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Das BRUGADA-Syndrom

ADD. 1 Das BRUGADA-Syndrom ist eine
Erkrankung, die durch das Auftreten des
plétzlichen Herztodes in
Verbindung mit bestimmten EKG-
Veranderungen
(Rechtsschenkelblock (RSB) und
bestimmte ST-Hebungen in den
anterioren Brustwandableitungen)
gekennzeichnet ist (Abb. 1).

Atiologie und Pathophysiologie

Das BRUGADA-Syndrom wird durch eine Funktionsstérung eines lonenkanals
verursacht, die zu einer Stérung des transmembrandsen lonenflusses und einer
konsekutiven Verdnderung des kardialen Aktionspotentials flhrt.

In 10 - 30% aller BRUGADA-Fiélle liegt dieser Funktionsstérung eine Mutation des
SCN4A-Gens zugrunde, das fur Ausbildung und Funktion des 5. von 9 Untertyps
des kardialen spannungsaktivierten Natrium-lonenkanals zustandig ist.

Die durch die verschiedenen Natrium-lonenkénale stromenden Natrium-lonen sind
fur die Erzeugung von Aktionspotentialen verantwortlich:



Beim Erreichen der Potentialschwelle werden viele der vorhandenen
spannungsaktiven Natrium-lonenkanale aktiviert, sodaf sie sich 6ffnen. Dies flhrt
zum schnellen Einstrom groBer Mengen von Natrium-lonen vom Extra- in den
Intrazellularraum und es kommt zur Depolarisation der Zellmembran mit dem
schnellen Anstieg des Membranpotentials
Abb. 2 (Phase 0 = , Aufstrich®) (Abb. 2).

el I , Kurze Zeit (1 - 2 msec) nach ihrer
Aktivierung werden die
spannungsabhangigen Natrium-lonenkanéle
aber automatisch deaktiviert, was den
J weiteren Durchtritt von Natrium-lonen
verhindert und nach weiteren 2 - 5 msec
Natrium r werden sie wieder ,,scharf geschaltet®, d.h.
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sie kbnnen von nun an erneut aktiviert
Calcium

werden.

Kalium — AT Bgj einer Funktionsstérung des Natrium-

lonenkanals wie beim BRUGADA-Syndrom
Na-Ca-Pumpe —smms>— kommt es wahrend der Aktivierungs- und
Na-K-Pumpe _ Offnungsphase des Kanals ebenso wie bei
der friilhen Repolarisation zu einer
Aktionspotential mit Phasen und grober ~ Verminderung des Natrium-Einstroms in die
Darstellung der lonenflisse Zelle. Diese Stdrung scheint das
rechtsventrikuldre Endokard intensiver zu
treffen als das Epikard. Hierdurch entsteht besonders im Bereich des rechten
Ventrikels wahrend der friihen Repolarisation des Aktionspotentials ein
Spannungsgradient zwischen Endo- und Epikard, was sich im EKG mit den ST-
Strecken-Hebungen in Abl. V1 - V3 ausdrickt.

Diese Stoérungen des lonenfluB kénnen die Phase des schnellen Anstiegs und der
frihen Repolarisation des Membranpotentials bei verschiedenen Patienten
unterschiedlich betreffen, ohne daB man den Grund dafiir kennen wirde:

Wenn der zeitliche Ablauf der Repolarisation nicht bedeutsam verandert ist bleibt
die T-Welle positiv ausgerichtet, was zur sattelférmigen Form der ST-T-Strecke
fuhrt (EKG-Typ 2 oder 3). Wenn die Stérung des lonenflusses wéahrend der friihen
Repolarisation aber sehr ausgepragt ist kommt es zur Inversion und Negativierung



der T-Welle, sodaB hieraus die zeltférmige ST-Streckenveranderung des Typs 1
resultiert.

Die Veranderungen der friilhen Repolarisation kénnen in den verschiedenen
myokardialen Gegenden sehr unterschiedlich ausgepragt sein. Durch diese
Heterogenitat erklart man sich die am Ende der Phase 2 auftretenden Arrhythmien
(ventrikulédre Tachykardie oder Kammerflimmern) (siehe Abb. 2).

Neben der Verdanderung des SCN5A-Genes (von denen mittlerweile 300
verschiedene Formen bekannt sind) werden auch Verdnderungen anderer Gene
(z.B. des Calium-lonenkanals) vermutet. Dies wirde die verschiedenen Formen
des BRUGADA-Syndroms. Wenn bei der genetischen Untersuchung eines
BRUGADA-Patienten keine Verdnderungen des SCN5A gefunden werden kénnten
daher die Veranderung anderer Kanale hierfur verantwortlich sein.

Epidemiologie

Die Verbreitung des BRUGADA-Syndroms ist nicht genau bekannt. In den USA
schétzt man die Inzidenz auf etwa 0.1%.

Die héchste Pravalenz des Syndroms findet man in Stidwest-Asien, die geringste
in Nordafrika. Auf den Philippinen, in Thailand und in Japan scheint das
BRUGADA-Syndrom flir die héchste Sterblichkeit bei Mannern <50 Jahre zu sein.
In Teilen Thailands betragt die Sterblichkeit bei 30 Todesfallen auf 100.000
Bewohner und Jahr.

Das BRUGADA-Syndrom betrifft Manner 8 - 10mal haufiger als Frauen, obwohl die
Verbreitung der Mutation unter Ma&nnern und Frauen gleich zu sein scheint. Das
bedeutet, dal3 die Penetranz der Mutation bei Ma&nnern gréBer ist als bei Frauen.

Prognose

Die Gefahren des BRUGADA-Syndroms bestehen im Auftreten einer ventrikularen
Tachykardie, die dann in Kammerflimmern degeneriert. Dies flihrt zum
Herzstillstand, der auch bei erfolgreicher Reanimation zu hypoxisch bedingten
Hirnschéden fuhren kann.

Wahrend einer Nachbeobachtung von BRUGADA-Patienten tber 24 Monate kam
es in ca. 8% der Patienten zu Kammerflimmern und einem Herzstillstand. Bei
Mannern <40 Jahre, so schatzt man, ist das BRUGADA-Syndrom neben Unfélle
eine der haufigsten Todesursachen, ohne daB dies bislang durch Studien zu
belegen gewesen wére. Man schéatzt ebenfalls, daB das Syndrom flr 4% aller



Uberhaupt auftretenden plétzlichen Todesfalle und fir 20% der plétzlichen
Todesfalle bei Menschen mit strukturell gesundem Herzen verantwortlich ist.

Patienten mit BRUGADA-Syndrom sind zum Zeitpunkt des plétzlichen Herztods 41
+ 15 Jahre alt.

Anamnese

Herzstillstand und Synkope sind diejenigen Symptome, die zur Diagnose des
BRUGADA-Syndroms fiihren. Auch werden gehauft Alptrdume beschrieben.

Vieler Patienten sind aber asymptomatisch, weshalb das BRUGADA-Syndrom oft
als Zufallsbefund in einem EKG mit bestimmten ST-Strecken-Hebungen in Abl. V1
- V3 gefunden wird.

In vielen Fallen kann man in der Familienanamnese Angehdrige mit plotzlichem
Herztod erfragen, jedoch gibt es auch Falle, bei denen die Familie nicht betroffen
ist, denn das BRUGADA-Syndrom kann auch sporadisch auftreten.

Es tritt in etwa 20% der Félle gemeinsam mit Vorhofflimmern auf.

Der Zeitpunkt des Auftretens eines Herzstillstandes kann ebenfalls Hinweise auf
das BRUGADA-Syndrom geben, denn die Ereignisse treten hier bevorzugt nachts
oder wahrend korperlicher Ruhephasen auf. Und schlieBlich kann Fieber die
Symptome des BRUGADA-Syndroms ausldsen oder verstarken.

Korperliche Untersuchung

Diese zeigt bei Patienten mit BRUGADA-Syndrom in aller Regel keine
Auffalligkeiten. Sie ist aber dennoch notwendig, um nach anderen Ursachen flr
den Herzstillstand oder die Synkope zu suchen, z.B. eine hypertrophische
Cardiomyopathie oder valvuldre Erkrankungen.

Apparative Diagnostik

Viele Patienten mit Synkopen sind jung und ansonsten gesund. Die benigne
Ursache einer Synkope sollte keinesfalls primar angenommen werden, ein 12-
Kanal-EKG ist in jedem Fall unverzichtbar.

Bei Patienten, bei denen man nach den Ursachen einer Synkope oder eines
Uberlebten Herzstillstandes sucht sollten die folgenden Untersuchungen erfolgen:

« 12-Kanal-EKG

« EKG mit medikamentdosem Provokationsversuch



+ Laboruntersuchungen

+ Ggfs. signalverstarktes EKG, Echokardiographie, MRT und genetische

Untersuchung.

EKG

Es sind 3 EKG-Formen des BRUGADA-Syndroms beschrieben. Ihre
Charakteristika sind in Tab. 1 beschrieben.

Tabelle 2
Typ 1 Typ 2 Typ 3
Amplitude der J-Welle =2 mm =2 mm =2 mm
(Abb. 3)
T-Welle negativ positiv oder biphasisch positiv
ST-T-Strecke zeltartig sattelférmig sattelférmig

terminale ST-Strecke

deszendierend

um =1 mm gehoben

um <1 mm gehoben
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Abb. 3 Plaziert man Abl. V1 und V2
héher als normal, namlich in
den 2. ICR kann man die

BRUGADA-typischen EKG-

/ . N
/ '/\ Veranderungen mit gréBerer
AN AT Sensitivitat finden.

J-Wellen verschiedener Amplitude

Im Belastungs-EKG
verschwinden die spontanen
ST-Strecken-Hebungen des BRUGADA-Syndrom
meistens und es sind keine relevanten Arrhythmien

ZU provozieren.

ot . Als Risikomarker kann man im EKG die Dauer des
"N AT QRS-Komplexes und inferolaterale
| Repolarisationsstérungen (Abb. 4) annehmen.

AVL«J\/\—J\‘/NJ\ .~ Asymptomatische Patienten mit einem Typ 1-EKG im
EpE g . Routine-EKG sind schwer einzuschétzen. Sie sollten
auf jedem Fall einem erfahrenen Kardiologen oder
sogar Elektrophysiologen vorgestellt werden, der
dann eine weitere Risikostratifizierung (s.u.)
vornehmen und schlieBlich entscheiden muf3, ob die
Indikation zur Implantation eines ICD besteht.

Brugada-Syndrom mit
inferolateralen
Repolarisationsstérungen
(Abl. V3 - V5)



Laboruntersuchungen im Blut Abb. 5

+ Natrium- und Kaliumspiegel bei spontanen ST-Strecken-Hebungen v J\/\f
in V1 - V3, weil sowohl Hypercalcdmie als auch Hyperkalidmie EKG-
Veranderungen hervorrufen kénnen, die denen des BRUGADA-Syndroms
ahneln kénnen (Abb. 5 und 6). V2

+ CK, CK-MB und Troponin bei Patienten, bei denen die Symptomatik an

ein akutes Koronarsyndrom denken |aBt. Us

&l
Oft sind weitere Untersuchungen notwendig, um \/\
differentialdiagnostisch andere Ursachen einer Synkope oder eines
Herzstillstandes auszuschlieBen, z.B. eine arrhythmogene v4
rechtsventrikulare Dysplasie.
Echokardiographie und MRT V5 J\/\

Mindestens eine dieser beiden Untersuchungen sollte durchgeflhrt werden,
hauptséchlich um eine arrhythmogene rechtsventrikulare und eine
hypertrophische Cardiomyopathie auszuschlieBen.

Vor allem ein Kardio-MRT kann aber auch Schwere Hyperkaliamie

Hinweise auf das Vorliegen anderer
Ursachen des Herzstillstandes zeigen,
z.B. myokardiale Narben nach unbemerkt -
abgelaufenen Myokardinfarkten oder ISV (IS A | A
nach einer Myokarditis und aberrierend ) J [ ' [ ' ’ ( ‘
entspringende und verlaufende ( ‘ T if13< .
Koronararterien entdecken.

Genetische Untersuchung ] " ] iy LV e \ i —, ~l "*"L ‘

Bei Patienten mit dringendem Verdacht

auf ein BRUGADA-Syndrom sollte auf Hypercalcamie

jeden Fall auch eine genetische

Untersuchung erfolgen, bei der nach einer Mutation des SCN5A gesucht wird.

Dieses Gen ist fur die Ausbildung der alpha-Untereinheit des kardialen
Natriumionenkanals verantwortlich. Der Nachweis einer solchen SNC5A-Mutation
stltzt die Diagnose des BRUGADA-Syndroms und ist zudem bei der Identifikation
von Familienangehdrigen wichtig, bei denen man nun ein erhéhtes Risiko flr einen
plétzlichen Herztod annehmen muB. Eine solche genetische Ursache ist jedoch



relativ unergiebig, denn man findet die Mutation nur bei etwa 10 - 30% aller
BRUGADA-Fille, in diesen Féallen sollte dann nach einer der bekannten anderen
Mutionen gesucht werden.

Signal-verstarktes EKG

Beim BRUGADA-Syndrom kann der Nachweis von Spatpotentialen manchmal ein
Hinweis auf die prognostische Bedeutung der Erkrankung haben.

Bei der arrhythmogenen rechtsventrikularen Cardiomyopathie zeigen
Spéatpotentiale oft die fettige Degeneration des rechtsventrikuldren Myokards an.

Provokations-EKG

Bei Patienten ohne andere offensichtliche Ursache der Synkope sollte auf jeden
Fall ein EKG unter Gabe eines Natriumkanal-Blockers erhalten. Ein solches EKG
sollte auf jeden Fall von einem erfahrenen Kardiologen interpretiert werden.

Dabei kann die intravenése Injektion von Natriumkanal-Blockern zur Demaskierung
der BRUGADA-typischen EKG-Veranderungen fihren. Man benutzt diese
Untersuchung zur Diagnose und auch zur Risikostratifikation von BRUGADA-
Patienten.

Man kann entweder

* Flecainid (2 mg/kg KG, maximal 150 mg) Uber 10m Minuten

* Procainamid (10 mg/kg KG) Uber 10 Minuten oder

« Ajmalin (1 mg/ kg KG) Uber 5 Minuten

infundieren, wobei in Deutschland tUberwiegend Ajmalin verwendet wird.

Die Gabe dieser Medikamente muB unter laufender EKG-Monitor-Kontrolle und
unter Reanimationsbereitschaft erfolgen.



Bei normalem Ruhe-EKG ohne ST-Hebungen ist das Untersuchungsergebnis
positiv, wenn es zur Ausbildung einer J-Welle von >2 mm in Abl. V1, V2 oder V3
mit oder ohne Rechtsschenkelblock kommt (Abb. 7).

Abb. 7

Aysgang _ 0.7 mg Ajmalin / kg KG 1 min nach Ajmalin
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Demaskierung eines BRUGADA-EKG durch Ajmalin-iv-Gabe
Die Infusion muB beendet werden, wenn das EKG die BRUGADA-typischen
Veranderungen zeigt, wenn ventrikuldre Arrhythmien auftreten oder sich der QRS-
Komplex um >30% verbreitert.

Beim Auftreten ventrikularer Arrhythmien ist die Injektion von Natriumlaktat ein
geeignetes Antidot.

Bei Patienten mit Typ 1-EKG ist der Provokationstest nicht sinnvoll, der er liefert
hier keine neuen Informationen.

Bei Patienten mit Typ 2- oder Typ 3-EKG wird der Provokationstest empfohlen,
denn er klart hier oft die Diagnose.

Sensitivitat und Spezifitdt des Tests nicht nicht gesichert bekannt. Man kann davon
ausgehen, daB der Test bei symptomatischen Typ 2- und Typ 3-EKG-Patienten
Hinweise auf einen komplizierten Verlauf des BRUGADA-Syndrom liefert, wéhrend
dies auf asymptomatische Patienten nicht zutrifft. Man kann daher davon
ausgehen, daB ein Provokationstest bei symptomatischen Patienten mit



unauffélligem Ruhe-EKG ohne ST-Hebungen einen Risikomarker darstellt, daB dies
aber bei asymptomatischen Patienten nicht der Fall ist, weshalb er bei diesen
Patienten auch nicht durchgefiihrt werden sollte.

Elektrophysiologische Untersuchung

Von einigen wird vorgeschlagen, bei BRUGADA-Patienten eine
elektrophysiologische Untersuchung durchzuflhren, um im Sinne einer
Risikostratifizierung nach der Auslésbarkeit maligner Arrhythmien zu suchen. Dies
ist aber bislang nicht eindeutig erwiesen.

Risikostratifizierung

Die Risikostratifizierung dient dazu, diejenigen Patienten zu identifizieren, die ein
erhohtes Risiko tragen, im weiteren Verlauf ihres Lebens einen Herzstillstand und
plétzlichen Herztod zu bekommen und die daher einen ICD erhalten sollten.

Bei denjenigen Patienten, die eine Synkope hatten und bei denen bereits spontan
ein BRUGADA-typisches EKG haben ist die Sachlage eindeutig: Diese Patienten
haben ein erhdhtes Risiko und sollten daher einen ICD erhalten.

Nicht ganz so eindeutig ist die Problematik aber bei denjenigen Patienten, bei
denen zuféllig ein asymptomatisches BRUGADA-EKG gefunden wurde oder die
eine Synkope erlitten haben, ohne dafB es daflir eine offenkundige Ursache
gefunden wurde und ein BRUGADA-Syndrom als Differentialdiagnose erwogen
werden muB.

Die Risikostratifizierung sollte bei jedem Patienten, bei dem ein BRUGADA-
Syndrom vermutet wird durch einen Kardiologen mit besonderer Erfahrungen in
der Untersuchung und Behandlung von Arrhythmien oder von einem
Elektrophysiologen durchgeftihrt werden.

Nach Mdglichkeiten ist er es, der die weiteren Untersuchungen veranlaB3t, die
Differentialdiagnose abarbeitet und letztlich zur Frage Stellung nimmt, ob die
Indikation zur Implantation eines ICD besteht. Auch sollte ein Humangenetiker zur
Untersuchung des Patienten und Beratung der Angehdrigen eingeschaltet werden.

Bzgl. der Risikostratifizierung geht man davon aus, dafB3 ein spontanes Typ 1-EKG
und die Anamnese (lUberlebter Herzstillstand, Synkope) flr einen malignen Verlauf
des BRUGADA-Syndroms sprechen.



Eine bzgl. des plétzlichen Herztodes positive Familienanamnese bei Angehdérigen
<45 Jahren und inferolaterale Repolarisationsstérungen im EKG scheinen ebenfalls
auf das zukunftige Auftreten kardialer Ereignisse zu deuten.

Differentialdiagnose

Es gibt zahlreiche Differentialdiagnosen bei Patienten, die einen Herzstillstand
Uberlebt haben. Hierzu gehdren akute myokardiale Ischamien bei koronarer
Herzkrankheit oder bei Koronaranomalien, hypertrophische Cardiomyopathien, die
catecholaminerge polymorpher ventrikuldrer Tachykardie (CPVT), das lange QT-
Syndrom und die arrhythmogene rechtsventrikulare Cardiomyopathie (ARVC).

Viele dieser Erkrankungen kénnen schon nach Anamnese und k&rperlicher
Untersuchung ausgeschlossen werden, in vielen Féllen sind aber zusatzliche
Untersuchungen erforderlich.

Die Differentialdiagnose der ST-Strecken-Hebungen in den rechtsprakardialen
Ableitungen beinhaltet:

* Rechtsschenkelblock

* linksventrikulare Hypertrophie

+ frihe Repolarisation

+ akute Perikarditis

+ akute myokardiale Ischamie oder Myokardinfarkt
« PRINZMETAL-ANgina

* Lungenarterienembolie

+ thorakales Aortenaneurysma dissecans

* mediastinaler Tumor oder Hdmoperikard mit Kompression des
rechtsventrikularen AusfluBtraktes

+ arrhythmogene rechtsventrikulare Cardiomyopathie oder Dysplasie

+ Abnormalitaten oder Erkrankungen des zentralen oder autonomen
Nervensystems

« Uberdosierung von trizyklischen Antidepressiva

« Cocain-Intoxikation



DUCHENNE'sche Muskeldystrophie

FRIEDREICH’sche Ataxie

+ Hypercalcamie

Hyperkalidamie

* Hypothermie

Trichterbrust

Sportlerherz

Behandlung

Zum gegenwartigen Zeitpunkt ist die Implantation eines automatischen
implantierbaren Defibrillators (ICD) die einige Behandlung, mit der man das
Auftreten ventrikularer Tachykardien und von Kammerflimmern bei Patienten mit
BRUGADA-Syndrom behandeln und damit dem Auftreten des plétzlichen
Herztodes vorbeugen kann. Die Empfehlung zur Implantation eines ICD betrifft
allerdings ausschlieBlich solche Patienten, die bereits mit Synkope oder
Herzstillstand symptomatisch geworden sind.

Die Indikation zur Implantation eines ICD sollte ausschlieBlich durch
elektrophysiologisch erfahrene Arzte auf der Basis der Risikostratifizierung
erfolgen, denn auch der anscheinend einfach aussehende Eingriff kann
Komplikationen haben und zudem setzt man den Patienten u.U. dem Risiko
inadadquater Schockabgaben aus.

Bei asymptomatischen Patienten ohne positive Familienanamnese besteht diese
Empfehlung nicht, hier ist ein beobachtendes Vorgehen gerechtfertigt.

Patienten mit Herzstillstand oder Synkopen missen stationdr aufgenommen und
hier kontinuierlich mittels EKG-Monitoring Uberwacht werden bis die definitive
Ursache der Symptomatik gefunden und adéquat behandelt wurde.

Eine medikamentdse Behandlung ist nicht sinnvoll oder méglich, weil es bislang
keine Uberzeugenden Studien dartber gibt, daB sie dem plétzlichen Herztod
vorbeugen kénnen.

Theoretisch wére es zwar mdglich, das beim BRUGADA-Syndrom gestérte
intrazellulare Elektrolyt-Gleichgewicht medikamentds zu beeinflussen. Chinidin z.B.
blockiert den Calcium-unabhangigen Kaliumausstrom aus den Zellen und kann zur



einer Normalisierung des EKG bei BRUGADA-Patienten fiihren. Chinidin blockiert
allerdings auch den Natriumstrom, was einen gegenteiligen Effekt hat.

Dennoch kann man Medikamente wie z.B. das Isoproterenol einsetzen, um einen
sventrikularen Tachykardie-Sturm*“ zu behandeln oder man kann aus dieser
Indikation auch Chinidin einsetzen, wenn der Patient einen ICD tragt.

Einige weitere Aspekte
Medikamente

Es gibt eine Reihe von Medikamenten, die das BRUGADA-Syndrom im EKG
demaskieren kdnnen und die die Mdglichkeit haben, den klinischen Verlauf zu
verschlechtern.

Eine Auswahl solcher Medikamente finden Sie in der nachfolgenden Aufstellung:
* Antiarrhythmika:

- Ajmalin

- Flecainid

- Procainamid

« Propafenon
+ Psychopharmaka:

« Amitriptylin

Clomipramin
+ Desipramin

Lithium

Loxapin

« Nortriptylin

Oxcarbazepin
- Trifluoperazin
+ Anasthetika, Analgetika:

- Bupivacain



- Procain
- Propofol
* Andere Sybstanzen:
« Acetylcholine
« Alkohol (hochdosiert)
- Cannabis
- Cocain
« Ergonovin

Eine umfangreiche Zusammenstellung solcher potentiell gefdhrlicher Medikamente
finden Sie auf der Website BrugadaDrugs.org, die allerdings auf Englisch
geschrieben ist.

Korperliche Aktivitat

Weil regelmaBige kdrperliche Aktivitaten den vagalen Tonus steigern kdnnen ist es
nicht auszuschlieBen, daB es bei Sportlern mit BRUGADA-Syndrom vor allem in
der Erholungsphase nach sportlichen Aktivitdten gehauft zu Kammerflimmern und
zum Herzstillstand kommt. Daher wird Sportlern mit dieser Erkrankung von der
Teilnahme an kompetitiven Sportarten abgeraten. Dies ist allerdings eher eine
vorsorgliche Empfehlung, flr die es keine wissenschaftliche Evidenz gibt und es ist
beispielsweise auch unklar, ob diese Restriktion auch asymptomatische
BRUGADA-Patienten beinhaltet, die eine SCN5A-Mutation in sich tragen.

2015 hat die American Heart Association zusammen mit dem American College of
Cardiology die folgende Empfehlung gegeben:

+ Die Patienten sollten einem Kardiologen mit Erfahrungen bei
lonenkanalerkrankung des Herzens vorgestellt und (in BRUGADA-
Verdachtsféllen) von diesem eingehend untersucht werden.

+ Asymptomatischen Patienten mit langem QT-Syndrom, catecholaminerger
polymorpher ventrikularer Tachykardie (CPVT), BRUGADA-Syndrom, friihem
Repolarisationssyndrom, kurzem QT-Syndrom oder idiopathischem
Kammerflimmern sollte die Teilnahme an kompetitiven Sportarten erlaubt sein,
wenn sie regelmaBig arztlich kontrolliert werden und sie eingehend darlber


https://www.brugadadrugs.org/drug-lists/

informiert werden, daf3 sie Medikamente vermeiden missen, die das BRUGADA-
Syndrom verstérken kénnen.

+ Symptomatische Patienten oder solche mit bereits spontanen BRUGADA-
typischem EKG, dem frilhen Repolarisations- und dem kurzen QT-Syndrom
dirfen kompetitive Sportarten ausiiben, wenn zuvor mindestens 3 Monate
beschwerdefrei waren.

Information der Patienten

Die Patienten mussen Uber die Art ihrer Erkrankung, die potentiellen Risiken (z.B.
Vermeidung bestimmter Medikamente) und die mdgliche Weitergabe der
Erkrankung an ihre Kinder informiert werden. Wenn die Patienten dies wiinschen
sollte an einem Informationsgesprach auch ein Humangenetiker beteiligt sein.

Patienten ohne ICD sollten sich darlber hinaus mit einem elektrophysiologisch
erfahrenen Kardiologen darlber unterhalten, ob sie sich nicht flr zuhause einen
automatischen Cardioverter zulegen sollten.

Nach Mdéglichkeiten sollte diejenigen Patienten, denen kein ICD implantiert wurde,
ihre Angehdérigen und die Umgebung der Betroffenen Uber die grundlegenden
Techniken einer Wiederbelebung informiert werden. Bei ICD-Tréagern kann eine
solche Schulung nicht schaden, sie ist aber auch nicht unbedingt empfehlenswert.

Verlaufsuntersuchungen

Jeder Patient, bei dem ein BRUGADA-Syndrom vermutet wird sollte auch bei den
Verlaufsuntersuchungen einem erfahrenen Kardiologen (n. M. einem mit
besonderer Erfahrungen in der Untersuchung und Behandlung von Arrhythmien
oder einem Elektrophysiologen) vorgestellt werden.

Bei den Verlaufsuntersuchungen spielt eine gewissenhaft erhobene Anamnese eine
groBe Rolle vor allem beim Auftreten von Schwindelzustanden oder gar Synkopen,
weil solche Ereignisse auch bei BRUGADA-Patienten nicht immer arrhythmogener
Genese sind. Prodromi einer Synkope z.B. lassen daran denken, daB eine Synkope
eine vasogale Ursache hat und daB sie bei ansonsten asymptomatischen
Patienten mit BRUGADA-EKG nicht unbedingt einen Hinweis darauf gibt, daB die
Prognose eines solchen Patienten beeintrachtigt wére.
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