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Asemptomatik, tip 1 EKG bulgulari olan ve ani kalp durmasi gelisen
Brugada sendromlu bir olgu: Elektrofizyolojik calismanin
prognoz belirleme Uzerine etkisinin irdelenmesi

A case of asymptomatic Brugada syndrome with type 1 ECG pattern and cardiac arrest:
an evaluation of the prognostic value of electrophysiologic study
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Brugada sendromu, yapisal kalp hastaligi olmadan
elektrokardiyografide (EKG) V1-3 derivasyonlarinda
ST-segment yiikselmesinin goéraldigi bir durumdur. Yirmi
alti yasinda erkek hasta, kalp durmasi nedeniyle acil
servisimize getirildi. Uygulanan kardiyopulmoner can-
landirmaya yanit veren, ancak bilinci agilmayan hasta
reanimasyon Unitesine sevk edildi. Asemptomatik olan
hastaya bir yil 6nce bir bagka merkezde, EKG'de tip 1
Ozellik gorilmesi Uzerine Brugada sendromu tanisi kon-
dugu; asemptomatik olmasi ve ailede ani 6lim &ykusi
bulunmamasi nedeniyle elektrofizyolojik calisma (EFS)
yapiimadigi égrenildi. Ayrica, aile taramasinda hastanin
asemptomatik olan iki erkek kardesinde de tip 1 EKG bul-
gulari saptanmasi Uzerine, birine ayni merkezce sadece
takip onerilmisti. Diger kardese ise baska bir merkezde
yapilan EFS'de ventrikil fibrilasyonu olusturulmasi tzeri-
ne intrakardiyak defibrilatér (ICD) 6nerilmis, ancak hasta
bu girisimi kabul etmemisti. Hastanin kurumumuzda yapi-
lan daha ayrintili aile taramasinda, babasinda ve bir erkek
kuzeninde tip 2 EKG bulgulari gérildi. Kalici beyin hasari
gelisen hastanin yasam beklentisi bir yildan az oldugun-
dan ICD tedavisi disunulmedi. Asemptomatik, ailede
ani 6lum Oykusu bulunmayan, tip 1 Brugada sendromu
olan hastalarda EFS’nin prognozu belirlemede etkisi olup
olmadigi konusunda heniiz géris birligi bulunmamaktadir.
Anahtar sézclkler: Ani 6lUm; elektrokardiyografi; elektrofizyo-
loji; kalp durmasi/etyoloji; sendrom.

Brugada sendromu, yapisal kalp hastalig1 olmayan
kigilerde elektrokardiyografide (EKG) VI1-3 derivas-
yonlarinda ST-segment yiiksekliginin goriildiigi bir
durumdur.'?! Ailesel gecis gosterebilen bu sendrom
ilk kez 1992 yilinda, Brugada kardegler tarafindan, ani

Brugada syndrome is characterized by ST-segment
elevation in the leads V1-3 of electrocardiography (ECG)
in the absence of a structural heart disease. A 26-year
old male patient was admitted with sudden cardiac
arrest. Cardiopulmonary resuscitation was successful
and he was referred to the reanimation unit due to uncon-
sciousness. A year before, he was diagnosed as having
Brugada syndrome with type 1 ECG pattern at another
center, at which time an electrophysiologic study (EPS)
was not performed due to the lack of symptoms and a
family history of sudden cardiac death. In addition, family
screening revealed two asymptomatic brothers having
Brugada syndrome with type 1 ECG pattern. Medical
follow-up was recommended to one of them. The other
sibling underwent EPS at a different center where
ventricular fibrillation was induced. An implantable car-
dioverter defibrillator (ICD) was recommended, but the
patient refused. A further analysis of the family made at
our center showed type 2 ECG changes in the father and
in one of the cousins. Due to the development of persis-
tent brain injury and an expected survival of less than a
year, an ICD was not considered in the patient. The prog-
nostic value of EPS is still controversial in asymptomatic
patients with type 1 Brugada syndrome, without a family
history of sudden cardiac death.

Key words: Death, sudden, cardiac; electrocardiography; electro-
physiology; heart arrest/etiology; syndrome.

oliim riski yiiksek bir klinik tablo olarak tanimlanmig-
tir." Patofizyolojisinden, kalpteki sodyum kanallari-
nin alfa subiinitini kodlayan SCN5A genindeki mutas-
yonlar sorumlu tutulmaktadir™ Bu gen mutasyonu-
nun hastalarin sadece %20-25’inde saptanmasi, bagka
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genetik defektlerin bulunabilecegini ve sendromun
genetik olarak heterojen bir hastalik oldugunu diisiin-
diirmektedir.® Hizli polimorfik ventrikiil tasikardisi
(VT) veya ventrikiil fibrilasyonu (VF) ataklarina bagl
gelisen ani Oliim ¢ogunlukla hastaligin ilk bulgusu
olabilmektedir. Ailesel gecis gosterebildiginden, tani
konan hastanin tiim aile bireyleri ayrintil1 olarak ince-
lenmelidir. EKG bulgular1 dinamik oldugundan, bazi
olgularda donem dénem bu bulgular belirgin olmaya-
bilir veya tamamen normale donebilir. Bu hastalarda
sodyum kanal blokerleri (ajmalin, flekainid, propa-
fenon, vb.) tipik EKG bulgularini ortaya c¢ikarmak
amaciyla kullanilabilir.[®

Bu yazida, tip 1 EKG bulgular1 olan Brugada
sendromlu bir olgu, aile Oykiisiiyle birlikte sunuldu
ve bu hastalarda elektrofizyolojik calismanin (EFS)
prognoz lizerine etkisi gdzden gecirildi.

OLGU SUNUMU

Yirmi alt1 yasinda erkek hasta, kalp durmasi
nedeniyle acil servisimize getirildi. Uygulanan kardi-
yopulmoner canlandirmaya yanit veren, ancak bilinci
acilmayan hasta reanimasyon iinitesine sevk edildi.
Oykiisiinden, asemptomatik olan hastaya bir yil 6nce
rutin kontroller sirasinda bir baska merkezde Brugada
sendromu tanist kondugu o&grenildi. EKG’si tip 1
Brugada sendromu (Sekil 1) ile uyumlu olan hastaya,
bagvurdugu merkezde asemptomatik olmasi ve ailede
ani olim 6ykiisii bulunmamasi nedeniyle EFS yapil-
mamisti. Aynt donemde yapilan aile taramasinda, iki
erkek kardesinde de tip 1 EKG bulgular1 olan Brugada
sendromu saptanmisti (Sekil 2). Asemptomatik olan
bu iki kardesten birine ayni merkezce sadece takip
onerilmisti. Diger kardese ise baska bir merkezde
EFS yapildig1, EFS’de VF olusturulmas iizerine has-
taya intrakardiyak defibrilator (ICD) onerildigi, ancak
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Sekil 1. Hastanin bir yil 6nce, asemptomatik oldugu zaman
cekilen elektrokardiyogrami.

Hastanin tarafimizca yapilan daha ayrintili aile
taramasinda, babasinda ve bir erkek kuzeninde tip 2
EKG bulgulari olan Brugada sendromu saptandi (Sekil
3). Asemptomatik olan bu hastalara propafenon ile
yapilan provakasyon testi negatif bulundu. Hipoksik
ensefalopati gelisen hastanin yasam beklentisi bir y1l-
dan az oldugundan ICD tedavisi diisiiniilmedi. Tip 1
EKG bulgular1 olan Brugada sendromlu kardeslerden
daha once EFS’de VF olusturulan kardese ICD teda-
visi, digerine ise EFS yapilmasi 6nerildi.

TARTISMA

Brugada sendromunun ani oliimlerin %4-12’sin-
den sorumlu oldugu disiiniilmektedir. Bu oran
yapisal kalp hastaligi olmayanlarda %20’lere kadar
cikmaktadir. Ani 6liim riski yliksek olan bu sendrom-
da ICD, etkinligi kanitlanmis tek tedavi yontemidir.

Brugada sendromunda ani 6liim riskinin belirlen-
mesi tedavideki en dnemli basamagi olugturmaktadir.
Brugada ve ark.nin'”! yaptiklar1 bir ¢alismada, has-
talarin 33+39 aylik takiplerindeki ani oliim riskleri,

Sekil 2. (A, B) Hastanin iki erkek kardesinin elektrokardiyogramlari.
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Sekil 3. Hastanin (A) babasinin ve (B) erkek kuzeninin elektrokardiyogramlari.

ani olimden yasama dondiiriilmiis hastalarda %62,
senkop Oykiisii olan hastalarda %19, asemptomatik
hastalarda ise %8 olarak bildirilmigtir. Ani 6lim-
den yasama dondiiriilen hastalarin %83’linde, sen-
kop oykiisii olan hastalarin %68’inde, asemptomatik
hastalarin ise %33’tinde EFS’de VT/VF olusturul-
mustur. Ayni caligmada, ani 6liim igin yiiksek risk
gostergeleri, ani Olimden yagama dondiiriilen ya
da senkop Oykiisii olan hastalarda EFS’de VT/VF
olusturulmas: iken, asemptomatik hastalarda erkek
cinsiyet, ST-segment yiikselmesi veya EFS’de VT/
VF olusturulmasi olarak belirtilmigtir. Brugada ve
ark.nin® bir diger ¢caligmasinda, kalp durmasi dykiisii
olmayan Brugada sendromlu hastalarin 24+32 aylik
takiplerinde kardiyak olay siklif1 ortalamasi %8.2
olarak bildirilmig; EFS’de VT/VF olusturulmas: ve
senkop Oykiisii kardiyak olay gelisimi i¢in en 6nemli
risk faktorleri olarak belirlenmistir. Kardiyak olay
siklig1, EFS’de VT/VF olusturulan hastalarda olugsma-
yanlara gore alt1 kat, senkop Oykiisii olan hastalarda
olmayanlara gore 2.5 kat daha fazla bulunmustur.
Brugada ve ark.nin”® bu ¢aligmalari, EFS’de VT/VF
olusturulmasinin prognozu belirlemede 6nemli oldu-
gunu gostermistir.

Priori ve ark.”’ ise EFS’de VT/VF olusturulmasi
ile prognoz arasinda iligki bulamamislardir. Bu ¢alis-
mada, asemptomatik, ailede ani 6liim oykiisii olma-
yan hastalarin 34+44 aylik takiplerinde kalp durmasi
EFS’de VT/VF olusan ve olusmayan hastalarda sira-
styla %8 ve %7 oraninda goriilmiistiir. Benzer sekilde,
Kanda ve ark.'” da EFS’de VF olusmasi ile prognoz
arasinda iligki olmadigini bildirmislerdir. Bu ¢caligma-
da ani kalp durmasi veya senkop Oykiisii olan hasta-
larin ortalama 38 aylik takibinde, EFS’de VF goriilen
ve goriilmeyen hastalar arasinda tekrarlayan kardiyak
olay siklig1 agisindan fark bulunmamugtir. Eckardt ve

ark.""" da EFS’de VT/VF olugma oranlarini, ani 6lim
veya senkop Oykiisii olan hastalar ve asemptomatik
hastalarda benzer bulmuglardir.

On bes calismadaki toplam 1217 hastanin alin-
dig1 bir meta-analizde EFS yapilan 1036 hastanin
%53’tinde VT/VF olusturulmustur.' Ani kalp dur-
mas1 veya senkop Oykiisii olan hastalarda, asemp-
tomatik hastalara gore, hem EFS’de VT/VF olugsma
orant hem de takiplerde ventrikiiler tagiaritmi goriil-
me siklig1 daha fazla bulunmusgtur. Ancak, hastala-
rin 34440 aylik takiplerinde ventrikiiler tagiaritmi
goriilme siklig1 ile EFS’de VT/VF olusmasi arasinda
anlaml bir iliski olmadig1 bildirilmisgtir.

Brugada sendromu ile ilgili agiklanan son uzlasi
raporunda, asemptomatik tip 1 EKG bulgular1 olan
Brugada sendromlu hastalardan, ailelerinde ani 6liim
oykiisii olanlara EFS yapilmasi, EFS’de VT/VF olus-
mas1 durumunda ICD takilmasi dnerilmis; ailelerinde
ani Oliim Oykiisii olmayanlarda ise goriis birligine
varilamamigtir."® Olgumuza da bagvurdugu merkez-
de, bu uzlas1 raporunun oOnerdigi sekilde, asempto-
matik olmasi ve ailede ani 6liim Oykiisii olmamast
nedeniyle EFS yapilmamigti.

Tanm1 kondugunda asemptomatik olan ve ailesin-
de ani Olim Oykiisii bulunmayan olgumuzda, EFS
yapilmadan takip edilirken bir yil sonra gelisen kalp
durmasi, bu hastalara EFS yapilarak riskin belirlen-
mesinin gerekli oldugunu savunan Brugada ve ark.nin
goriisiinii desteklemektedir. Ancak, bu hastaya EFS
yapilmamis olmasi, daha fazla yorum yapmay: zorlas-
tirmaktadir. Ote yandan, yapilan EFS’de VF goriilen
erkek kardesin ICD korumast olmadan ve kardiyak
olaysiz yasamini en az bir yildir siirdiiriiyor olmasi
ise, EFS sonucunun bu hastalarda prognoz iizerine
etkisi olmadigin1 savunanlar1 destekler goriinmekte-
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dir. Ancak, Brugada sendromlu sadece bir ailenin bir
yil gibi kisa sayilabilecek izlemi kesin yorum yapabil-
mek icin yeterli degildir.

Bu yazimizda, ailede ani 6liim Oykiisii olmayan,
asemptomatik tip 1 EKG bulgular1 olan Brugada
sendromlu olgularda EFS’nin riski belirlemede-
ki roliinii tartismaya calistik. Ancak, hastalarimiz
da bize bu konuda yeterli veri saglamamaktadir.
Hastaligin dinamik bir siire¢ olmasi, yagla birlikte
dogasinin degismesi, aym klinik bulgular olma-
sina ragmen farkli aritmik risklerin olmasi nede-
niyle standart bir risk belirleme aracimiz yoktur.
Elektrofizyolojik ¢aligmanin da risk belirlemedeki
rolii hala tartigmalidir.
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