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Brugadas syndrom är ett tillstånd med EKG-förändringar 
och ökad risk för synkope och plötslig död till följd av ventriku-
lära arytmier. Övriga kliniska manifestationer är nattlig ago-
nal andning, palpitationer och induktion av ventrikeltakykar-
di under elektrofysiologisk undersökning. Syndromet be-
skrevs så sent som 1992 av bröderna Pedro och Josep Brugada. 
[1]. 

Då tillståndet beskrevs relativt nyligen och är sällsynt, är 
kännedomen om det fortfarande relativt låg även bland läkare 
som regelmässigt bedömer EKG i samband med synkope – det 
vill säga på akutmottagningen.

Brugadas syndrom är ett autosomalt dominant ärftligt 
arytmogent tillstånd med varierande penetrans. Penetransen 
är köns- och åldersberoende med genomsnittlig symtomde-
but vid 40 års ålder och tillståndet är 8–10 gånger vanligare 
bland män än kvinnor [2-4].

Patofysiologin är ofullständigt känd. Syndromet har länge 
klassats som en ren jonkanalsjukdom (liksom långt QT-syn-
drom), och hos 20 procent av patienterna finner man mutatio-
ner i SCN5A-genen (även associerad med långt QT-syndrom), 
vilken kodar för en natriumjonkanal [5]. Under senare år har 
dock diskreta strukturella avvikelser i höger kammare allt 
mer betonats [6, 7]. Oavsett den exakta patofysiologiska me-
kanismen uppstår ett arytmogent substrat med risk för po-
lymorf ventrikeltakykardi och ventrikelflimmer. Plötslig 
hjärtdöd kan utgöra det första symtomet [2].

Definition och EKG-mönster
Brugadas syndrom kännetecknas av EKG-avvikelser i avled-
ning V1–V2, vilka utgörs av en välvd ST-höjning/hög J-punkt 
≥2 mm med negativ T-våg, så kallat typ 1-EKG (se Figur 1). 
EKG hos patienter med Brugadas syndrom kan variera över 
tid och uppvisa mindre karakteristiska mönster med sadellik-
nande ST-höjning (se Figur 1, typ 2 och 3) som också kan före-
komma hos helt friska personer. Hos individer med symtom 
och med typ 2- eller 3-EKG rekommenderas farmakologisk 
provokation med natriumkanalblockerare (t ex flekainid eller 
ajmalin) för att få ett typ 1-EKG att framträda [3]. Enligt aktu-
ella rekommendationer från bland annat European Heart 
Rhythm Society kan diagnosen Brugadas syndrom ställas hos 
individer med eller utan symtom och med typ 1-EKG i en av-
ledning (V1 eller V2), spontant eller efter provokation [4]. Den 
kliniska bilden och diagnostiken sammanfattas i Fakta 1 och 
2.

Prevalensen av Brugada typ 1-EKG varierar i undersök-
ningar mellan 0–0,25 procent i Europa och 0,5–1 procent i 
Asien, där de högsta prevalenssiffrorna ses i delar av sydöstra 
Asien [2, 4, 8, 9]. Av all plötslig hjärtdöd beräknas Brugadas 
syndrom vara orsak till 4 procent, och i undergruppen plötslig 
hjärtdöd utan strukturell hjärtsjukdom utgör Brugadas syn-
drom orsaken i 20 procent av fallen [3].

Efter symtomdebut är risken för livshotande tillbud hög. I 
en metaanalys från 2006 sågs under 2,5 års tid synkope, plöts-
lig död eller chock utlöst av ICD (implanterbar defibrillator) 

hos 10 procent av patienterna [10]. Därför är identifering och 
adekvat handläggning av dessa patienter ytterst angelägen. Vi 
beskriver här två patientfall som efter utredning diagnostise-
rades med Brugadas syndrom.

FALLBESKRIVNING 1
Ambulans larmades en kväll till ett hem där en 57-årig man 
plötsligt blivit medvetslös. Han hade efter middagen utan för-
varning blivit okontaktbar och blåaktig i ansiktet. Middags-
sällskapet hade dragit honom ur fåtöljen ner på golvet och på-
börjat hjärt–lungräddning, men innan ambulansen kom åter-
fick han spontant medvetandet. Han var yr och lite trött men 
hade ingen bröstsmärta. Ett prehospitalt EKG skickades för 
bedömning till primärjour på medicinakuten vid Central-
sjukhuset i Karlstad.

Prehospitalt EKG (se Figur 2) visade sinusrytm med väns
terställd elaxel. I avledning V2 sågs ett breddökat QRS-kom-
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Figur 1. Brugadamönster. Observera att pappershastigheten är 25 
mm/s. Källa: Napolitano C, Priori SG. Brugada syndrome. Orphanet 
J Rare Dis. 200;1:35. doi: 10.1186/1750-1172-1-35. 
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plex (högergrenblocksutseende, rSR'-komplex) med ST-av-
gång 6 mm över baslinjen och nedåtsluttande ST-sträcka med 
negativisering av T-vågen. I avledning V3 sågs ST-höjning. 
Inga reciproka förändringar noterades. Genomgång av pa-
tientens journal visade avvikande EKG så långt tillbaka som  
år 2005, med Brugadamönster som varierade i utseende mel-
lan typ 1 och 2. 

Vid ankomst till akutmottagningen hade patienten bortsett 
från ett lättare obehag i nedre delen av buken inte någon som 
helst smärta, dyspné eller andra symtom. Medvetandeförlus-
ten hade ej föregåtts av prodromalsymtom. Han hade synko-
perat vid två tidigare tillfällen i livet, men då med anamnes 
talande för vasovagal orsak. Det fanns ingen plötslig hjärtdöd 
i familjeanamnesen. Patienten hade själv vetat om ända sedan 
mönstringen att han haft ett avvikande EKG men fått beske-
det att det inte rörde sig om något farligt.

Somatiskt rutinstatus och översiktlig ekokardiografi på 
akutmottagningen påvisade inga påtagliga avvikelser. Blod-
prov inklusive troponiner utföll normala, bortsett från lätt 
hypokalemi, 3,2 mmol/l.

Patienten lades in på kardiologavdelning på grund av miss-
tanke om Brugadas syndrom med kardiell synkope. Upprepad 
ekokardiografi visade inga strukturella förändringar eller på-

verkad hjärtfunktion. Efter kontakt med universitetssjukhus 
beslutades om insättning av ICD under vårdtiden. 

FALLBESKRIVNING 2
En tidigare väsentligen frisk 29-årig man ankom med ambu-
lans till Centralsjukhuset i Karlstad efter en 10 minuter lång 
episod med centralt tryck i bröstet och svimningskänsla, vil-
ken uppträtt i vila efter lättare fysisk aktivitet. 

Vid ankomst till akuten var patienten helt opåverkad och 
rutinstatus var helt utan anmärkning. Anamnestiskt fanns 
inga tidigare episoder av synkope eller plötslig hjärtdöd i fa-
miljen. EKG visade sinusrytm och normal elaxel, med Bruga-
da typ 1-mönster i avledning V1–V2 (se Figur 3). Det fanns 
inga tidigare EKG att jämföra med. Patienten lades in med te-
lemetriövervakning och troponinserie, vilka inte påvisade 
något avvikande.

Kontakt togs med universitetssjukhus, men patientens pre-
synkope bedömdes ej säkert bero på Brugadas syndrom. Pa-
tienten skrevs ut i väntan på att kallas till universitetssjukhu-
set för bedömning. Han återkom dock inom två veckor till 
Centralsjukhuset i Karlstad med nya episoder av tryckkänsla 
i bröstet och kraftlöshet, och lades åter in på kardiologavdel-
ningen. Under vårdtiden var han symtomfri och telemetri på-
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■ ■fakta 1. Klinisk bild vid Brugadas syndrom
•  Plötslig hjärtdöd
•  Ventrikelflimmer, polymorf ventrikeltakykardi
•  Synkope
•  Nattlig agonal andning
•  Palpitationer, bröstobehag
•  Inducerbara ventrikulära arytmier vid elektofysiologisk under-

sökning
•  Symtomdebut i medelåldern 
•  Symtom ofta nattetid, i vila, vid feber eller vagotoni
•  Vanligare bland män

■ ■fakta 2. Diagnostiska kriterier vid Brugadas syndrom
•  Diagnostiskt är ST-höjning av typ 1 (välvd, nedåtsluttande ST-

sträcka och avslutande negativ T-våg) ≥2 mm i ≥1 av avled-
ningarna V1–V2. 

•  Typ 1-EKG kan återfinnas spontant eller provoceras fram far-
makologiskt med flekainid eller ajmalin.

•  Typ 2- och 3-EKG med sadelliknande ST-höjning i V1–V2 är ej 
diagnostiska men kan föranleda utredning med bland annat 
farmakologisk provokation.

■ ■fakta 3. Behandling vid Brugadas syndrom
Livsstilsåtgärder
•  Feber ska behandlas frikostigt med antipyretika
•  Måttligt intag av alkohol
•  Undvik läkemedel som riskerar att förstärka EKG-mönstret  

och utlösa arytmier – olämpliga läkemedel listas på  
www.brugadadrugs.org

Riktlinjer för ICD 
•  Klass I (rekommenderas). Typ 1-EKG och hjärtstopp eller doku-

menterad ventrikeltakykardi
•  Klass IIa (kan vara till nytta). Spontant typ 1-EKG och synkope 

som sannolikt utlösts av ventrikulär arytmi
•  Klass IIb (kan övervägas). Typ 1-EKG och inducerbart ventrikel-

flimmer vid elektrofysiologisk undersökning
•  Klass III (rekommenderas ej). Farmakologiskt provocerat typ 

1-EKG utan symtom (med eller utan familjeanamnes på plötslig 
hjärtdöd)

För ytterligare fördjupning i handläggning av fall där ICD är olämplig, och vid 
svårkontrollerade arytmier (»elektrisk storm«), hänvisas till [4].

Figur 2. Fallbeskrivning 1. 
EKG, 50 mm/s. I avledning 
V2 noteras utseende som 
vid högergrenblock samt 6 
mm ST-höjning och avslu-
tande negativ T-våg. 

Figur 3. Fallbeskrivning 2. 
EKG, 50 mm/s. I avledning 
V1 och V2 ses rSR'-kom-
plex (QRS) med utseende 
som vid högergrenblock, 
ST-höjning med välvd form 
som sluttar nedåt och av-
slutas med negativ T-våg. 
Dessutom ses fragmente-
ring av rSR'-komplexen 
(små hack i R'-vågen).
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visade ånyo inget avvikande. Patienten genomgick därefter 
utredning inneliggande med arbetsprov utan provocerade 
arytmier, samt översiktlig ekokardiografi och magnetisk re-
sonanstomografi av hjärtat för att utesluta arytmogen höger-
kammarkardiomyopati. Resonanstomografin påvisade inga 
tecken till arytmogen högerkammarkardiomyopati men ett 
lätt avvikande kontraktionsmönster i höger kammare sågs; 
ett fynd som ofta föreligger vid Brugadas syndrom [6]. 

Då undersökningarna såg bra ut för övrigt diagnostiserades 
patienten med Brugadas syndrom och fick en ICD inopererad 
före utskrivning. 

Handläggning
Vid misstanke om Brugadas syndrom bör man utesluta andra 
orsaker till Brugadamönster på EKG (ischemi, uttalad elekt
rolytrubbning, läkemedel, annan hjärtsjukdom) och därefter 
fokusera på familjeanamnes (plötslig död, kända Bruga-
damönster) samt ovan nämnda kliniska manifestationer.

Handläggning ska därefter ske i samråd med kardiolog. För 
en översikt av aktuella behandlingsrekommendationer se 
Fakta 3. Efter överlevt hjärtstopp eller ventrikeltakykardi i 
kombination med typ 1-EKG utgör ICD-insättning en klass 
I-rekommendation. Vid synkope där ventrikulär arytmi be-
döms vara orsaken kan ICD vara indicerad (klass IIa). NNT 
(number needed to treat) för att med hjälp av ICD rädda ett liv 
vid spontant typ 1-EKG med synkope har beräknats till 6,8 
[11]. Kinidin och radiofrekvensablation används i vissa fall, 
till exempel om patienten inte önskar ICD, men utgör mindre 
beprövade behandlingsalternativ [10-14]. 

Vid spontant typ 1-EKG hos patient utan symtom har elekt
rofysiologisk undersökning, med försök till induktion av 
ventrikulär arytmi, använts för att välja ut patienter med 
sämre prognos som kan ha nytta av ICD, men studier har gett 
motstridiga resultat vad gäller det prediktiva värdet av indu-
cerbarhet [10-14]. För närvarande utgör ICD hos denna pa-
tientgrupp en klass IIb-rekommendation.

Såsom vid andra ärftliga arytmisjukdomar rekommenderar 
Socialstyrelsen i Nationella riktlinjer för hjärtsjukvård 2015 
att förstagradssläktingar (syskon, barn och eventuellt föräld-
rar) till patienter med Brugadas syndrom erbjuds genetisk el-
ler klinisk screeningundersökning. Eftersom positivt utfall 
vid genetisk utredning av Brugadapatienter – en förutsättning 
för anlagsbärartest av anhöriga – endast ses hos 20 procent är 
farmakologisk EKG-provokation ofta ett bättre och smidigare 
alternativ [5, 13-15]. 

Slutligen bör alla patienter med Brugadas syndrom infor-
meras om att feber ska behandlas liberalt med antipyretika 
samt att försiktighet ska iakttas gällande intag av alkohol och 
vissa läkemedel (t ex tricykliska antidepressiva) då dessa fak-
torer kan förstärka repolarisationsstörningen och öka risken 
för arytmier. Olämpliga läkemedel finns sammanställda på 
www.brugadadrugs.org [3, 16]. 

DISKUSSION
Patienten i fallbeskrivning 1 uppvisar i flera avseenden klas-
siska tecken på Brugadas syndrom – typiska EKG-mönster 
som skiftar över tid, avsaknad av uppenbara strukturella för-
ändringar på ekokardiografin samt debut i medelåldern med 
sannolik kardiell synkope. Det är sedan tidigare noterat att 
symtom kan uppträda vid vagotoni, som vid vila, sömn eller 
efter större måltid [7, 8]. Mer uttalade Brugadamönster har 
även rapporterats uppträda vid hypokalemi; patienten i fall 1 
hade lindrig hypokalemi vid inskrivning [3]. Anamnes och 
klinik ansågs tala för Brugadas syndrom varför beslut om 
ICD-insättning togs.

I fallbeskrivning 2 är den kliniska presentationen inte lika 
dramatisk, men EKG-bilden är mer uttalad än i fall 1. Även hos 
denna patient sågs varierande EKG-mönster över tid. Ekokar-
diografin visade inga signifikanta tecken på kardiomyopati. 
Patientens symtom var inte säkerställt arytmiutlösta, men 
efter avvägning av risk mot nytta beslutades om ICD-insätt-
ning. Fragmentering av rSR'-komplexen (QRS-komplexen, se 
Figur 3, avledning V1–V2), som är korrelerad till ökad risk för 
synkope och plötslig död vid Brugadas syndrom, gav ytterliga-
re stöd för beslutet [11, 17]. Magnetisk resonanstomografi av 
hjärtat och arbetsprov ter sig i efterhand som överflödiga, och 
krävs normalt inte.

Genetisk utredning av bägge patienterna påvisade inga 
sjukdomsorsakande mutationer i Brugadaassocierade gener.

Sammanfattningsvis anser vi att Brugadas syndrom, även 
om det är sällsynt, bör övervägas vid granskning av EKG i 
samband med synkope- och arytmiutredning.
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n Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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■ ■summary
Brugada syndrome is a rare hereditary condition comprising 
electrocardiographic findings and an increased risk of sudden 
death due to ventricular fibrillation. The transmission is autosomal 
dominant with incomplete penetrance, mainly affecting males. The 
clinical manifestations include syncope, sudden cardiac death, 
nocturnal agonal breathing, documented ventricular tachycardia/
fibrillation, and inducibility of arrhythmias during electrophysiologial 
study. The ECG should typically have an appearance of a right bundle 
branch block with a coved ST-segment elevation ≥2 mm, followed by 
a negative T-wave, in at least one right-sided lead (V1-V2). Two cases 
of Brugada syndrome are hereby presented, both of whom received 
the definitive treatment – ICD.


