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Streszczenie

Autorzy przedstawili aktualne poglady na temat rozpoznawania i leczenia zespotu Brugadéw (z.B.). Badania ostat-
nich lat wykazaty, ze zespdt Brugadéw niesie duze ryzyko naglego zgonu sercowego. Wystgpujaca rodzinnie mu-
tacja genu SCN5A kodujacego podjednostke a-sercowego kanatu sodowego odpowiada za 18-30% przypadkéw
z.B. W spoczynkowym zapisie EKG u chorych na z.B. wystgpuja charakterystyczne zmiany w postaci uniesienia
odcinka ST w prawokomorowych odprowadzeniach przedsercowych. Zmiany elektrokardiograficzne sg czgsto dy-
namiczne lub utajone, mogg by¢ takze przejsciowe, z mozliwoscig ich odtworzenia w testach prowokacyjnych.
Gléwnymi objawami klinicznymi sg omdlenia oraz nagly zgon sercowy spowodowany szybkim wieloksztattnym
czestoskurczem komorowym, wystepujacym zwykle w spoczynku i degenerujagcym do migotania komér. Uwaza
si¢, ze z.B. prawdopodobnie jest przyczyng 40-60% wszystkich przypadkéw idiopatycznego migotania komoér. Do
zatrzymania krazenia dochodzi giéwnie u chorych ptci meskiej, bedacych w trzeciej lub czwartej dekadzie zycia.
Ponad 80% osdb, u ktérych doszto do zatrzymania krgzenia, uprzednio miato omdlenie lub utrat¢ przytomnosci.
Z tego powodu wydaje si¢ uzasadnione zaliczenie chorych, u ktérych w wywiadzie podano omdlenie, do grupy
wysokiego ryzyka. Obecnie zadnego leczenia farmakologicznego nie mozna uzna¢ za wiarygodne w zapobieganiu
arytmii w z.B. Jedynym skutecznym leczeniem zapobiegajacym naglej Smierci u tych pacjentéw jest wszczepienie
kardiowertera-defibrylatora (Adv Clin Exp Med 2006, 15, 6, 1079-1085).

Stowa kluczowe: zespdot Brugadéw, nagla smier¢ sercowa, zaburzenia rytmu serca.

Abstract

The authors present current opinion on diagnosis and treatment of Brugada syndrome (BS). Recent studies have
shown that BS is associated with a high risk of sudden cardiac death. The running in a family mutation of gene
SCNS5A, encoding the alpha particle of heart sodium channel, is responsible for 18—-30% of cases of BS. In the rest-
ing electrocardiogram of patients suffering from BS typical ST-segment elevations in right ventricle precordial
leads are present. The ECG changes are often dynamic, occult or transient and may be evoked by provocative tests.
The main symptom of BS is syncope and sudden cardiac death caused by polymorphous ventricular tachycardia,
usually appearing at rest and leading to ventricular fibrillation. It is assessed, that BS is the reason of 40-60% of
all idiopatic ventricular fibrillations. Cardiac arrest is most common in male patients between 30 and 50 years old.
Over 80% of patients with cardiac arrest in the course of BS have the history of syncope in the past. That is why
patients with BS and incidents of syncope in the past are in high risk group. At present there is no pharmacologi-
cal treatment preventing cardiac arrhythmias in BS. The only effective management preventing sudden death in
patients with BS is implantable cardioverter-defibrillator (Adv Clin Exp Med 2006, 15, 6, 1079-1085).

Key words: Brugada syndrome, sudden cardiac death, cardiac arrhythmias.

Zespot Brugadéw (z.B.) jest ztosliwg chorobg czestszych przyczyn tzw. idiopatycznego migotania
elektryczng serca o niekorzystnym rokowaniu i nie- komér. Ocenia sie, ze jest przyczyng 40—-60% wszy-
jasnej patogenezie. Zespot ten — oprocz preekscyta- stkich nagltych zgonéw sercowych u 0s6b bez istot-

cji 1 zespotéw wydtuzonego QT — jest jedng z naj- nych zmian organicznych w ukladzie krazenia. Ze-
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spot Brugadow (z.B.) charakteryzuje si¢ wystepo-
waniem w elektrokardiogramie charakterystyczne-
go uniesienienia punktu J i odcinkéw ST w odpro-
wadzeniach znad prawej komory (V1-V3) u os6b
bez jawnej i organicznej choroby serca, lecz z kli-
nicznie udokumentowanymi napadami czestoskur-
czu komorowego lub migotania komor [1].

Juz w latach 50. XX wieku zwracano uwage na
wystgpowanie zespotu charakteryzujgcego si¢ unie-
sieniem odcinka ST w odprowadzeniach V1-V3,
ktére nie bylo nastepstwem niedokrwienia, zabu-
rzefi elektrolitowych lub innych zmian organicz-
nych w sercu. Dopiero w 1992 roku lekarze Pedro
i Joseph Brugada powigzali zmiany elektrokardio-
graficzne z wystgpowaniem groznych komorowych
zaburzefl rytmu serca i naglymi zgonami. Od ich
nazwiska chorobe nazwano zespotem Brugadow.
Choroba ma podloze genetyczne i jest dziedziczona
autosomalnie dominujaco z niepeilng penetracjg ge-
néw [2, 3]. Wystepuje u 5-66 chorych na 10 000
0s0b, 8-krotnie czesciej u mezczyzn niz u kobiet,
czesciej w populacji rasy z6ltej niz bialej [1, 4-6].
Dane te mogg by¢ niedoszacowane, poniewaz obraz
EKG, bedacy podstawa rozpoznania klinicznego
z.B. moze by¢ utajony i czgsto bywa dynamiczny,
co jest czynnikiem utrudniajagcym ocen¢ rzeczywi-
stej czegstosci wystegpowania choroby w populacji
ogoblnej [6]. Choroba ta jest przyczyna zagrazajg-
cych zyciu zaburzer rytmu serca zaréwno u doro-
stych, jak i u dzieci, przy czym najczesciej dotyczy
chorych w 2. polowie 4. dekady zycia. Zebrane
przez Brugadéw et al. dane wskazujg, ze wsréd
0s0b z rozpoznanym z.B. najbardziej narazeni na
nagly zgon arytmiczny s3 mezczyzni bez objawow
ze spontanicznie wystepujacym uniesieniem ST ty-
pu 1, u ktérych programowana stymulacja elek-
tryczna wywoluje trwatg arytmi¢ komorows, czesto-
skurcz (VT) lub migotanie komoér (VF) [7].

Patogeneza z.B. nie zostata dotychczas catko-
wicie wyjasniona. Przypuszcza si¢, ze przyczyng
powstawania komorowych zaburzefi rytmu serca
jest nadmierna dyspersja repolaryzacji migsnia
w okolicy drogi odptywu prawej komory serca
(RVOTO) [8]. To zréznicowanie stopnia opdznie-
nia przewodzenia wewngtrzkomorowego prowadzi
do wyzwalania zjawiska re-entry, bedacego pod-
stawowym mechanizmem zaburzei rytmu serca
w z.B. Z kolei znaczna dyspersja repolaryzacji jest
wynikiem zaburzenia funkcjonowania kanatéw so-
dowych i szybkiego pradu sodowego. U chorych
na z.B. podosierdziowe komdrki migsnia ser-
cowego wykazujg istotng zmian¢ czasu trwania
i morfologii potencjalu czynnosciowego, ktéry
przybiera charakterystyczny ksztalt ,.iglica—kopu-
ta”, réznigcy si¢ znacznie w odniesieniu do tego,
jaki wystepuje w komoérkach migsnia sercowego
zlokalizowanych w warstwie podwsierdziowe;j.

Zmiany przebiegu potencjalu czynnosciowego
w komorkach warstwy podosierdziowej wynikaja
z oslabienia ggstosci pragdu sodowego i tym samym
z zaburzenia réwnowagi miedzy 3 pradami jono-
wymi: sodowym, wapniowym i potasowym.
U chorych na z.B. zidentyfikowano nawet specy-
ficzng mutacje w genie kodujacym kanat sodowy,
SCN5A, tym samym, ktdry jest odpowiedzialny za
zespot wydtuzonego odstepu QT(3). Ten defekt ge-
netyczny jest odpowiedzialny za obnizenie gestos-
ci pradu sodowego. Wiele wskazuje rowniez na
udzial autonomicznego uktadu nerwowego w pato-
genezie z.B. Wigkszo$¢ tachyarytmii komorowych
1 nagltych zgonéw u chorych na z.B. wystepuje
w spoczynku lub w czasie snu. Zaburzenia rytmu
serca wystepowaty réwniez pod wptywem farma-
kologicznej modulacji napigcia autonomicznego
w miesniu sercowym. Wichter et al. badali presy-
naptyczny neuronalny wychwyt zwrotny noradre-
naliny w sercu, stosujac analog noradrenaliny-I-M-
-jodobenzyloguanidyny (I-MIBG) u 17 chorych na
z.B. Badanie wykazato nieprawidlowy wychwyt I-
MIBG, co wskazuje na presynaptyczng dysfunkcje
uktadu wspétczulnego serca [9].

Pierwszym objawem najczesciej spotykanym
w z.B. jest nagle i niespodziewane omdlenie
w przebiegu polimorficznego czgstoskurczu ko-
morowego lub migotanie komér i zatrzymanie
kragzenia. Omdlenia mogg si¢ powtarzaé z rézng
czgstoscig, co wigze si¢ z duzym ryzykiem nagte-
go zgonu [10]. U ponad 80% chorych po nagtym
zatrzymaniu krgzenia wczesniej wystepowaly
omdlenia [11]. Niektérzy chorzy nie majg zupetnie
zadnych objawdéw zaréwno klinicznych, jak i elek-
trokardiograficznych. Napady zaburzen rytmu ser-
ca dos¢ czesto wystepujg w czasie snu lub podczas
odpoczynku, co r6zni zespot Brugadéw od innych
przyczyn arytmii komorowych [12]. U chorych na
z.B. dos¢ czgsto wystepuja rowniez nadkomorowe
zaburzenia rytmu serca, takie jak nawrotne czesto-
skurcze przedsionkowe lub przedsionkowo-komo-
rowe.

Diagnostyka
zespolu Brugadow

Przeprowadzenie diagnostyki w kierunku zes-
potu Brugadow jest wskazane w przypadku wyste-
powania w rodzinie nagtych zgonéw u miodych
0s6b, groznych komorowych zaburzen rytmu ser-
ca 1 wystgpowania w przesztosci niespodziewa-
nych omdleri lub utrat przytomnosci [11, 12].

W diagnostyce z.B. nalezy postugiwac si¢ kry-
teriami duzymi i matymi [11]. Do duzych kryte-
riow zalicza sig:

— obecnosc elektrokardiograficznych cech z.B.
u pacjentéw z prawidlowymi strukturami serca,
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— pojawienie si¢ elektrokardiograficznych
cech z.B. po podaniu lekéw blokujacych kanat so-
dowy.

Kryteria male to:

— w wywiadzie rodzinnym informacje o na-
gtych zgonach sercowych,

— omdlenia o nieznanej etiologii,

— udokumentowane epizody czestoskurczu
komorowego/migotania komdr,

— dodatni wynik programowanej stymulacji
komér dla czestoskurczu komorowego/migotania
komor,

— mutacje genowe kanatow jonowych.

Przyjmuje si¢ powszechnie, ze wystgpienie
jednego duzego i co najmniej jednego matego kry-
terium pozwala na rozpoznanie z.B. Podstawowg
elektrokardiograficzng cechg tego zespotu jest
charakterystyczny ksztalt ST-T w odprowa-
dzeniach V1-V3 z uniesieniem punktu J, idiopa-
tycznym uniesieniem zstepujacego odcinka ST
i ujemnym zatamkiem T. Wyrdznia si¢ 3 elektro-
kardiograficzne formy fazy repolaryzacji w pra-
wostronnych odprowadzeniach przedsercowych.
Uniesienie odcinka ST typu 1 (diagnostyczne dla
z.B.), na ktére sktada si¢ uniesienie punktu J z wy-
puklym uniesieniem odcinka ST o co najmniej
2 mm (0,2 mV), przechodzacym skosnie w ujem-
ny zatamek T (tzw. zatoczki — coved) w przynaj-
mniej 2 odprowadzeniach sposréd V1-V3 (ryc. 1)
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Ryec. 1. Uniesienie ST-T typu 1, ktére jest diagno-
styczne dla z.B.

Fig. 1. ST-T segment elevation characteristic for BS
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Ryec. 2. Uniesienie ST-T typu 2, niediagnostyczne dla
z.B.

Fig. 2. ST-T segment elevation not specific for BS

[11, 13]. Uniesienie odcinka ST typu 2, w ktérym
uniesienie punktu J i ST osigga 2 mm, lecz jest
wkleste (wyglad siodetkowaty — saddle z zaglebie-
niem charakteryzujgcym si¢ uniesieniem ST > 1 mm)
i przechodzi w dodatni lub dwufazowy zatamek
T (11) (ryc. 2). Uniesienie odcinka ST typu 3 ma
wyglad wypuktly lub siodetkowaty, lecz nie prze-
kracza 1 mm. Typ 21 typ 3 zmian ST w elektrokar-
diogramie nie sg rozpoznaniem dla z.B. Te trzy
formy zapisu mogg wystgpowac spontanicznie
w seryjnych elektrokardiogramach tego samego
chorego lub po podaniu lekéw blokujacych kanat
sodowy [7]. Rozpoznanie kliniczne z.B. jest wia-
rygodne wéwczas, gdy samoistne lub wywotane
lekiem uniesienie odcinka ST typu 1 obserwuje si¢
w co najmniej dwdch prawostronnych odprowa-
dzeniach przedsercowych (V1-V3) z obecnoscig
co najmniej 1 kryterium sposréd wymienionych:

— udokumentowany wieloksztaltny czgsto-
skurcz komorowy (VT) lub migotanie komér (VF),

— dodatni wywiad rodzinny — nagty zgon ser-
cowy w rodzinie u osoby w wieku < 45 lat,

— obecnos¢ u cztonkéw rodziny EKG z wypuk-
tym uniesieniem ST w V1-V3,

— omdlenie,

— trwala arytmia komorowa (VT, VF) wywo-
tana programowang stymulacjg elektryczna.

Jezeli zmiany EKG typu 1 dotyczg tylko jedne-
go odprowadzenia sposréd V1-V3 lub w warun-
kach wyjsciowych wystepuje uniesienie ST typu 2
Iub typu 3, do ustalenia rozpoznania jest jeszcze
potrzebny dodatni wynik prowokacji farmakolo-
gicznej (podanie leku blokujgcego kanal sodowy)
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Tabela 1. Leki stosowane w celu ujawniania utajonego z.B.

Table 1. Drugs used in provocation of occult BS

Nazwa leku Sposéb podania i dawka leku
(Name of the drug) | (Way of administration and dose)
Ajmalina dozylnie 1 mg/kg w ciagu 5 min
(iv 1 mg/kg during 5 min)
Prokainamid dozylnie 10 mg/kg w ciggu 10 min
(iv 10 mg/kg during 10 min)
Flekainid dozylnie 2 mg/kg w ciggu 10 min
(iv 2 mg/kg during 10 min)
doustnie 400 mg
(orally 400 mg)
Pilsikainid dozylnielmg/kg w ciagu 10 min
(iv 1 mg/kg during 10 min)
Propafenon dozylnie 2 mg/kg w ciggu 10 min
(iv 2 mg/kg during 10 min)

powodujacej konwersje zapisu do diagnostycznego
typu 1 (tab. 1). W tej sytuacji rozpoznanie z.B. jest
wiarygodne, gdy dodatkowo wystepuje co naj-
mniej 1 z opisanych wyzej kryteriéw klinicznych.
Wywotana lekiem konwersja uniesienia ST typu 3.
do typu 2. nie jest uwazana za wystarczajacg do
rozpoznania zespotu Brugadéw. W pracy Sangwa-
tananaroja et al. [14] wykazano réwniez, ze przesu-
niecie prawostronnych odprowadzen przedserco-
wych o jedno lub dwa migdzyzebrza powyzej nor-
malnego potozenia elektrody zwigksza czulosé
w wykrywaniu z.B. Test farmakologiczny nalezy
monitorowac¢ za pomocg ciaglej rejestracji EKG,
zaktadajac przerwanie podawania leku, gdy tylko
stwierdzi si¢ diagnostyczne uniesienie ST typu 1,
poszerzenie zespotdw QRS > 30% wyjsciowego lub
ektopie komorowa. Szczegdlng ostroznos¢ nalezy
wykazac u chorych z istniejgcym wczesniej zabu-
rzeniem przewodnictwa przedsionkowo-komoro-
wego. Chorym tym nalezy podawac leki w warun-
kach pracowni badari elektrofizjologicznych lub
oddzialu intensywnej terapii kardiologicznej
z mozliwoscig wprowadzenia elektrody endokawi-
tarnej. Nalezy ponadto pamigtaé, ze elektrokardio-
graficzne cechy zespotu Brugadéw sg czgsto dy-
namiczne lub utajone i moga si¢ ujawnia¢ pod
wplywem réznych czynnikéw modulujacych i wy-
zwalajacych. Istnieja doniesienia, ze czynnikiem
wyzwalajgcym z.B. jest zakazenie z wysokg go-
raczky. Zespot Brugadow objawia si¢ wéwczas ja-
ko nawracajace migotanie komoér w przebiegu in-
fekcji [15]. Do innych czynnikéw wyzwalajacych
z.B. nalezg: hiperkalcemia, hiperkaliemia, hipoka-
liemia, zatrucie alkoholem lub kokaina, leki antya-
rytmiczne klasy 1A i 1C, B-blokery, blokery kana-
tu wapniowego tréj- lub czteropierscieniowe leki
przeciwdepresyjne oraz glukoza z insuling [7].
Zespot Brugadéw nalezy réznicowac z innymi
arytmogennymi chorobami serca, ktére mogg by¢

przyczyng naglego zgonu sercowego (SCD)
w przebiegu ztosliwych arytmii komorowych. Ta-
kie zaburzenia rytmu serca mogg powodowac ostre
zespoly wiericowe, ostre zapalenie mig¢snia serco-
wego lub zator w krazeniu ptucnym [16]. SCD mo-
ze wystapi¢ réwniez jako nastepstwo wrodzonej
anomalii genetycznej dotyczacej kluczowych bia-
fek migsnia sercowego (zesp6t wydtuzonego QT,
arytmogenna dysplazja prawej komory, zesp6t Ro-
mano-Warda [17], kardiomiopatia przerostowa,
wieloksztattny czestoskurcz komorowy zalezny od
amin katecholowych) [2]. Réznicowanie z.B. jest
réwniez utrudnione przez to, ze istnieje wiele przy-
czyn nasladujacych uniesienie odcinka ST spotyka-
ne w z.B. [8]. Nalezy do nich zaliczy¢ zawal serca
z uniesieniem odcinka ST, odwracalne uniesienie
ST (dtawica Prinzmetala), zesp6t wczesnej repola-
ryzacji komor, atypowy blok prawej odnogi peczka
Hisa, tetniak pozawalowy (przetrwale uniesienie
odcinka ST > 1 mm), przerost/przecigzenie lewej
komory (uniesienie ST w V1-V2 lub V3), zapale-
nie osierdzia (uniesienie ST w wigkszosci odprowa-
dzenr z wyjatkiem aVR i V1), blok lewej odnogi
peczka Hisa (uniesienie ST w V1-V2 lub V3), tet-
niak rozwarstwiajgcy aorty (uniesienie ST, jezeli
rozwarstwienie obejmuje ujscie tetnic wierico-
wych), masywny zator tgtnicy ptucnej (uniesienie
ST w V1), hipotermia (fala Osborna), mechaniczny
ucisk drogi odptywu prawej komory w przypadku
guza srodpiersia lub krwiaka osierdzia, niedobdr
tiaminy i hiperwagotonia. Warto zauwazyC, ze
zmiany elektrokardiograficzne, podobne jak w z.B.
moga pojawic si¢ na krétki czas u chorych po kar-
diowersji elektrycznej. Uniesienie ST wystepuje
takze u wytrenowanych sportowcéw [7].

Leczenie

Obecnie jedynym sposobem leczenia pacjen-
tow z objawami z.B. jest wszczepienie kardiowerte-
ra-defibrylatora (ICD). ICD wszczepia si¢ chorym
po zatrzymaniu krazenia w mechanizmie migotania
komér spontanicznym lub prowokowanym lekiem
blokujgcym kanat sodowy. ICD wszczepia si¢ row-
niez chorym z objawami takimi, jak omdlenie lub
napad drgawek po wykluczeniu ewidentnej przy-
czyny pozasercowej (ryc. 3) [13, 20].

Postepowanie z chorymi bez objawow przed-
stawiono na ryc. 4.

Osoby prezentujace spontanicznie typ 1 zmian
EKG z dodatnim wywiadem rodzinnym (nagty
zgon w rodzinie z podejrzeniem z.B.) powinny
podlega¢ badaniu elektrofizjologicznemu EPS.
Osoby z elektrokardiograficznym obrazem z.B. ty-
pu 1, wywotanym farmakologiczng blokadg kana-
tu sodowego (do testéw prowokacyjnych stosuje
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| chory z objawami | chory z objawami Rye. 3. Schematy postgpowania
u chorych z objawowym z.B.
Fig. 3. The management of patients
- - » - with symptomatic BS
| migotanie komér | omdlenie
napad drgawek
EKG typu 1 spontaniczne diagnostyka przyczyny
lub wywotane lekiem POZAaSEIcowej
typ | EKG ICD (klasa 1)
| + | = spontaniczny
| ICD (klasa 1) | | Scista obserwacjal

[ ]

typ 2 EKG ICD (klasa Ila)
indukowany

chory bez objawow |

wywiad rodzinny dodatni
(nagty zgon sercowy w rodzinie)

typ I EKG spontaniczny typ I EKG indukowany lekiem
I I
badanie elektrofizjologiczne EPS badanie elektrofizjologiczne EPS
uzasadnione (klasa I1a) uzasadnione (klasa IIb)
+|- +|—

ICD (klasa ITa) | | scista obserwacja| | ICD (klasa IIb) | | Scista obserwacja

| chory bez objawow |

| bez wywiadu rodzinnego |

typ I EKG spontaniczny | | typ I EKG indukowany lekiem

badanie elektrofizjologiczne EPS
uzasadnione (klasa I1a)

=+ |—

I
ICD (klasa Ila) | | Scista obserwacja

Ryc. 4. Schematy postgpowania u chorych z z.B. bez objawéw

Fig. 4. The management of patients with asymptomatic BS

Scista obserwacja

si¢ flekainid i prajmaling) z dodatnim wywiadem winni otrzymac kardiowerter — defibrylator (ICD).
rodzinnym réwniez kwalifikuja si¢ do EPS. Jezeli U chorych, u ktérych programowana stymulacja
u tych chorych uda si¢ wywotaé arytmi¢ komoro- komor daje wynik ujemny zaleca si¢ Scistg obser-

wa w czasie badania elektrofizjologicznego, to po- wacje.
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Chorych bez objawéw bez wywiadu rodzinne-
2o, u ktérych typ 1 zmian EKG wystepuje sponta-
nicznie kwalifikuje si¢ do badania elektrofizjolo-
gicznego EPS.

Osoby z badaniem dodatnim w kierunku aryt-
mii otrzymujg ICD. Chorzy z wynikiem ujemnym
w tej grupie oraz osoby, u ktoérych typ 1 EKG jest
wywotany zablokowaniem kanalu sodowego sg
kwalifikowani do Scistej obserwacji [13, 18, 20].

Inne inwazyjne metody terapii sg stabo udoku-
mentowane, a dane na temat ich skutecznosci sg
wyjatkowo skape. Mowa tu o stymulacji serca, za-
biegach kardiochirurgicznych czy ablacji pradem
o czgstotliwosci radiowej. Leczenie farmakolo-
giczne jest oparte na wzorcach doSwiadczalnych
odnoszacych si¢ do patofizjologii uniesienia ST
w z.B. Zjawisko to jest nastepstwem przedwczes-
nej inaktywacji dosrodkowego pradu sodowego
(INa) i dominacji odsrodkowego przemijajacego
pradu potasowego (Ito) w warstwie podnasierdzio-
wej. Celem leczenia farmakologicznego jest przy-
wracanie rownowagi pradéw, ktore sg aktywne
podczas wczesnych faz podnasierdziowego poten-
cjalu czynnosciowego w prawej komorze, w celu
zmniejszenia rozmiaru zazebienia potencjalu
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czynnosciowego lub przywrdcenia wybrzuszenia
w fazie plateau potencjatu czynnosciowego, nor-
malizujac w ten sposéb odcinek ST 1 zapobiegajac
powstawaniu obwodu re-entry w fazie 2 oraz wie-
loksztaltnego VT.

Kazdy czynnik hamujacy przemijajacy prad
potasowy Ito moze wywiera¢ dziatanie ochronne
w z.B., dlatego niektére leki klasy IA — chinidyna
czy tedisamil mogg wykazywac dziatanie lecznicze
z powodu swoich wlasciwosci blokujacych Ito.

Badania Belhassena et al. [19] wykazaty dlu-
goterminowg skutecznos¢ chinidyny w zapobiega-
niu naglemu zgonowi sercowemu (chinidyn¢ zale-
ca sie¢ w dawkach 1,2-1,5 g/d). Wykazano réw-
niez, ze substancje, ktére zwigkszajg natezenie
pradu wapniowego typu L mogg by¢ rowniez
przydatne u chorych na z.B. (np. izoproterenol).
Lekiem taczacym oba wspomniane mechanizmy
(blokada Ito i zwigkszanie Ica) jest inhibitor fosfo-
diesterazy III — cilostazol.

Leczenie farmakologiczne u chorych z rozpo-
znanym z.B. rozwaza si¢ tylko u os6b asymptoma-
tycznych i bez obcigzajacych danych rodzinnych,
chociaz jego zasadnos¢ wydaje si¢ watpliwa.
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