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Uberlebter plétzlicher Herzkreislaufstillstand bei
einem Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung:
das Brugada-Syndrom

D. Scherr

B Zusammenfassung

Bei iiberlebtem plotzlichem Herzkreislaufstillstand bzw. bei
Patienten mit Synkopen unklarer Genese ist das Brugada-
Syndrom eine mogliche Differentialdiagnose. Bei Verdacht
auf Brugada-Syndrom und unauffilligem 12-Kanal-EKG
sollte ein Ajmalin-Test durchgefiihrt werden. Bei Patienten
mit Brugada-Syndrom ist eine ICD-Implantation indiziert.
Weiters sollte ein Familien-Screening durchgefiihrt werden.

® Einleitung

Das Brugada-Syndrom ist ein erstmals 1992 beschriebenes
rhythmologisches Krankheitsbild, welches sich klinisch
durch Synkopen und/oder Herzkreislaufstillstand bei Herz-
gesunden manifestiert. Per definitionem ist es durch das
EKG-Bild eines rechtsschenkelblockartig verbreiterten Kam-
merkomplexes und einer deszendierenden ST-Streckensen-
kung in den rechtsprikordialen Ableitungen gekennzeichnet.
Das EKG kann auch unauffillig sein: In diesem Fall kann eine
Ajmalin-Gabe die typischen EKG-Zeichen induzieren. Das
Brugada-Syndrom ist genetisch bedingt und tritt familiér
gehduft auf. Aufgrund der hohen Rezidivrate ist derzeit die
Implantation eines ICD die einzige therapeutische Option.

B Fallbericht

Ein 37jdhriger Mann erlitt in Ruhe einen Herzkreislaufstill-
stand. Nach wenigen Minuten begann seine Frau mit der
Laienreanimation. Der 14 Minuten spiter eintreffende Not-
arzt diagnostizierte Kammerflimmern. Insgesamt wurde der
Patient dreimal defibrilliert und erhielt 1,0 mg Adrenalin i.v.,
worauf er in den Sinusrhythmus konvertierte.

Die Anamnese des Patienten war vollig unauffillig, auch in
bezug auf kardiale Risikofaktoren und Medikamente. Die
Familienanamnese war ebenfalls unauffillig.

Der Patient wurde intubiert und sediert an unsere Intensiv-
station gebracht. Zum Zeitpunkt der Aufnahme waren seine
Vitalparameter stabil. Der physikalische Status ergab keine
pathologischen Befunde. Das Aufnahme-EKG (Abb. 1) zeigte
einen rechtsschenkelblockartig deformierten Kammerkom-
plex mit einer deszendierenden ST-Streckenhebung in V, und
V,. Bei der Aufnahme wurden an pathologischen Laborpara-
metern erhoben: CK 1473 U/l (Normalwert 10-80 U/1), CK-
MB 34 U/l (<11 U/l, <6 % von CK), LDH 261 U/l (120-
240 U/1), GOT 34U/ (<19 U/), Myoglobin 2972 ng/ml
(<90 ng/ml), Troponin T 1,99 ng/ml (< 0,10 ng/ml).

Ein USKG 6 Stunden nach Aufnahme zeigte eine normale
Dimension aller Herzhohlen, keine regionalen Wandbewe-
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gungsstorungen, eine EF von 55 % und einen unauftilligen
Klappenstatus. Ein Thoraxrontgen war ebenfalls unauffillig.
Nach 9 Stunden wurde eine Herzkatheteruntersuchung durch-
gefiihrt: Sie zeigte einen blanden Koronarstatus und einen un-
auffilligen Ventrikelbefund.

Die im initialen EKG vorhandene ST-Streckenhebung war
am zweiten Tag nicht mehr nachweisbar. Die herzspezifischen
Fermente waren insgesamt riickldufig. Aufgrund der Anamnese
und der erhobenen Befunde, vor allem aber aufgrund des
initialen EKGs, erschien die Differentialdiagnose Brugada-
Syndrom als wahrscheinlich. Ein diagnostischer Test wurde
durchgefiihrt: Dem Patienten wurde unter Monitoring 1 mg/kg
Ajmalin i.v. verabreicht. Darauthin entwickelten sich eine
J-Punkt-Hebung und eine deszendierende ST-Streckenhe-
bung mit folgender negativer T-Welle in den rechtsprikordia-
len Ableitungen, was die Verdachtsdiagnose Brugada-Syn-
drom bestitigte (Abb. 2, 3).

Der Patient konnte am vierten Tag extubiert werden, sein
neurologischer Status verbesserte sich jedoch in den fol-
genden Wochen kaum, wahrscheinlich aufgrund des initia-
len Delays im Rahmen der Reanimation. Aufgrund dieses
Befundes wurde nach Absprache mit den Angehorigen von
einer ICD-Implantation abgesehen. Der Patient wurde in ein
neurologisches Rehabilitationszentrum transferiert. Ein
Familien-Screening auf Brugada-Syndrom wird zur Zeit
durchgefiihrt.

B Diskussion

Bei ca. 5 % aller Uberlebenden des plotzlichen Herztodes lau-
tet die Diagnose idiopathisches Kammerflimmern [1, 2].

1992 beschrieben Pedro und Joseph Brugada erstmals eine
Gruppe von 8 Patienten mit iiberlebtem plotzlichem Herztod
und auffilligem EKG [3]. Das Brugada-Syndrom ist definiert
durch
1. das EKG-Bild einer deszendierenden ST-Streckenhebung

in den rechtsprikordialen Ableitungen (V -V,/V,), hiufig

mit einer rechtsschenkelblockartigen Deformation des

QRS-Komplexes,

2. das Fehlen einer strukturellen Herzerkrankung sowie durch

3. Synkope und/oder Herzkreislaufstillstand, verursacht durch
polymorphe ventrikuldre Tachykardie oder durch Kammer-
flimmern.

Mogliche Differentialdiagnosen (vor allem das Long-QT-

Syndrom und die arrhythmogene rechtsventrikuldre Dyspla-

sie) miissen ausgeschlossen werden.

Das Syndrom ist genetisch bedingt und wird autosomal-
dominant (mit inkompletter Penetranz) vererbt. Bisher konn-
ten 3 verschiedene Mutationen im Bereich des fiir einen kar-
dialen Natriumkanal kodierenden Gens SCNS5A (gleicher
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Genlokus wie beim kongenitalen Long-QT-Syndrom-3) bei
diesen Patienten nachgewiesen werden. In 22 % der Fille fin-
det sich eine positive Familienanamnese beziiglich des plotz-
lichen Herztodes. Das Brugada-Syndrom gilt als die Ursache
von bis zu 50 % aller bisher als ,,idiopathisch* klassifizierten
Fille des plotzlichen Herztodes [4] und wird auch als mogli-
che Ursache des plotzlichen Kindstodes diskutiert [5].

Die Privalenz eines ,,brugadatypischen EKGs
in der Gesamtbevolkerung wird mit ca. 0,05 %
beziffert. Auf die deszendierende ST-Strecken-
hebung folgt eine negative T-Welle. Die fiir den
Rechtsschenkelblock typische S-Zacke in V./V,
fehlt bei den meisten Patienten. Daher wird
bei der Definition des EKG-Bildes beim Bruga-
da-Syndrom zunehmend von einer ,,J-Punkt-
Hebung* anstatt von einem Rechtsschenkelblock
gesprochen [6].

Im Rahmen des Brugada-Syndroms kommt es
aufgrund der Expression mutierter Natrium-
kanile zu einer Heterogenitéit der myokardialen
Repolarisation, was Reentry-Mechanismen und
damit das Auftreten von malignen ventrikuldren
Arrhythmien begiinstigt [4, 7]. In 40 % aller
Fille fehlt das typische EKG-Bild permanent
oder intermittierend: Durch die Applikation eines
Klasse-I-Antiarrhythmikums (Ajmalin 1 mg/kg
i.v., Procainamid 10 mg/kg i.v., Flecainid 2 mg/
kg i.v.) kann in diesem Fall der fiir das Brugada-
Syndrom typische EKG-Befund ,,demaskiert*
werden [7, 8]. Prognostisch gibt es bei sympto-
matischen Patienten keinen Unterschied zwi-
schen jenen mit ,,maskiertem* EKG und jenen
mit permanenten brugadatypischen EKG-Verin-
derungen.

Alings und Wilde publizierten 1999 eine
Ubersichtsarbeit mit dem bisher groBten Patien-
tenkollektiv (163 Patienten) [4]. Es konnte ge-
zeigt werden, dal das Brugada-Syndrom vor-
nehmlich bei Ménnern (92 %) auftritt, mit einem
Peak um die vierte Lebensdekade. Antiarrhyth-
mika stellten keine therapeutische Alternative
dar: Im Verlauf verstarben 7 von 21 Patienten
(33 %), die keine Therapie erhalten hatten, 7 von
30 (23 %), die eine medikamentose antiarrhyth-
mische Therapie bekommen hatten, jedoch kei-
ner der 54 Patienten, bei denen ein ICD implan-
tiert worden war [4].

Das Brugada-Syndrom weist unbehandelt
eine schlechte Prognose auf: Die Zweijahres-
rezidivrate nach Herzkreislaufstillstand oder
Synkope liegt bei iiber 30 %. Derzeit ist die
Implantation eines ICD die einzige therapeuti-
sche Option [9, 10].

Bei asymptomatischen Familienmitgliedern
gilt ein brugadatypisches EKG-Bild als Indikator
fiir ein hohes Risiko des plotzlichen Herztodes.
Daher sollte bei Patienten mit Brugada-Syndrom
unbedingt ein Familien-Screening durchgefiihrt
werden. Dabei sollte bei unauffilligem Ruhe-
EKG auch ein Ajmalin-Test absolviert werden.
Zeigt sich im Rahmen dieses Screenings ein

brugadatypisches EKG bei einem asymptomatischen Famili-
enmitglied, dann ist die prophylaktische Implantation eines
ICD absolut indiziert, vor allem, wenn im Rahmen einer elek-
trophysiologischen Untersuchung (EPU) ventrikulédre Tachy-
arrhythmien auslosbar sind [9, 10].

Die Implantation eines ICD ist moglicherweise auch bei
asymptomatischen Individuen mit brugadatypischem EKG,
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Abbildung 1: Das 12-Kanal-EKG des Patienten bei Aufnahme zeigt einen rechtsschenkelblockartig
deformierten Kammerkomplex (J-Punkt-Hebung in V, und V,) und eine deszendierende ST-Strecken-
hebung in den Ableitungen V, und V,
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Abbildung 2: Das 12-Kanal-EKG vor der Durchfiihrung des Ajmalin-Tests
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Abbildung 3: Das 12-Kanal-EKG nach Gabe von 1 mg/kg Ajmalin: Entwmklung der fir das Brugada—
Syndrom typischen J-Punkt-Hebung und deszendierenden ST-Streckenhebung mit nachfolgender
negativer T-Welle in den rechtsprakordialen Ableitungen
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Fallbericht: Brugada-Syndrom

aber negativer Familienanamnese indiziert. Auch in diesem
Fall kann eine EPU durchgefiihrt werden.

Generell gibt es aufgrund der geringen Zahl umfassend
dokumentierter Félle und der erst 1992 erfolgten Etablierung
des Brugada-Syndroms als eigensténdige Entitit des plotzli-
chen Herztodes fiir das diagnostische (prognostische Bedeu-
tung der Familienanamnese, des genetischen Screenings, der
EPU) und therapeutische Procedere bei asymptomatischen
Patienten noch keine Richtlinien im Sinne der evidence based

medicine.
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