CunapoMm bpyraza



B 1992 roay victiaHckuve KapAauoaoru OpaThs
[Teapo u /I)xo3ed Brugada Bmepsbie
OMMCa/TA HOBBIU KJIMHUKO-
3IeKTPOKapAUOrpaPprIecKUl CHHIPOM,
XapPaKTePU3YIOLIUNCS:

- 6/10Kato MpaBoOi HOXKKH ITy4yKa [mca;

- asieBaliet cermeHTa ST B MpaBbIX I'PYAHBIX
OTBeIeHUSIX;

- BHE3aITHOU CepAeYHOU CMEPTHIO.



Yacrtora Bcrpedaemoctu Chb 6osiee HHU3Kas B
3aIlaHbIX CTPaHax (1-2 c/y4dast Ha 10 000
yesioBeK) U nosbiiaercs B IOro-Bocrounoit
Asuu (60s1ee 5 Ha 10 000), 0COOEHHO B
Tannange n Ha PununnuHax. CpegHUM
BO3PaCT OO/ILHBIX B MOMEHT OCTAaHOBKU
IAarHO3a COCTABASIET 40+22 aeT. TuIIn4YHbIe
st cuaapoma ndMeHenus JDKI' HaunmHarOT
IPOSIB/ISATHCS JIUIID ITOC/I€ 5-IETHETO
Bo3pacTa. Y myxunH Cb BcTpevaercs B 8-10
pas vaille, YeM Y JKeHIITUH



B Hactosimee Bpemst Cunapom bpyrazga canraercs
MePBUYHOMN «3JIEKTPHUIECKOI» 00/Ie3HBIO Cepalia,
HacJIeyeTCsl ayTOCOMHO-TOMHUHAHTHBIM ITyTEM U
CBsi3aH ¢ MyTauusiMu B reHe SCN5A,
PaCIIOJIOKEHHOM B 3-Mf XpOMOCOMeE M KOJIHUPYIOIeM
cyObeHUITY a/TbPpa-HATPUEBBIX KAHAJIOB
KapAHUOMUOIIUTOB. MyTalliM B 3TOM reHe TakKe
MOTYT IIPUBOJIUTH K CHHAPOMY YITMHEHHOTO
nHTepBaia QT (LQT 3) 1 HapylIeHUsaM cepaeYHOH
npoBoauMocTH. CoBceM HemaBHO Antzelevitch C. u
COABT. OTKPBIJIM 2 HOBBIX T'€Ha, BhI3bIBAIOIITHUX
seBalyio cermenTa ST 1 yKopoyeHre HHTepBaJia
QT, uro npuBoauT K komOnHayu Cb ¢ cuEIpOMOM
KOpoTKoro uHtepBasia QT.



3a 15 seT usydyenusi Cb HaKOMUINCh TaHHbBIE O
npuobperéHHoM Cb. B HacTosiiee BpeMst oM caHbI
CIeIyIoIre COCTOSTHHS U 3a00/1eBaHMsl, BBI3BIBAIOIITUX
Cb: nuxopazka, ruNepKajIueMusi, TUIIepKaIbIIeMUS,
nepHUIIAT THAMUHA, OTPaBIeHre KOKauHOM,
rumneprapaTupeoru3M, TMIePTEeCTOCTEPOHEMHS],
OTTyXOJTM CPeOCTEHH S, apUTMOTEHHAS AV CTIIA3HSI
IIPAaBOTO YKeTyA04YKa, TepUKapAUT, THPAPKT MUOKapP/Ia,
cTeHOKapaus [IpuHIIMeTaa, MexaHuYecKast
OOCTPYKITHSI BBIXOZSIIETO TPAKTA IMMPABOTO XXeTyTOYKa
OTTYXOJISIMH WJTH TIPU TreMoTiepuKapze, TpoM603IMO0THs
JIETOYHOM apTepHH, paccjIanBaloliasi aHeBPHU3Ma a0PTHI,
pa3/In4YHble aHOMAJ/IUU LIEHTPa/IbHOU U BereTaTUBHOU
HEPBHOM CHCTEMbI, MbIlleuHas auctpodus JlionieHHa,
aTakcusi Ppenmepuka.



[Ippeém nekapCTBeHHBIX MIPENnapaToB,
MHTUOWPYIOIINX HaTpHEeBbIe KaHaJIbl, TAK)Ke
MOXXeT BbI3bIBaTh Cb. /lekapcTBeHHO-
MHAYUMpoBaHHbIM Cb onvcaH npu neyeHUU
MeCa/Ia3uHOM, BarOTOHUYeCKUMH
npernapaTaMu, o-apeHepruyecKuMu
arOHHUCTAMH, [-aIpeHOOI0KATOPAMH,
AHTUTUCTAMUHOBBIMH MpenapaTaMu 1-0ro
MOKO/JI€HUSI, aHTUMaISIPUMUHBIMH
CpeJiCTBaMU, CeJaTUBHBIMH,
AHTUKOHBYJ/IbCAHTAMH, HEUPOJIENITUKAMU,
TPU- U TETPALUKINYECKUMU
aHTUJeNpeCcCaHTaMM, MpenapaTaMy JTUTHUS



B ocHOBe 3a00/1€eBaHMS JTIEXKUT YTHETEHHEe
BXOJSIIEro HATPUEBOI'O TOKQ, B pe3y/IbTaTe
KOTOPOTO HaOII0AaeTCsI YKOpOYeHUe 1 U 2
¢da3bl [1/] B artkapae BRIHOCSIIETO TPAKTa
MIPABOTO XXeyA04YKa, YTO MPUBOAUT K
OUCTIePCUU €r0O PenoJIsIpU3alvu.
JJIeKTpUYeCKasi TeTepOreHHOCTb 3TTUKapAa
[DK crmtoco6cTBYyeT BOSBHUKHOBEHHIO TECHO
CLIeTIJIEHHBIX YXe/TyJOYKOBbIX COKPAILLLeHU I
10 MEXaHU3MY re-entry, MpoOBOLUPYIOLIUX
B cBOIO ouepenb KT nmu OXK.



Brigensiror ciiemytoniye KIIMHHUKO-
37eKTpoKaparuorpadudeckre Gopmbl
CUHApOMaA bpyraza:

1. [lomHas dpopma — TunmmaHast DKI-kapTrHa
B COYE€TaHUU C CUHKOIIA/IbHBIMU U
IIPECUHKOIIAJIbBHBIMU COCTOSSHUSIMU,
CJIy4YasiMU KJIMHUYE€CKOU WJIX BHE3aITHOU
cMepTU (0COOEHHO B HOYHOE BpeMsl)
BCJIeICTBUE TIOTUMOPPHOM KeTyTOUKOBOM
TaXUKAPAUU.



2. KimmHu4deckue Ba DHUAHTDHI:

2.1. Tunmuunast IKI-kapTrHay "aCUMIITOMHBIX
OOJILHBIX Oe3 ceMeTHON NCTOPUU BHE3aITHOW CMepPTH.
2.2. Tunuunast IKI-kapTrHay "aCUMIITOMHBIX |
OOJILHBIX, YIEHOB ceMeili 00JIBHBIX C MOTHOH POpMO
CUHApOMA.

2.3. TunuyHasa JKI-KapTrHa nocjie mpoBeaeHUs
dapMaKoIOTUYeCKHUX TECTOB Y 'aCUMITOMHBIX
YJIEHOB ceMel OObHBIX C MOTHOM GOPMOM CMHAPOMA.
2.4. TunnuHas JKI-kapTrHa nmocie npoBegeHUs
$apMaKOIOTMYeCKUX TeCTOB Y OOIbHBIX C
MTOBTOPHBIMH CUHKOTA/JIbHBIMH COCTOSIHUSIMH UJTH
HUAHOTIaTHYeCKOH GUOPHIIIAIIMEH YKeTyI0YKOB.



3. DKI BapuaHTHI:

3.1. TunmnmuyHas JKI-kapTuHa - 6mokazaa [THIIT,
KOCOHMCXO/SIIIAst dieBaus cermeHTa ST B ITpaBhIX
I'PYAHBIX OTBeIeHUSX U YAJIMHeHre nHTepBasa P-R.

3.2. TunmyHas sneBanys cermeHTa ST Ges
comyTCcTBYOIMNX nsMeHenunm JKI.

3.3. Hemmoras 6;1oxaza IMHIIT ¢ ymepeHHO#
oneBaliveu cermeHTa ST.

3.4. I3onupoBaHHOe ya/iMHeHWe naTepBaia P-R.
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Vi
V2

V3
V4
VS5

Vé

OCHOBHBIMU
3/IeKTPOKapArOr
padprIeCcKUMH
TIPOSIBJIEHUSIMU
Cb aBasroTcsa

«CeJIJIOBUTHAS»

«CBOAYaTasi»

dbopMmbI
aJIeBalluH
cermeHTa ST



O6s13aTe TbHBIMU KPUTEPHUSIMH JIJIsI TOCTAaHOBKU
IUarHosa cuHAapoma bpyraza sBisirorces:

1) KIMHHUYeCKHe KPUTEePUH (CUHKOIIe, BHE3aITHas
CMepTh),

2) OKI kputepum (610KaZja MpaBOM HOXKH ITy4Ka
['vica, mogbeM cermeHnTa ST> 0, 1mm B OTBeJeHUSIX
V1- V3, xelyI04KOBbIe apUTMHU, 3 UMEHHO
YKeTyIOYKOBbIE TAXUKAPAUU U PUOPUIIISIIUN
YKETYZIOYKOB)

3) OTCYTCTBHE APYTUX MATOJOT UM cep/iia, KOTOPbIe
MOIJIM BbI3BaTh 3TH KJIMHUKO-
3/IEKTPOKapauorpadpuIecKre N3MeHeHUs.



[ToBbIlIEHME CUMITATHYECKOM aKTUBHOCTH (Impoba ¢
$H3HUYeCKO Harpy3KOM, aIpeHOCTUMY/IITOPAMH )
MOXXET MPUBECTU K HUBeIMPOBaHUIO JKI-KapTrHbI
cuHapoma bpyraga. HaznaueHue 6;10KaTOpoB
OBICTPBIX HATPHUEBBIX KAHAIOB, HATIPOTUB, MOXXET
yCcyryouTh HapylneHue reHepanuu [1/1, nameHeHUs
Ha JDKI' 1 Kk TMHU4YecKue MposiB/IeHUs 3a001eBaHUS.
1151 BBISIBIEHUSI CKPBITOT'O CUHApPOMA bpyraza
PEKOMEHAYeTCSI UCMOJIb30BaTh TMJIYPUTMAJT
(aiMaJIMH) BHYTPUBEHHO B J03€ 1 MI'/KT,
HOBOKAWHAMMJ, 10 MT /KT WK (pIeKauHUZ, 2

MT /KT.



[Tpu mpoBegeHNY GapMaAKOIOTHUIECKUX
npo6 vim cnoHTaHHO Ha JKI' MmoXxeT
¢ukcrupoBarbcs €W BojiHa ( TICHIIOH-
BOJIHA) HA BOCXOSAIIEM KojieHe 3y01ia S, 4To
SIBJISIETCS CJIeCTBUEM 3aMelJIeHUs
nemnosipu3auu B 00/IaCTH BBIXOTHOTO
TpakTa [ DK, koTopast xapakrepHa ajis
APUTMOT€HHOU AUCIUIa3uU MUoKapaa [ DK.
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B nedyenuu cungpoma bpyraga He
PEeKOMeHyeTCsI UCIIO/Ib30BaTh 6/I0KATOPbhI OBICTPHIX
HAaTPUEBbIX KAHA/IOB, TaK KAK OHU MOTYT
IIPOBOIIMPOBATh BOSHUKHOBEHHE 3/I0KAa4€CTBEHHBIX
YKeTyTOYKOBBIX APUTMHU U YXYAUTUTH IPOTHO3
3a0oneBanus. [[ppyMeHeHe aMHuoOZapoHa, 3-
aIPEeHO00IOKATOPOB HJIH X COYEeTaHUS
IOCTOBEPHO He CHIDKAET JIeTa/IbHOCTb.
[TpoBemeHHBIN MeTa-aHA/IN3 YOeIUTE/THHO MOKAa3aJl,
YTO JTUIIIF UMIIJIAHTAIWA KapAnoOBepTepa-
nepuOPHUIIATOPA HAIEXKHO IpeJoXpaHseT
MMAallMeHTOB OT BHE3AITHOW CMEPTHU.




