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Одной из ведущих причин смертности в развитых странах мира является внезапная сердечная смерть (ВСС). Распространенность ВСС составляет 15–20 % от всех ненасильственных случаев смерти [1].

К заболеваниям, ассоциированным с высоким риском ВСС в молодом возрасте, относят синдром удлиненного интервала QT, аритмогенную дисплазию правого желудочка, идиопатическую фибрилляцию желудочков и др. Одним из наиболее значимых заболеваний в этом ряду является синдром Бругада.

Синдром Бругада – это наследственное заболеваниеSCN5A4

], обусловленное мутацией гена [ , расположенного в плече p 3-й хромосомы, кодирующего биосинтез белковых субъединиц α-натриевых каналов кардиомиоцитов. Заболевание имеет аутосомно-доминантный тип наследования. Мужчины болеют в 8-10 раз чаще, чем женщины. Клинические проявления синдрома Бругада развиваются обычно в молодом возрасте (30-40 лет). На сегодняшний день известны около пяти генов, ответственных за развитие этого заболевания, мутация в любом из них может привести к развитию заболевания. Однако у большинства пациентов генетическая природа синдрома Бругада пока еще не поддается объяснению [7, 10]. 

Несмотря на то, что во всем мире опубликовано значительное количество научных работ [9, 8, 12], посвященных данному заболеванию, диагностика синдрома Бругада вызывает затруднения у практикующих врачей. В Украине имеются лишь единичные описания синдрома [2, 5], далеко не всегда полностью отражающие типичную картину заболевания. Синдром Бругада является, по мнению многих специалистов, «ответственным» за более чем 50% внезапных некоронарогенных смертей в молодом возрасте. 
Впервые это понятие предложили испано-бельгийские кардиологи — братья Педро и Хосеп Бругада в 1992г. [6].
Частота встречаемости синдрома Бругада более низкая в западных странах (1-2 случая на 10000 человек) и повышается в Юго-Восточной Азии и странах Дальнего Востока (в год от 4 до 10 случаев на 10000 жителей), в том числе в Лаосе — 1 случай на 10000 жителей; в Таиланде и на Филиппинах — 26-38 на 100000) [3].
Клиническая картина заболевания характеризуется частым возникновением синкопе на фоне приступов желудочковой тахикардии (ЖТ) и ВСС, преимущественно во сне, а также отсутствием признаков органического поражения миокарда при аутопсии. 
Выделяют, по меньшей мере, 9 клинико-электрокардиографических форм и вариантов синдрома Бругада [11].
Описание случаев диагностики синдрома Бругада в популяции, развитие осложнений и связанный с ними риск ВСС демонстрируют актуальность данного вопроса. В связи с этим, представляем вниманию врачей клинический случай. 


Больной Е.М.С., 36 лет, доставлен в приёмное отделение ХГКБ №27 в ургентном порядке из дома с жалобами на чувство нехватки воздуха, чувство учащенного сердцебиения, общую слабость. 

Из анамнеза известно, что данные жалобы больной отмечает в течение нескольких лет, однако за медицинской помощью не обращался. Приступы купировались самостоятельно в покое. Настоящее ухудшение отмечает с вечера обращения, когда после приема алкоголя появились вышеописанные жалобы, больной потерял сознание продолжительностью до 5 минут. Родственниками была вызвана бригада скорой медицинской помощи. На ЭКГ зафиксирована полиморфная ЖТ (Рис.1). 
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Рис. 1 ЭКГ на догоспитальном этапе.

Больному оказана помощь на догоспитальном этапе (кордарон 150 мг в/в болюсно и 300 мг в/в капельно). С учетом неэффективности медикаментозной дефибрилляции, больному была проведена кардиоверсия разрядом 100 кДж, после чего был восстановлен синусовый ритм. Больной доставлен в приемное отделение Харьковской городской клинической больницы №27, госпитализирован в отделение интенсивной терапии.

Из анамнеза жизни известно, что отец больного умер в возрасте 34 лет.


При осмотре состояние больного средней степени тяжести. В сознании. Положение активное. Температура тела – 37,8оС. Кожа чистая, бледная. Периферические лимфатические узлы не увеличены. Над легкими: перкуторно – легочный звук, аускультативно – везикулярное дыхание. Частота дыхательных движений – 19 в 1 минуту. Границы относительной сердечной тупости не расширены. Тоны сердца несколько приглушены, ритмичны, тахикардия. Артериальное давлениеdex 100/70 мм рт. ст. Артериальное давлениеsin 100/70 мм рт. ст. Частота сердечных сокращений 100 ударов в 1 минуту. Пульс 100 ударов в 1 минуту. Живот мягкий, безболезненный. Печень не увеличена. Симптом Пастернацкого отрицательный с обеих сторон. Стул и мочеиспускание без особенностей. Периферических отеков нет. В условиях отделения интенсивной терапии больному была продолжена инфузия антиаритмических препаратов.

После стабилизации состояния для дальнейшего обследования и лечения больной переведен в кардиологическое отделение.
При обследовании больного в клиническом анализе крови, мочи патологических изменений не выявлено; в биохимическом анализе крови без патологии; дислипидемии выявлено не было; при выполнении рентгенографии органов грудной клетки без очагово-инфильтративных изменений; по данным эхокардиографии сердца у больного визуализирован пролапс митрального клапана 1 степени с регургитацией 1 степени; на ЭКГ: ритм синусовый, неполная блокада правой ножки пучка Гиса, косонисходящая элевация сегмента ST и инверсия зубца Т в правых грудных отведениях, удлинение интервала РQ = 0,26'' (Рис.2).
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Рис.2 ЭКГ на момент перевода больного в кардиологическое отделение. 
При холтеровском мониторировании ЭКГ регистрировалась лишь редкая одиночная мономорфная правожелудочковая экстрасистолия. Ни в ходе суточного мониторирования ЭКГ, ни при велоэргометрии не было зарегистрировано ишемических изменений.
Принимая во внимание молодой возраст больного, жалобы на чувство нехватки воздуха, чувство учащенного сердцебиения, данные анамнеза: потеря сознания, смерть родственника в молодом возрасте; объективный статус: бледность кожных покровов, наличие тахикардии, субфебрильной температуры; изменения на электрокардиограмме: неполная блокада правой ножки пучка Гиса, элевация сегмента ST и инверсия зубца Т в правых грудных отведениях, удлинение интервала РQ = 0,26'', у больного был заподозрен синдром Бругада.
Больной был направлен на консультацию в «Институт общей и неотложной хирургии им. В.Т. Зайцева», где ему было проведено чреспищеводное электрофизиологическое исследование, в ходе которого была индуцирована ЖТ. 
Проведенные исследования позволили сделать вывод о том, что у больного имеет место синдром Бругада 1 типа. 

Для верификации диагноза больному было рекомендовано обратиться в специализированный медико-генетический центр. Проведенное молекулярно-генетическое исследование подтвердило мутацию гена SCN5A.
Для дальнейшего лечения больной направлен в «Институт общей и неотложной хирургии им. В.Т. Зайцева» для имплантации кардиовертера-дефибриллятора с учетом наличия у больного угрожающих жизни нарушений ритма.

Этот случай обратил на себя внимание благодаря наличию у больного молодого возраста сложного нарушения ритма в виде полиморфной ЖТ, не поддающейся медикаментозной коррекции; с наличием изменений на ЭКГ после кардиоверсии. Учитывая редкую встречаемость данного синдрома в клинической практике, сложность проведения диагностических процедур и отсутствие четких алгоритмов ведения таких пациентов, данный клинический случай будет полезен для ознакомления врачам разных специальностей.
Представленное наблюдение показательно, по мнению авторов, в двух аспектах: во-первых, в связи с высокой точностью верификации диагноза (подтвержден в медико-генетическом центре); во-вторых – в связи с непростой дорогой к постановке этого диагноза.
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Материал изложен на примере клинического случая. У мужчины 36 лет был диагностирован синдром Бругада. Этот случай обратил на себя внимание благодаря наличию у больного молодого возраста сложного нарушения ритма в виде полиморфной желудочковой тахикардии, не поддающейся медикаментозной коррекции, с наличием бругадоподобных изменений на электрокардиограмме после кардиоверсии и сложным диагностическим поиском.
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Матеріал викладено на прикладі клінічного випадку. У чоловіка 36 років був діагностований синдром Бругада. Цей випадок звернув на себе увагу завдяки наявності у хворого молодого віку складного порушення ритму у вигляді поліморфної шлуночкової тахікардії, яка не піддавалась медикаментозній корекції, з наявністю бругадоподібних змін на електрокардіограмі після кардіоверсії і складним діагностичним пошуком. 

Ключові слова: синдром Бругада, поліморфна шлуночкова тахікардія.
UDC: 616.124.7 - 008.311 - 008.6 - 056.7 - 036 - 07
CLINICAL CASE OF BRUGADA SYNDROME IN PATIENT WITH POLYMORPHIC VENTRICULAR TACHYCARDIA

P Kravchun, O Lomakina, M Kozhyn, R Pashtiani, D Molotyagin
Material was based on the example of clinical case. A man of 36 was diagnosed Brugada syndrome. The clinical case attracted attention. In young patient was presented difficult arrhythmia such as polymorphic ventricular tachycardia which was refractory to medical correction, with the presence of changes like Brugad's syndrome on the electrocardiogram after cardioversion and complex diagnostic search. 
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