Informacija pacientams

Brugada sindromas

1. NormaliSirdies veikla

Sirdis — tai ypatingas raumuo, kuris tolygiai ir
nepertraukiamai susitraukinéja, iSstumdamas kraujg j
visg kiing. Sirdies susitraukimus sukelia per ja
sklindantys cikliskai pasikartojantys elektros srovés
impulsai.

Kiekvienas ciklas - tai vienas Sirdies susitraukimas. §j
Sirdies elektrinj aktyvuma galima jvertinti
elektrokardiogramoje (EKG). Sutrikus Sirdies elektriniam
aktyvumui, kuris vadinamas aritmija, gali sutrikti Sirdies
gebéjimas tinkamai susitraukinéti.

2. Brugada sindromas

Brugada sindromas (BrS) yra reta paveldima Sirdies liga,
kuria sergant Sirdyje sutrinka elektros impulsy srautas.
Taip yra todél, kad sutrinka natrio patekimas j Sirdies
Iasteles. Tai gali sukelti gyvybei pavojingg aritmija.

3. Paplitimas ir paveldéjimas

BrS serga mazdaug tarp 1 iS 2000 ir 1 i§ 5000 asmeny
(ligos paplitimas). BrS gali bati genetiné liga. Tai reiskia,
kad BrS gali sukelti geno defektas (mutacija), kuris gali
bati paveldimas. Genas — tai DNR dalis, kurioje yra
kodas, pagal kurj gaminama molekulé (baltymas).
Kiekvienas Zmogus turi po dvi kiekvieno geno, kuris gali
blti siejamas su BrS, kopijas. BrS gali sukelti geno,
kuriame yra Sirdies natrio kanaly kodas, mutacijos. Sis
genas vadinamas SCN5A. SCNS5A vyra vienoje S
autosominiy chromosomy. Jei BrS yra atsirades dél
SCN5A geno mutacijos, tai vadinama autosominio
dominantinio paveldéjimo liga.

Tai reiskia, kad BrS issivystyti pakanka mutacijos tik
vienoje i$ dviejy SCN5A geno kopijy (tévo arba motinos)
(mutacija yra dominuojanti). Yra 50 proc. tikimybé (1 is
2), kad asmuo, turintis SCN5A geno mutacijg, perduos
Sig mutacija kiekvienam vaikui. Tikimybeé, kad vaikas
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nepaveldés mutacijos, taip pat yra 50 proc. Kai kuriais
atvejais kiausialgstéje, spermatozoide arba embrione
gali jvykti nauja (de novo) mutacija. Tokiais atvejais vaiko
tévai neturi mutacijos ir neserga BrS, taciau vaikui jau
yra BrS ir jis gali perduoti mutacija savo vaikams.
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1 pav. Autosominis dominantinis paveldéjimas

4. Simptomai

Simptomai gali bati galvos svaigimas, smarkus Sirdies
plakimas, alpimas, o kartais ir staigi mirtis. Taciau yra ir
daug besimptomiy pacienty.

5. Diagnozavimas

DaZniausiai BrS diagnozé nustatoma, remiantis ligos
istorija ir Seimos anamneze, fiziniu iStyrimu, Sirdies
elektrinés veiklos iStyrimu (elektrokardiograma arba
EKG), ajmalino arba flekainido testais, Sirdies
ultragarsiniu tyrimu (echokardiografija), fizinio krlvio
testais ir kitais Sirdies ritmo jvertinimo tyrimais (Holterio
EKG monitoringu). Paprastai BrS galima diagnozuoti
atlikus EKG. Pacientams, sergantiems BrS, gali bati
nustatytos trijy skirtingy tipy EKG (3 pav.). BrS diagnozé
nustatoma tik tada, jei asmens EKG yra akivaizdziai 1
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tipo EKG pozymiy (vadinamieji spontaniniai pozymiai).
Kai kuriems Zzmonéms 1 tipo EKG pozymiy spontaniskai
nenustatoma, taciau juos galima sukelti létai susvirkstus
vaisto (ajmalino arba flekainido testas). Kad buty galima
nustatyti diagnoze, Sie Zmoneés taip pat turi tureéti kity
ligos pozymiy (pavyzdZziui, buves Sirdies sustojimas arba
BrS atvejis Seimoje). Jei asmuo nejaucia jokiy simptomy
ir jo EKG yra tik 2 arba 3 tipo EKG poZymiai net ir atlikus
ajmalino testg, BrS diagnozé negali bati nustatyta ir
pacientui rekomenduojama reguliariai lankytis pas
Sirdies gydytojq (kardiologg).

5.1. EKG (elektrokardiograma)
Tai pats paprascCiausias tyrimas. Ant krltineés, o kartais ir

ant ranky bei kojy uzklijuojami mazi lipnas pleistrai
(elektrodai). lJie laidais prijungiami prie EKG uzrasymo
aparato, kuris kelias sekundes fiksuoja Sirdies elektrinj
aktyvumag, sukeliantj Sirdies plakima. Kartais reikia atlikti
papildomus arba pakartotinius EKG tyrimus.
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2 pav. EKG pozymiai sergant Brugada sindromu.

Siame paveikslélyje pavaizduota normali EKG (A) ir
tipiski Brugada sindromo EKG poZymiai (B) su ST
segmento pakilimu (parodyta raudona rodykle).
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3 pav. 1, 2 ir 3 tipy EKG Brugada sindromo pozymiai.
(Saltinis: su Australijos ,,Centenary” instituto leidimu)

5.2. Ajmalino testas

Jei pagal EKG jtariamas BrS, bet néra visiskai aisku (pvz.,
kai yra 2 arba 3 tipo EKG poZymiai), galima apsvarstyti
galimybe atlikti ajmalino testg. Ajmalinas yra vaistas,
kurj galima leisti j veng (léta injekcija, vadinama infuzija),
siekiant nustatyti badingus BrS 1 tipo EKG poZymius. Jei
néra galimybés gauti ajmalino, tyrimg galima atlikti
naudojant kitg vaista, pavyzdziui, flekainidg.
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5.3. Fizinio kriivio tyrimas (kravio testas)
Fizinio krlvio testas yra toks pat kaip anksCiau aprasytas

EKG tyrimas, taciau jis uzraSomas prie$ fizinj krdvj ant
bégimo takelio ar treniruoklio, jo metu ir po jo. Taip
uzfiksuojami bet kokie fizinio krivio metu atsirandantys
elektrinés Sirdies veiklos pokyciai.

5.4. Holterio EKG monitoringas
Holterio EKG monitoringas atliekamas naudojant

nedidelj skaitmeninj aparatg, kurj galima neSioti ant
juosmens dirzo. Prie kratinés priklijuojami keturi arba
SeSi aparato EKG elektrodai. Tada 24-48 valandas arba
iki septyniy dieny fiksuojamas Sirdies elektrinis
aktyvumas. Tyrimo metu visa veikla jraSoma |j
»dienorastj”.

5.5. I3oriniai ir implantuojami Sirdies jvykiy
registratoriai
Tai sudétingesni pirmiau aprasyto Holterio EKG

monitoringo  variantai.  PasireiSkus bet  kokiems
simptomams, galima pasinaudoti prietaisu ir jrasyti Sirdies
ritma. ISorinio prietaiso (Cardio memo) privalumas yra
tas, kad jame néra jokiy elektrody, todél jj galima tiesiog
uzdéti ant kratinés, kai jauciami simptomai.

5.6. Sirdies ultragarsinis tyrimas (echokardiografija)
Tyrime naudojamos ultragarso bangos Sirdies struktarai

stebéti. Sirdies ultragarsinio tyrimo metu galima nustatyti
jvairiy rasiy struktdrinius Sirdies pokycius, pavyzdziui,
Sirdies raumens ir voztuvy ligas. Taip pat galima nustatyti
Sirdies raumens iSplonéjimo  sritis.  Pacientams,
sergantiems BrS, neblna esminiy struktdriniy pakitimy,
taciau daZnai tam patvirtinti bent vieng kartg atliekamas
Sirdies ultragarsinis tyrimas.

5.7. Sirdies magnetinio rezonanso tyrimas (MRT)
MRT tyrimo metu Sirdies vaizdas gaunamas, naudojant

magnetinj laukg. Pats tomografas - tai didelis vamzdis,
kurio viduryje yra stalas, kuriuo pacientas jveZzamas j
aparato tunelj. Tyrimas trunka apie valandg. MRT labai
gerai parodo Sirdies ir kraujagysliy struktlrg, Sirdies
raumens bikle ir leidzia nustatyti bet kokius Sirdyje
esanCius surandeéjimus. Jis naudingas tiems BrS
sergantiems pacientams, kuriems jtariami struktdriniai
pakitimai. Siems pacientams Sirdies MRT gali biti
naudojamas Sirdies struktirai iSsamiau jvertinti.

5.8. Genetiniai tyrimai

Mazdaug 1 iS 4 (25 %) Seimy, kuriose yra BrS atvejis,
nustatoma SCN5A geno mutacija. Tikétina, kad likusiy 75
proc. BrS atvejj turinéiy Seimy genetinis sutrikimas,
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lemiantis ligg, yra sudétingesnis, pavyzdziui, kelios
mutacijos skirtinguose genuose.

6. Gydymas

Daugumai Zmoniy, kuriems yra BrS, gydymo nereikia.
Asmenims, kuriems anksciau buvo nustatytos aritmijos
arba yra padidéjusi aritmijy rizika, gali bati svarstoma
galimybé implantuoti vidinj Sirdies defibriliatoriy (IKD).
Defibriliatorius nuolat stebi Sirdies elektrinj aktyvuma ir
gali atpaZinti sunkias aritmijas. Defibriliatorius gali bati
specialiai uZprogramuotas kiekvienam pacientui. Juo
galima gydyti sunkias ir didelio daznio aritmijas siunciant
elektros impulsus arba sukeliant elektros Soka, taip
grazinant normaly Sirdies ritmg. Defibriliatoriy sudaro
dvi dalys: baterija (prietaisas) ir elektros laidas, per kurj
stebimas elektrinis Sirdies aktyvumas ir kuriuo j Sirdj
siunciami elektriniai impulsai ar elektrinio Soko iSkrova.
Defibriliatoriaus laidas gali bati pritvirtintas desinéje
Sirdies ertméje (per kraujagysles) arba po oda kritinés
srityje, esancioje virs Sirdies.

7. Gyvensena ir sportas

Pacientams (ir jy Seimoms), kuriems diagnozuotas BrS,
pateikiamos tokios pagrindinés rekomendacijos, kaip
iSvengti aritmijy:

- vengti vaisty, kurie gali pasunkinti BrS. Vaisty, kuriy
reikia  vengti, sgrasg galima rasti  adresu
www.brugadadrugs.org;

- karsCiuojant (kai temperatira = 38,5 laipsniy
Celsijaus) svarbu vykti j ligonine ir atlikti EKG. Kai
kuriems BrS sergantiems pacientams karsc¢iavimo metu
bina reikSmingy EKG pokyciy ir padidéja aritmijy rizika.
Jei néra galimybés nuvykti j ligonine, reikia greitai
maZzinti karsciavima paracetamoliu (kad sumazéty kiino
temperatdra ir aritmijy rizika);

- nepiktnaudziauti alkoholiu;
- skatinti iSsitirti giminaicius;
- pacientai, sergantys BrS daZniausiai sportuoti gali.

Taciau, jei fizinio aktyvumo metu Zmogui pasireiské
simptomai, gydytojas — specialistas gali primygtinai
patarti nesportuoti.

BrS diagnozé ir galimybé perduoti Sig ligg palikuoniams
gali kelti nerimg ir daugybe kity klausimy. Medicinos
socialiniai darbuotojai arba psichologai turi patirties
Sioje srityje ir gali padéti pacientui ir jo Seimos nariams.
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8. Tolesni veiksmai

Atsizvelgdamas j simptomus, amziy ir gydymga, Sirdies
gydytojas (kardiologas) patars, kaip daznai reikia lankytis
pas gydytoja specialista.

9. Seimos istyrimas

Jei BrS serganciam pacientui nustatoma SCN5A geno
mutacija(Zr. ,,Genetiniai tyrimai“), Sio paciento Seimos
nariai (pradedant nuo pirmos eilés Seimos nariy:
motinos, tévo, broliy, sesery, vaiky) gali atlikti
genetinius tyrimus medicinos jstaigoje, kurioje daromi
Sirdies genetiniai tyrimai. Seimos nariai, kuriems
nustatyta ta pati mutacija, vadinami mutacijos
nesiotojais. Jie turi bati stebimi kardiologo. Kartais BrS
gali sirgti ir Seimos nariai, kuriems mutacija nenustatyta.
Kodél taip yra, dar néra zZinoma. Todél Seimos nariams,
neturintiems mutacijos, svarbu apsilankyti pas gydytojg
kardiologa.

Jei pacientui, sergandiam BrS, nenustatoma SCN5A
mutacijos, jo Seimos nariams (pradedant nuo pirmos
eilés Seimos nariy) patariama kreiptis j gydytoja
kardiologa.

Nors daugumai pacienty vaikystéje BrS simptomy
neblna, yra pacienty, kuriems aritmijos iSsivysto
ankstyvame amziuje ir jas dainai sukelia kars¢iavimas.
Siy pacienty EKG daZnai blina pakitusi (pvz., spontaniniai
1 tipo EKG poZymiai). Todél rekomenduojama, kad
pacienty, serganciy BrS, Seimos nariams pirmaisiais
gyvenimo metais baty atlikta EKG, kad po to baty galima
patarti dél tolesnés jy stebésenos.

10. BrSir néstumas

Neéra jokiy konkreciy rekomendacijy (iSskyrus tas, kurios
pateikiamos skyriuje ,Gyvensena ir sportas”), skirty
motinai ir kidikiui néstumo laikotarpiu.
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