctvrté dekadé Zivota, k rozvoji onemocnéni muize
dojit ve kterémkoli véku. Jedinym ucinnym zplsobem léc-
by fibrilace komor (FK) je pouziti implantabilniho kardio-
verteru-defibrilatoru (ICD). U akutnich stavl (repetitivni,
incesantni komorové tachykardie [KT]) predstavuje Zivot
zachranujici postup podani vhodnych antiarytmik.

Kasuistika

Dvaactyricetilety Vietnamec bez vyznamnéjsi anamnézy
a bez nahlé srdecni smrti (NSS) v rodinné anamnéze byl do-
praven na urgentni pfijem po Uspésné resuscitaci po zasta-
vé srdce v dusledku fibrilace komor. Pfi sledovani televizni-
ho seridlu s manzelkou nahle ztratil védomi. Po telefonicky
asistované neodkladné resuscitaci byla posadkou zachran-
né sluzby po pfijezdu na misto zachycena FK.

Posadka zachranné sluzby provedla rozsifenou resusci-
taci v¢etné endotrachedlni intubace a aplikace dvou elek-
trickych vyboju, kterd vedla k obnoveni krevniho obéhu
se sinusovym rytmem a srdecni frekvenci 140 tepd/min,
s hodnotou krevniho tlaku 166/100 mm Hg (pfi katechola-
minové podpore noradrenalinem).

Po pfijezdu na anesteziologicko-resuscita¢ni oddéleni
bylo pokracovdno v umélé plicni ventilaci (UPV) s docas-
nou katecholaminovou podporou (prvnich 24 hodin) a po
dobu 48 hodin s terapeutickou hypotermii (34 °C). V tvodu

hospitalizace doslo k rozvoji aspira¢ni pneumonie, kterd
byla Ié¢ena cilenou antibiotickou terapii. Epizoda fibrila-
ce sini (FS) s rychlou komorovou odpovédi (ktera se roz-
vinula druhy den hospitalizace) byla terminovana amio-
daronem, nasledné trval sinusovy rytmus s EKG obrazem
typickym pro BrS 1. typu (obr. 1 a 2); béhem monitorace
se jiz zaddné dalsi arytmie nevyskytly.

Prehospitalizacné pacient neuzival dlouhodobé Zzad-
nou medikaci a vanamnéze nebylo zndmé zadné infekéni
onemocnéni ani jiné abnormality. Transthorakalni echo-
kardiografie prokazala normalni kinetiku stén komor
s ejekeni frakei levé komory 55-60 %, normdlni funkci
chlopni, bez vyznamnéjsi patologie. Hodnoty laborator-
nich parametr (hemoglobin, tyreotropni hormon, jater-
ni testy, ledvinné parametry) byly v referen¢nich mezich,
lehka hypokalemie (3,4 mmol/l) byla substituovana. Opa-
kované vysetreni kardioenzymuU prokdazalo dynamicky
vzestup (maximalni koncentrace troponinu | byla druhy
den hospitalizace 13,02 pg/l), nejspise v disledku resusci-
tace a opakované defibrilace.

Stav pacienta si vyzadal celkem 14 dni trvajici UPV,
tracheostomie byla provedena devaty den hospitalizace.
Pricinou delsi intubace byla hypoxicko-ischemicka encefa-
lopatie v dusledku poskozeni mozku po zastavé srdce (CT
sken mozku bez vyznamnéjsi patologie). Pacient(iv neuro-
logicky nalez (neklid, tremor, zvy$eny svalovy tonus, ome-
zend spoluprdce) se diky intenzivni [é¢bé a rehabilitaci po-
stupné zlepsoval a po 64 dnech hospitalizace byl pacient
propustén domu s mirnou poruchou kratkodobé paméti.

Diagndza BrS byla stanovena na zakladé charakteristic-
kého EKG obrazu 1. typu spolu s anamnézou FK (vzniklou
v klidu) dokumentovanou zachrannou sluzbou. Pacient
neabsolvoval koronarografii (mlady muz bez predchozich
symptomu, bez rizikového profilu tykajiciho se ischemické
choroby srdecni [ICHS]). Magnetickd rezonance srdce neby-
la indikovdna (echokardiografické vysetieni neprokazalo
strukturalni onemocnéni srdce), bez podezfeni na arytmo-
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Obr. 1 - EKG u pacienta s BrS a diagnostickym obrazem EKG 1. typu



M. Derevjanik, L. Sediva

559

= ABNORMAL kG
1 T aVR

i

AL

L

! L

| A | |
= Lo adlm—any '

avl

i r
s

el aVE

i

| ! i
1 1 |
amd l\/"'\_/\-l L

1 | | [- | i il'_ | Bl
1 80 L g e i Ghe ds d il
| FI i H i b
I ] 5 11y U i | f (iR
: A -p-_h-ww_{‘s‘-/m_—_nll‘ll'\«-v._.,-g'r ‘ :I "V‘—""r !/\J:/\HW‘AT
; f l iR
'W'%Jwﬁww‘%-w\/w\M‘wx»ﬁ.:w“-\“f;rﬁﬂJﬁ_[’mE{m‘“;'/ \nw‘\-«h/’\-a:* -

Lf"\-’\.l:ilr, /‘\..,\,,IFLNJ\/\—JW*./\AJI L~ !k/"‘“-m-.!ll'\/‘“—m[!l-/ ’\-—"J’ \/\V‘Jq/"“"'dllvkl:J—L

Unconfirmed
LE

MDD musi review

Vi

J

v |

vsl.
H

Vi Vi

il il

; |

i }

25 mm/s 10 mm/mV ||‘ % 0.5 Hz = 40 Hx W[ HF708 | 095206

Obr. 2 - Dynamicka variabilita EKG u téhoz pacienta

genni kardiomyopatii pravé komory (ARVC) a v ramci
sekundarni prevence mu byl 64 dni po NSS implantovan
ICD. Témér 80 % vsech pfipadd NSS u osob starsich 55 let je
dusledkem ischemické choroby srdecni, a proto je indikova-
no provedeni koronarografie. Mezi klinické jednotky imituji-
ci BrS patfi ARVC. Syndrom Brugadovych lze od ARVC odlisit
podle absence strukturdlnich srde¢nich abnormalit, vyskytu
polymorfni KT ve spanku nebo v klidu, EKG zmén zvyrazné-
nych po podani vagotonik a mutaci gent. Pokud by pacient
mél EKG s obrazem 2. typu, nasledoval by provokacni test
s pouzitim blokatoru sodikovych kanal. Radu dal3ich pfigin
zastavy srdce |ze rozlisit pomoci anamnézy a zobrazovacich
vySetieni (ICHS, perikarditida, plicni embolie, disekce aorty,
preddvkovani tricyklickymi antidepresivy, hypotermie, ...).

AZ doposud (o Sest mésicli pozdéji) zije pacient bez
arytmii, vratil se ke své rodiné i do zaméstnani, kde pra-
cuje jako prodavac. Mezi ¢leny jeho rodiny, ktefi pobyvaji
v Ceské republice, nebylo v rodinné anamnéze zjiténo sr-
decni onemocnéni ani pfipad NSS. Mnoho jeho sourozen-
cl viak zije ve Vietnamu a jejich anamnéza neni znama.

Pacient podstoupil genetické vysetfeni — TruSight Car-
dio Sequencing Kit (umoznujici vysetfit 174 genu) — vy-
sledky vysetreni nejsou t.¢. k dispozici. Eventudlni dovyset-
feni jeho déti (synové ve véku 9 a 10 let, dcera ve véku 14
let), ktefi nejsou nosici fenotypu BrS, bude nasledovat dle
vysledkd molekularné-genetického vysetreni.

| kdyZ se s diagnézou BrS nesetkdvame ¢asto, mize mit
fatalni nasledky. Cilem této kasuistiky je zdUraznit nut-
nost pomyslet v ramci diferencialni diagnostiky u pacien-
td se synkopou a NSS i na tento syndrom, zvl&sté pfi zvy-
$ené migraci obyvatel z rizikovych oblasti.

Diagnéza

Pro BrS je charakteristicky EKG obraz (intermitentni nebo
trvaly) spolu s alespori jednim z nasledujicich nalezd: do-

kumentovana komorova arytmie: polymorfni KT nebo FK,
symptomy spojené s arytmii (synkopa, zachvat nebo gas-
ping v noci), pozitivni rodinnd anamnéza (NSS do véku
45 let, EKG obraz 1. typu). Podle odborného stanoviska
o dédi¢nych arytmogennich onemocnénich z roku 2013
jsou pro stanoveni diagnézy BrS klicové zmény alespon
v jednom svodu z pravého prekordia.

Kritéria EKG

Typ 1: elevace viny J a konkavni elevace useku ST o vice
nez 2 mm s naslednou inverzi viny T, které se objevuji
spontanné.

Typ 2: sedlovita elevace Useku ST o vice nez 2 mm s na-
slednou bud' pozitivni, nebo bifazickou vinou T, dfive po-
uzivany termin EKG obraz 3. typu (bud sedlovita, nebo
klenuta elevace Useku ST o vice nez 1 mm) je nyni klasifi-
kovan jako EKG obraz 2. typu [2] (obr. 3).

Diagndza BrS je stanovena v pfipadé, kdy je EKG obraz
1. typu pfitomen alespon v jednom ze svodd V, nebo V,,
bud spontdnné, nebo v disledku provokacniho testu (po-

Typ 1 Typ 2

Typ 3

Obr. 3 - Typy EKG u pacientti s BrS
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danim blokatoru sodikovych kanald, napf. ajmalinu nebo
flecainidu). EKG obraz 2. typu sice vzbuzuje podezieni na
BrS, k stanoveni diagndzy BrS ale nestadi. K demaskovani
EKG obrazu 1. typu i k vyhledavani vysoce rizikovych pa-
cientl mezi témi bez spontdnniho EKG obrazu 1. typu se
pouziva provokacni test. Podle v soucasnosti dostupnych
udaju je vhodnéjsi podavat ajmalin neZ jiné blokatory
sodikovych kanald (senzitivita 80 % a specificita 94,4 %)
jako pravdépodobné nejlepsi latku pro odhaleni BrS (krat-
ky polocas, elektrofyziologické ucinky). Dle mensi studie,
kde byly srovnavany vysledky provokacniho testu s ajma-
linem a flecainidem, vykazovali pacienti zna¢né vyssi po-
zitivitu i miru elevace useku ST pfi pouziti ajmalinu. Pro
zvyseni diagnostické citlivosti prekordidlnich svodid lze
svody V,, V, umistit vy3e, do druhého mezizeberniho pro-
storu [3,4]. Existuje korelace mezi anatomickym uloZzenim
vytokového traktu pravé komory (RVOT) dle magnetické
rezonance a mezizebernim prostorem, ve kterém lze pro-
kazat diagnostické EKG zmény. Elektrokardiograficky z&-
znam u pacientu s BrS se vyznacuje vyznamnou dynamic-
kou variabilitou od normdlniho EKG aZ po diagnosticky
obraz 1. typu [5] - proto je nutno opakované provadét
EKG zdznamy a holterovské monitorovani.

V genezi malignich arytmii hraji u pacientl s BrS jistou
Ulohu autonomni vlivy. Pdsobeni vagu (pomald srde¢ni
frekvence, postprandialni stav, no¢ni doba) obvykle zvy-
Suje vinu J i elevaci Useku ST a zvyrazruji obraz 1. typu.
Vétsina arytmickych epizod u BrS se odehravd v noci
a epizodam KT/FK casto predchazeji dlouhé intervaly R-R.

Jakékoli onemocnéni nebo medikace ménici proud so-
dikovych iontd v srdci mohou odmaskovat zmény na EKG
u postizenych osob. Mezi tyto spoustéce patfi horecka,
elektrolytova dysbalance a rada Iék( (napf. anestetika
ovliviiuji autonomni nervovy systém). Pfed jednoznac-
nym stanovenim diagndzy BrS je tfeba vyloucit néktera
onemocnéni a stavy napodobujici BrS (fenotypovy projev
BrS) — akutni infarkt myokardu, plicni embolii, ARVC, pe-
rikarditidu/myoperikarditidu, minerdlovy rozvrat, hyper-
kalcemii, hyperkalemii, disekci aorty, poruchy centralniho
nervového systému, autonomniho nervového systému,
Friedrichovu ataxii, Duchennovu svalovou dystrofii, pre-
davkovani tricyklickymi antidepresivy, mechanickou kom-
presi RVOT, hypotermii, elektrickou kardioverzi nebo in-
toxikaci kokainem.

Potencidlnimi spoustéci arytmii u déti mdze byt horec-
ka nebo vakcinace.

Genetika

Syndrom Brugadovych je genetické onemocnéni s auto-
somalné dominantnim typem dédi¢nosti a s nekompletni
penetranci [6]. U vice nez 60 % pacientl se onemocnéni
muze vyskytovat sporadicky (nevyskytnou se u rodicu a ji-
nych pribuznych). Dosud byly popsany mutace 22 gen
spojenych s BrS. Nejcastéjsim genem spojenym s BrS je
SCN5A umistény na kratkém raménku 3. chromosomu
3p21, ktery kéduje alfa-podjednotku srdec¢nich sodiko-
vych kanald (mutace byly zjistény u 18-30 % pacientud
s BrS) [7]. Mezi dosud identifikované mutace patfi muta-
ce se ztratou funkce plsobici na depolariza¢ni proud (I,
nebo I, |, napf. gen GPD1-L) [8] a mutace se ziskanim
funkce pusobici na repolarizacni proud (I, a ATP-senzi-
tivni proud draslikovych iontl | napf. geny KCNE3,

K-ATP!

KCND3) [9,10]. IndividudIni riziko rozvoje onemocnéni je
ovlivnéno polymorfismy téchto genli. U viech pacientt
s EKG obrazem 1. typu je indikovano molekuldrné-gene-
tické vysetreni [6].

Patofyziologie

Arytmogenni riziko pacientl s BrS je vysvétlovano nékoli-
ka mechanismy. Vysledky nékterych studii, jez predpokla-
daji poruchu depolarizace, prokazaly snizenou rychlost
vedeni vzrucht ve RVOT, snizenou expresi skulinového
spojeni a zvysenou fibrézu [11].

Repolariza¢ni hypotéza predpokladd nerovnovadhu
mezi depolariza¢nimi vtokovymi proudy do bunék (sodi-
kovych a kalciovych iontd L-typu, |, al_, |) a vyraznym
proudem draslikovych iontd z bunék (I, ) béhem casné re-
polarizace v epikardidlnim RVOT [12]. Tyto zmény vedou
k epikardialni disperzi repolarizace za vzniku transmural-
niho voltdZového gradientu, transmurdlni disperzi repo-
larizace mezi epikardem a endokardem a umoznuji tak
vznik re-entry okruhu.

Jind teorie zalozend na vysledcich studii se zvitaty pro-
kazala snizenou rezervu vedeni vzruchd ve RVOT plodu
i dospélych jedincl [6].

Stratifikace rizika

Nejvyznamnéjsi a dosud nevyieseny klinicky problém
u BrS predstavuje stratifikace rizika. Vétsina (64 %) pa-
cientl s BrS ve studii FINGER [13] neméla v dobé stanove-
ni diagnézy zaddné symptomy. Asymptomaticti nemocni
s BrS vykazuji nizkou incidenci malignich arytmii (0,5 % za
rok v nejvétsim registru BrS) [9], vétSina z nich ma struktu-
ralné zdravé srdce a v dobé stanoveni diagnézy jde o mla-
dé osoby nebo osoby stiedniho véku (ve studii FINGER
pramérny vék dosahoval 45 let) [13].

Byly sice identifikovany ¢etné markery pro stratifikaci
rizika, avsak pouze symptomy (NSS a synkopa) a spontan-
ni EKG obraz 1. typu jsou spojovany se zvysenym rizikem
KT/FK a maji prognostickou hodnotu [2,9,14].

Uloha programované stimulace komor béhem elektro-
fyziologického vysetfeni (EPS) pro vyvolani KT nebo FK pfi
stratifikaci rizika dosud nebyla pfesné urc¢ena [15]. Zatim-
co nékteré studie [15] hovofi ve prospéch vyznamu EPS
pfi stratifikaci rizika hlavné diky jeho vysoké negativni
prediktivni hodnoté, vétsina studii z posledni doby jeho
nezavislou prediktivni hodnotu neprokazala [2,14,16].
Dnes se provadéni EPS pfi stratifikaci rizika prijima pouze
jako doporuceni tfidy llb a o implantaci ICD Ize uvaZovat
u pacientu s BrS, u nichz dojde k FK béhem programova-
né stimulace komor pfi dvou nebo tfech extrastimulech
na dvou mistech.

Podle vysledk jedné studie nemd NSS v rodinné
anamnéze ani pfitomnost mutace genu SCN5A Zadnou
prognostickou hodnotu [5] a nejsou zahrnuty do strati-
fikace rizika. DUsledky mutaci gent pro kalciové a drasli-
kové kanaly nejsou dosud presné znamy. Muzské pohlavi
a pfitomnost FS jsou spojeny se zvySenym rizikem ma-
lignich komorovych arytmii. U muzd byla nalezena vyssi
incidence spontanniho EKG obrazu 1. typu, vétsi elevace
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useku ST a vyssi inducibilita FK neZ u Zen. Fibrilace sinf je
vyznamnou pri¢inou neadekvatnich vybojd ICD u pacien-
td s BrS a novy vznik FS mUze predchazet vzniku FK.

S vyrazné vyssim rizikem FK u pacientt s BrS je spojena
fragmentace komplexu QRS (zndmky poruchy depolariza-
ce) [2], ¢asna repolarizace inferolateralnich svodl (rovnéz
zvy$eného rizika ,elektrické boure”) [7], makroskopic-
ky alternans viny T (prostfednictvim akénich potencidld
mUze vyvolat KT) [17]. Nékteré studie sice poukazaly na
fadu EKG parametrt (dlouhy interval QT, vyrazny kmit R
ve svodu aVR a dalsi) jako rizikové faktory vzniku malig-
nich arytmii u pacientt s BrS, Zadny z nich vSak nemé do-
state¢nou senzitivitu, specificitu ani prediktivni hodnotu,
aby je bylo mozné pouzit pro stratifikaci rizika BrS.

Vyskyt komplikaci spojenych s implantovanym ICD
(20-30 % rocné vcetné neadekvatnich vybojl) je vyssi nez
pocet pripadd adekvatnich vyboju (2,6-8 % rocné) [18].
Mezi nejcastéjsi priciny neadekvatnich vyboju patfi sinu-
sova tachykardie, supraventrikularni arytmie, oversensing
viny T a poskozeni elektrod. Vzhledem k témto poznat-
kam je zfejma nutnost upravit soucasné akceptované in-
dikace k implantaci ICD.

Lécba

Zatimco u pacientl s BrS s vysokym rizikem rozvoje ko-
morovych arytmii se ve snaze zabranit NSS doporucuje
implantace ICD, u pacientl s nizkym rizikem nebyla 1é-
Cebna strategie dosud presné definovana. Implantace je
indikovdna u symptomatickych pacientd s BrS (NSS, do-
kumentovana KT se synkopou nebo bez ni). Implantace
ICD predstavuje jedinou u¢innou moznost prevence NSS
pacientl s BrS.

U nemocnych s nizkym rizikem komorovych arytmii bez
spontanniho EKG obrazu 1. typu a bez pozitivni rodinné
anamnézy NSS se primarni profylaktickd implantace ICD
nedoporucuje [3,4].

Vsechny léky, které mohou interferovat s aktivitou so-
dikovych kandll, maji potencialné proarytmicky ucinek.
Pacienti s BrS se museji vyhybat témto [ékdm vcéetné anti-
arytmik tfidy 1C, nékterym beta-blokatordm, rdznym psy-
choaktivnim latkam, anestetikim a antihistaminikam.
Totéz plati pro alkohol v nadmérném mnozstvi a abuzus
kokainu.

Farmakoterapie

V pripadé elektrické boure Ize podat B-sympatomimetika,
jako jsou isoproterenol nebo Ito-blokatory jako chinidin
[3,4]. Isoproterenol i chinidin mohou snizZit elevaci useku
ST a snizit vyskyt komorovych ektopickych stahl (spou-
Stéjicich FK) spolu s potlacenim FK. Lé¢bu chinidinem je
tfeba zvazit u pacientd vhodnych k implantaci ICD, u kte-
rych je vykon kontraindikovan nebo pokud pacient vykon
odmitl, a rovnéz u pacientl s nutnosti Ié¢by supraventri-
kuldrnich arytmifi [4].

Katetrizacni ablace

U pacientd s BrS s elektrickymi boufemi v anamnéze
nebo s opakovanymi adekvatnimi vyboji ICD, u nichz jiné
zpUsoby |écby selhaly, |ze uvaZovat o katetriza¢ni abla-
ci arytmogenniho substratu [3,4]. V nékterych studiich

byla popsana uUspésna endokardialni katetrizac¢ni ablace
spoustécd FK (ektopické stahy ve RVOT) [19]. Jini autofi
povazuji za arytmogenni substrat fragmentované elekt-
rokardiogramy (jako znadmku poruchy depolarizace) nad
predni sténou RVOT; po epikardialni katetriza¢ni abla-
i téchto potenciald doslo k normalizaci EKG zdznamu
a epizody FK se jiz neopakovaly.

Diskuse

Pacienti s nevysvétlenou zastavou srdce a bez zjevného
strukturdIniho onemocnéni srdce museji absolvovat dal-
$i klinickd vysetfeni v¢etné farmakologickych provokac-
nich testd a zobrazovacich vysetfeni k urceni etiologie
srde¢ni zastavy. Kandlopatie mohou byt obtizné dia-
gnostikovatelné, pokud nejsou pfitomny zjevné abnor-
mality EKG (syndrom dlouhého intervalu QT, syndrom
kratkého intervalu QT, BrS). Nasledovat by mélo stan-
dardni vysetfeni s cilem vyloucit zakladni onemocnéni
srdce, tedy kontinudlni EKG telemetrie, transthorakalni
echokardiografie (uzite¢nd v diagnostice myokarditidy
a kardiomyopatii vcéetné ARVC) a koronarografie (k vy-
louceni ICHS, koronarniho spasmu nebo anomalie). Za-
téZzové vysetfeni muze odhalit katecholaminergni poly-
morfni komorovou tachykardii (CPVT), vysetfeni srdce
magnetickou rezonanci by mohlo prokazat ARVC nebo
mediastinadlni nador utlac¢ujici RVOT. Pfi vyhledavani
pacientl s BrS nebo s CPVT mlze byt uzite¢ny farma-
kologicky provokacni test nebo EPS. Cilené genetické
testovani pacient(, jez bylo provedeno az po klinickém
vysetfeni a je zaloZeno na detekci fenotypl, mlze dia-
gnostikovat podminéné arytmické syndromy a zahajit
tak Uspésny screening celé rodiny.

U pacientl s BrS je prevalence synkopy pomérné vy-
sokd; uvadi se hodnoty mezi 17 a 55 %. U nemocnych
s nevysvétlenou synkopou a se suspektnim bazalnim EKG
zdznamem je tfeba po vylouceni jinych kardidlnich nebo
extrakardialnich pfi¢in (pomoci echokardiografie, EKG
monitorovani, polohového testu, neurologického vyset-
feni) zvazit provedeni ajmalinového provokacniho testu.
PFi vysetreni etiologie synkopy je nutno patrat po pfitom-
nosti ICHS, strukturalnim onemocnéni srdce i po dédic-
nych abnormalitach srdec¢nich iontovych kanald.

Zaveér

Vétsina nemocnych s BrS s prodélanou NSS pochazi po-
dle soucasnych kritérii z populace s ,nizkym rizikem*”,
bez symptomu v souvislosti s arytmiemi pred fatalni pfi-
hodou, a tedy bez indikace k implantaci ICD. Dosud ne-
mame k dispozici Zzadné spolehlivé zpusoby vyhledavani
téchto pacientl; existuje tedy naléhava potieba vypraco-
vat nové, dostatecné senzitivni i specifické metody strati-
fikace rizika u BrS. U¢inné&jsi vyhledavani nemocnych s BrS
se zvySenym rizikem malignich arytmii musi zajistit nové
strategie zaloZzené na pouziti EKG a pocitacové fizenych
analyz depolarizace a repolarizace.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Autofi prohlasuji, Ze nemaji Zadny stret zajmu.



562

Syndrom Brugadovych — kasuistika

Financovani
Tento ¢lanek nebyl financovdn ze Zzadného externiho
zdroje.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Tento ¢lanek byl vypracovan ve shodé s etickymi stan-
dardy.

Informovany souhlas
Autofi prohlasuji, Ze se poZadavky na informovany sou-
hlas nevztahuji na tento rukopis

Literatura

(1

[2]

3]

[4]

[5]

(6]

[71

B. Benito, A. Sarkozy, L. Mont, et al., Gender differences in
clinical manifestations of Brugada syndrome, Journal of the
American College of Cardiology 52 (2008) 1567-1573.

S.G. Priori, M. Gasparini, C. Napolitano, et al., Risk stratification
in Brugada syndrome: results of the PRELUDE (PRogrammed
Electrical stimUlation preDictive valuE) registry, Journal of the
American College of Cardiology 59 (2012) 37-45.

S.G. Priori, A.A. Wilde, M. Horie, et al.,, HRS/EHRA/APHRS
Expert consensus statement on the diagnosis and management
of patients with inherited primary arrhythmia syndromes:
document endorsed by HRS, EHRA, and APHRS in May 2013
and by ACCF, AHA, PACES, and AEPC in June 2013, Heart
Rhythm 10 (2013) 1932-1963.
http://www.escardio.org/Guidelines-&-Education/Clinical-
Practice-Guidelines/Ventricular-Arrhythmias-and-the-
Prevention-of-Sudden-Cardiac-Death.
http://www.brugada.org/about/disease-
chngsinheartrateexercise.html (accessed 13. 4. 2014).

M.J. Ackerman, S.G. Priori, S. Willems, et al., HRS/EHRA expert
consensus statement on the state of genetic testing for the
channelopathies and cardiomyopathies. This document was
developed as a partnership between the Heart Rhythm Society
(HRS) and the European Heart Rhythm Association (EHRA),
Heart Rhythm 8 (2011) 1308-1339.

H. Kawata, H. Morita, Y. Yamada, et al., Prognostic
significance of early repolarization in inferolateral leads in
Brugada patients with documented ventricular fibrillation:

a novel risk factor for Brugada syndrome with ventricular
fibrillation, Heart Rhythm 10 (2013) 1161-1168.

(8l

[9]

[10]

(111

[12]

[13]

[14]

[15]

[16]

[171

[18]

[19]

B. London, M. Michalec, H. Mehdi, et al., Mutation in
glycerol-3-phosphate dehydrogenase 1 like gene (GPD1-L)
decreases cardiac Na+ current and cause inherited arrhythmias,
Circulation 116 (2007) 2260-2268.

Y. Mizusawa, A.A. Wilde, Brugada syndrome, Circulation.
Arrhythmia and Electrophysiology 5 (2012) 606-616.

E. Delpon, J.M. Cordeiro, L. Nunez, et al., Functional effects of
KCNE3 mutation and its role in the development of Brugada
syndrome, Circulation. Arrhythmia and Electrophysiology 1
(2008) 209-218.

R. Coronel, S. Casini, T.T. Koopmann, et al., Right ventricular
fibrosis and conduction delay in a patient with clinical signs of
Brugada syndrome: a combined electrophysiological, genetic,
histopathologic, and computational study, Circulation 112
(2005) 2769-2777.

A.A. Wilde, P.G. Postema, J.M. Di Diego, et al., The
pathophysiological mechanism underlying Brugada syndrome:
depolarization versus repolarization, Journal of Molecular and
Cellular Cardiology 49 (2010) 543-553.

V. Probst, C. Veltmann, L. Eckardt, et al., Long-term prognosis
of patients diagnosed with Brugada syndrome: results from
the FINGER Brugada syndrome registry, Circulation 121 (2010)
635-643.

V. Probst, C. Veltmann, L. Eckardt, et al., Long-term prognosis
of patients diagnosed with Brugada syndrome: results from
the FINGER Brugada Syndrome Registry, Circulation 121 (2010)
635-643.

J. Brugada, R. Brugada, P. Brugada, Electrophysiologic testing
predicts events in Brugada syndrome patients, Heart Rhythm 8
(2011) 1595-1597.

S.G. Priori, M. Gasparini, C. Napolitano, et al., Risk stratification
in Brugada syndrome: results of the PRELUDE (PRogrammed
ELectrical stimUlation preDictive valuE) registry, Journal of the
American College of Cardiology 59 (2012) 37-45.

J. Garcia-Niebla, A. Baranchuck, A.B. de Luna, True Brugada
pattern or only high V1-V2 electrode placement?, Journal of
Electrocardiology 47 (2014) 756-758.

F. Sacher, V. Probst, Y. lesaka, et al., Outcome after
implantation of a cardioverter-defibrillator in patients with
Brugada syndrome: a multicenter study, Circulation 114 (2006)
2317-2324.

M. Haissaguerre, F. Extramiana, M. Hocini, et al., Mapping and
ablation of ventricular fibrillation associated with long-QT and
Brugada syndromes, Circulation 108 (2003) 925-928.

Z anglického origindlu online verze ¢lanku prelozil
Mgr. René Prahl.



