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Brugada Syndrome: Case Report and Overview
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Abstract

Brugada syndrome is an autosomal dominant geneticl disease which is char-
acterised by abnormal ECG and risk of sudden cardiac death. A typical find-
ing of this syndrome is the presence of ST segment elevation in precordial
V1, V2 and V3 leads with concomitant right bundle branch block on ECG. We
observed that misdiagnosis or difficulty in diagnosis are generally encoun-
tered in routine clinical practice for Brugada syndrome. Herein we would like
to share a typical case and overview of Brugada syndrome in the context of
the latest published literature. (JAEM 2012; 11: 245-8)
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Ozet

Brugada sendromu anormal EKG bulgulariyla karakterize, ani kardiyak 6lim
riski olan otozomal dominant gecis gdsteren genetik bir hastaliktir. EKG'de
sag prekordiyal derivasyonlarda (V1-V3) sag dal blogu paterni ile birlikte ST
segment ytksekliginin olmasi sendromun tipik EKG bulgusudur. Brugada
sendromu ile ilgili son zamanlarda klinik olarak tani zorluklari ve yanhs tani
problemlerinin yasandigi gézlenmektedir. Amacimiz BS tanisinin son yayinlar
1siginda tani ve tedavi cercevesini ortaya koymak ve bu anlamda tipik bir ol-
guyu paylagmaktir. JAEM 2012; 11: 245-8)

Anahtar kelimeler: Brugada sendromu, EKG, tedavi

Giris

Brugada sendromu (BS) anormal EKG bulgularyla karakterize,
ani kardiyak 6lim riski olan otozomal dominant gecis gdsteren
genetik bir hastaliktir. EKG'de sag prekordiyal derivasyonlarda (V1-
V3) sag dal blogu paterni (RBBB) ile birlikte ST segment yuksekligi-
nin olmasi sendromun tipik EKG bulgusudur. BS ilk olarak 1992
yilinda Brugada kardesler tarafindan tanimlanmistir (1). Genellikle
yapisal kalp hastaligi ile birlikteligi yoktur. BS'unda asil sorumlu
mekanizma kalp kasi hiicre membranindaki sodyum kanallarinin
alfa subinitinin diizenlenmesinden sorumlu olan SCN5A genindeki
mutasyondur (2, 3). Bati toplumlarinda gérilme sikligi 5/1000 civa-
rinda iken Uzakdogu tlkeleri 6zellikle Japonya ve Tayland'da goriil-
me sikhgi 20/1000' bulmaktadir. Erken bebeklikten, ileri yasa kadar
her yas grubunda saptanmakla beraber en sik 4. dekatta ve erkek
cinsiyette izlenir (4). BS'unda acil servise gelis klinik tablosu; atipik
go6gus agrisi, senkop, carpinti, ventrikiler tasikardi, ventrikuler fib-
rilasyon ve ani 6lim seklinde olabilir. BS ile ilgili son zamanlarda
klinik olarak tani zorluklari ve yanhs tani problemlerinin yasandigi
go6zlenmektedir. Amacimiz BS tanisinin son yayinlar isiginda tani ve
tedavi gercevesini ortaya koymak ve bu anlamda tipik bir olguyu
paylasmaktir.

Olgu Sunumu

Daha once bilinen kalp hastaligi olmayan 34 yasindaki erkek
hasta, yeni baslayan sikistirici tarzda, yarm saat siiren gégis agrisi
sonrasi senkop Oykusu olmasi Uzerine acil servise basvurdu. Akut
koroner sendrom, pnémotoraks, serebrovaskiiler olay, miyalji ve
vazovagal senkop On tanilari ile hasta acil servise alindi. Vital bulgu-
lart normal olan hastanin yapilan fizik muayenesi ve akciger filmi
normaldi. Hastanin yapilan kardiyak enzim takibi ve rutin laboratuar
testlerinde patoloji izlenmedi. Hastanin EKG'sinde RBBB paterni,
V1-2'de ¢ati tarzinda 2 mm ST elevasyonu saptanmasi ve anemnezde
ailede ani kardiyak 6lim hikayesi olmasi lizerine Brugada Sendromu
on tanisi ile yatinldi (Sekil 1). Hastanin EKG'sinde V1-V3 ve aVR de ST
elevasyonu, D2- D3-aVF ST depresyonu olmasi lizerine (Sekil 1) has-
taya akut koroner sendrom 6ntanisiyla koroner anjiyografi uygulandi
ve koroner arterler normal olarak tespit edildi. Hastanin yapilan kar-
diyak enzim takibi ve rutin laboratuar testleride normaldi. Yapilan
transtorasik ekokardiyografi (TTE)'de yapisal bir bozukluk saptanma-
di. Sonraki takiplerde hastamizin EKG'si tipik BS (Tip 1) sekline déns-
th (Sekil 2) Tip 1 BS tanisi konulan hastaya intrakardiyak defibrilator
(ICD) implantasyonu yapildi. Hasta sorunsuz olarak alti aydir takip
edilmektedir.
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Sekil 1. Hastanin akut koroner sendrom &ntanisi konan EKG'si

Tartisma

Brugada sendromu, yapisal kalp bozuklugu, iskemi ve elektrolit
bozuklugu olmayan hastalarda senkop ve ani 6lime yol acgabilen,
EKG'de tipik RBBB paterni ve V1-V3 derivasyonlarda ST segment ele-
vasyonu ile karakterize bir sendromdur (1, 5, 6). ilk kez 1992 yilinda
Pedro ve Josep Brugada kardeslerce ani 6ltim riski ytiksek bir klinik
durum olarak bildirilmistir. Ani 6limlerin %4-12'sinden sorumlu
oldugu bildirilen BS’'unda senkop ve ani 6ltiim ataklari hizli polimorfik
ventrikiler tasikardi (VT) ya da ventrikiler fibrilasyona (VF) baglidir
(3,5,7).

Brugada sendromu inkomplet gecisli (penetrans) otosomal
dominant karakteri géstermektedir (5). BS'lu hastalarin yaklasik %15-
20'sinde kardiyak Na+ kanallarini kodlayan SCN5A geninde mutas-
yonlar tespit edilmistir. Ayrica Ca+ kanallari ve gliserol 3 fosfat dehid-
rojeaz 1 geninde de defektler tespit edilmistir. Hastaliktan sorumlu
tespit edilen bu genler toplam hastalarin %28'ine karsilik gelmekte-
dir. Tipik EKG bulgulari olan, ani 6limle gelen (yasayanlarda) hastala-
rin %60'inin yakin akrabalarinda ya ani 6lim hikayesi ya da benzer
EKG bozukluklari bulunmaktadir (8). iyi bir anamnez ve klinik siiphe
tanida ve tedavinin yonlendirilmesinde ¢cok 6nemlidir.

Brugada sendromu’nda sag ventrikil epikardiyumunda aksiyon
potansiyeli artar. Bu durum endokardda goriilmediginden voltaj
gradiyent farki olusur ve sag prekordiyal derivasyonlarda ST yuksel-
mesi gorulir. Na+ kanal blokerleri sag ventrikil epikardiyumunda
aksiyon potansiyeli arttinir ve BS'da gizli kalmis EKG bulgularinin
aciga cikariimasinda tanida yardimcei olarak kullaniimaktadir (9, 10).

Hastalik bulgulari epizodik polimorfik VT-VF ye baglidir. Epizotlar
aniden sonlanirsa senkop gecirmekte, uzun sirerse kardiyak arrest

ve ani 6lim gelisebilmektedir (5). BS'da aritmojenik substrat yalniz
ventrikilleri degil, ayni zamanda atriumlarnda etkilemektedir. Atriyal
fibrilasyon BS'lu hastalarda en sik tespit edilen atrial aritmi ttriadur.
BS'lu hastalarda atriyal fibrilasyon sikligr bir cok calismada %10-%53
arasinda rapor edilmistir ve vakalarin %70'inde atriyal fibrilasyonun
gece oldugu bildirilmistir (11).

Brugada sendromunu icin tani koydurucu tetkik EKG'dir. EKG'de
V1-3 derivasyonlarinda RBBB paterni ve beraberinde cadir tipi 2
mm’den fazla ST ylkselmesi tipiktir. Bu EKG paternine tip 1 adi veril-
mektedir. Bazi durumlarda RBBB paterni ve bununla beraber yine
2 mm’yi gecen ancak cadir tipi degil eyer tipi ST ylksekligi saptan-
maktadir ki bu EKG goértinimi tip 2 olarak adlandiriimaktadir.
Mevcut ST yiikselmesi eyer ya da ¢adir olsun 2 mm'den azsa tip 3
olarak adlandirimaktadir (Sekil 3). Bu EKG g6riinimlerinden tip1 tani
koydurucu iken tip 2 ve 3 tani koydurucu degildir. Bununla birlikte BS
bazen ¢ok hafif EKG degdisklikleri ile birlikte gizli olarak bulunmakta-
dir (12). Sag ventrikiil infarktiis/iskemisi, aritmojenik sag ventrikdl
displazisi, mediastinal timd&rler ve Chagas hastaliginin sag prekordi-
yal derivasyonlarda ST elevasyonuna yol acarak BS'nun EKG bulgula-
r1 ile karisabilecedi bildirilmistir (8, 11). Tip 2 ya da tip 3 gériinimli
EKG'lere sahip olan hastalarda &zellikle bayilma gibi klinik durumlar
ya da aile bireylerinde agiklanamayan ani 6liimler mevcut ise gercek-
te BS'unun varligini arastirmak icin 6zel testler yapilmaldir. Bu test-
lerde flecainid, ajmaline, prokainamid, propafenon, disopyramide
gibi sodyum kanal blokerleri hastalara verilerek bu ila¢ uygulamasi
sirasinda EKG'deki degisikliklere bakilr. Eger EKG degisikilikleri tip 2
veya 3'den Tip 1'e degisim g0sterir ise BS diistinilmelidir. Bu test
sirasinda tehlikeli ritm bozukluklari gelisebileceginden hastanin ritmi
monitor ile yakin takip edilmelidir. Ayrica bu test sirasinda veya spon-
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Sekil 2. Hastamizin tipik Brugada Sendromu (Tip 1) EKG bulgusu
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Sekil 3. Brugada Sendromu Siniflamasi. (Braunwald EKG arsivinden)

tan olarak meydana gelen EKG degisikligi (ST ylikselmesi) miyokart
infarktusu ile kanistinlabilir (13).

Brugada sendromu tanisinin konulabilmesi icin klinik 6zelliklere
de dikkat edilmelidir. Ozellikle ritm bozuklugu nedeni ile bayilmasi
olan ya da geng yasta ani kalp 6limu olan kisilerin yakin akrabalarin-
da yakin gozlem yapilmalidir. Bayilma 6ykiisi, agik¢a gosterilmis VF,
polimorfik VT, ailede 45 yas altinda ani 6lim hikayesi, aile bireylerin-
de tip 1 EKG gorilmesi, geceleri nefes darligi olmasi gibi durumlarin
olmasi tani koymada yardimcidir. Bunun yaninda mevcut stipheli

EKG degisikliklerinin varliginda kateter laboratuvarinda yapilan
elektrofizyolojik calismada tehlikeli ritm bozukluklarinin saptanmasi
tani koydurucudur. BS ile iliskili klinik durumlar uykuda da meydan
gelebilmektedir. Bu nedenle hastalarin bir kismi carpinti yakinmalari-
ni hissedemeyebilir. Bunun da 6tesinde uykuda gelisen ventrikiler
fibrilasyon, “uykuda ani 6lim” gibi dramatik tablolara yol agmaktadir.
Bunun yaninda BS'unda klinik bulgularin orta cikisini kolaylastiran
bazi durumlar vardir. Bunlar sodyum kanal blokerleri, beta ve alfa
blokerler gibi hipertansiyon ve ritm bozukluklarinda kullanilan ilag-
lar, atesli durumlar, antidepresanlar, glukoz ve insiilin kombinasyonu,
alkol ve kokain toksisitesidir (14, 15). BS tanisi ile takip edilen hastala-
rin herhangi bir durum nedeni ile ortaya cikan atesli hastaliklara karsi
dikkatli olmasi dnerilmektedir. Siradan bir hasta icin dnemli olmayan
ve yuksek ates ile seyreden gribal bir hastalik BS'lu hasta icin hayati
tehdit edici olabilir.

Brugada sendromunda medikal tedavi ile aritmi nikslerini &nle-
yecek etkili bir tedavi sekli yoktur. Aritmiye yol acabilecek sekonder
nedenler (ilag kullanimi, elektrolit bozuklugu, hipertroidi vb.) arasti-
rilmali varsa tedavi edilmelidir. Beta bloker tedavi aritmi nikslerini
etkili olarak énleyememektedir. iyon cikisini azaltan kinidin ve Ca
girisini arttiran isoproterenol BS'da elektriksel firtina nébetlerinde
kullaniimaktadir (16). Ani 6lim{ 6nlemek icin 6nerilen en etkili teda-
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vi “implantable cardioverter defibrillator” (ICD) yerlestirilmesidir (16).
Yuksek risk grubunda olan (kalp durmasi gelisen ve hayatta kalabi-
len, spontan EKG degisikligi olup senkop gegiren) BS'lu hastalara ICD
takilmasi klas | endikasyondur (17). Orta risk grubunda olan (spontan
EKG degisikligi olan asemptomatik hastalarda) ICD takilmasi tartis-
malidir. EKG degisikligi indiiklenerek ortaya cikarilabilen BS'lu hasta-
larda ICD takilmasi 6nerilmemektedir. Elektrofizyoloji ile VT induk-
lenmesi ICD endikasyonu olarak degerlendirilmemektedir. Bu yon-
tem hem pahali hemde kendisine ait riskleri oldugundan dolayi tar-
tismalidir.

Sonug

Brugada sendromu tanisi, basit EKG degisiklikleri ve anamnez ile
kolaylikla tespit edilebilirken glinliik pratikte siklikla atlanmakta veya
yanlis tani konulmaktadir. Acil servise EKG'de V1-V3 derivasyonlarin-
da ST yukselmesi, senkop, VT veya ani 6liimle basvuran hastalarda
ayiricl tanida BS dikkate alinmahdir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir cikar catismasi bildirmemiglerdir.
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