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Magalada tibb adabiyyatina istinad edilmakl, Brugada sindr (BS) klinikas: va diag ik
dair malumatlar verilmisdir. Hamginin, bu patologiya icasi bag vermis qoflati iirak éliimiarinin
mahkama-tibbi ekspertizast lasina da toxunulmusdur. Miialliflar adobiyyat manbalorina va oz soxsi

mugahidalarina asaslanmagla gostorirlor ki, BS-ya tamamila saglam goriinan va heg bir sikayati olmayan

cavan saxslarda daha ¢ox rast galinir. BS Hiss dastasinin sag ayaqeiginin kegici hissavi va ya tam blokadas:,

sag dos aparmalarinda ST seqmentinin elevasiyast va takrarlanan paroksizmal polimorf madacik taxikar-

diyasi il> xarakteriza edilir. BS-nin etiologiyast malum olmasa da, genetik amillorls alagasi tasdiq edil-
d

migdir. BS zamant klinik tazahiirlor natrium kanallarmn zadsl. dor va 3-cil xr da yer-
lasan SCN5A geninda hag veran mutasiyamn néviindan asiidir. Bu sindroma vaxtinda diagnoz qoymagin va
milalicaya mimkiin gador tez baslamimasinin qaflati oliimla naticol. agurl larin profilaktikast iigtin

boyiik ahamiyyati vardir. Buna géra da magalada BS-nin di q
Agar sozlar: qaflati oliim, mutasiya, madacik fibrillyasiyast
Kawuessie crosa: enesannan cvepme, symayus, ubpwirgyus xcenydouxkoe
Key words: sudden death, ventricular fibrillation

xiisusi yer verilmisdir.

Son illorda tababotin biitiin sahalarinin dina-
mik inkisafina baxmayaraq hor il diinyada tox-
minen 17 milyon insan iirok-damar sistemi
xastaliklari sababindan diinyasini dayisir. Onlar-
dan toxminon 25%-i qoflati iirok Sliimiiniin
qurbani olur. Qaflati tirak 6litmil hallariin 4%-
ni BS togkil edir. Patoloji-anatomik milayina
zamani {irokdo struktur doyisikliyi tapilmirsa
bela qaflati iirak 8liimlorinin 20%-ni mohz BS
taskil edir [1]. Olkomizds miayina olunmus
meyitlarin taxminan 30-32%-nin 6liim sabablari
gaflati Slimlardir. Yash saxslor arasinda qoaflati
6liim faizi ox olsa da, cavanlar arasinda da bu
ndv 6liimlarin say: artmaqdadir. Yagh va cavan
soxslorda qofloti iirak  Sliimiiniin  sabablari
forqlidir. Yaghlarda tirayin isemik xastaliyi asas
sabab oldugu halda, cavanlarda iltihabi proses
(miokardit), kardiomiopatiyalar, anadangalma
tirok qisurlan, spirtli igki va narkotiklarin mio-
karda toksik tasiri, elaca da ritm va kegiricilik
pozulmalan asas sabab kimi meydana gixir [2].

Umumiyyatls qoflati 6lim dedikda, hor-
hansi bir xastoliyin keskin inkisafi va yaxud
gizli kegan xastaliyin kaskinlogmasi naticasinds,
gaflaton va ya nisbatan stiratli bas vermis §liim
nazarda tutulur [3]. M.1.Rayskiys géra, qoflati
Sliim {i¢ asas alamatla tazahilr eds bilar:

1) Xasarat olmadan, gizli, yaxud keskin
gediso malik milayyan xastalik sababindan;

2) Bir negd saniys, daqigs yaxud saat
arzinda, siiratla;

3) Sanki goxsin nazore carpan saglamligi
fonunda — g&zlonilmadan.

Aparilmis tadqiqatlar naticasinda qaflati iirak
Slimtna genetik meyllilik askar edilmigdir.
Ail> anamnezlorinin  Syranilmasi noticosindo
moalum olmugdur ki, agar ailada bir gaflati irok
Sltmil hah geyda alinmigdirsa, risk 1,89 dofa,
eyni ailads iki goflati iirok 6liimii geyda alin-
mugdirsa, risk 9,44 dafa artmug olur. Fremingem
tadqiqati gargivasinds apanlmis aragdirmalara
goro, ailo anamnezinda qafloti 8ltim haliin
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olmast xastalik riskini 50% artinr. Urok-damar
xastoliklori va elaca da qoflati firok Sliimiiniin
genetik amillarla  alagasi molekulyar-genetik
analizlarin apanlmasinin vacibliyi ortaya gixir
3, 4]

BS Hiss dostosinin sag ayaqeidinin kegici
hissavi va ya tam blokadasl, sag dos aparmala-
nnda (Vi-V3) ST seqmentinin ¢ap-enan formali
clevasiyasi, takrarlanan paroksizmal polimorf
madacik taxikardiyas: va yiiksok goflati 6liim
riski ilo miisaiyat olunan xastalikdir. Xoastaliyi
ik dafa 1992~ci ild> ispan kardiologlart Xosep
va Pedro Brugada qardaslan tasvir etmislor [5].
Onlar 8 xastanin (6 kisi va 2 qadin) anamne-
zinda sinkopal (bayilma) hallari va klinik liim
faktim aragdirmug, lakin biitiin milayinalarin
naticalari normal olmugdur. Xastalarda yalmz
His dastosinin sag ayaqeiginin blokadasi, xii-
susila da ST seqmentinin elevasiyas ila miisa-
yiat olunan formasi agkar edilmigdir. Aragdir-
malardan malum olmusgdur ki, tez-tez takrarlan-
malar polimorf madacik axikardiyasi (“torsade
de pointes™) tipli ritm pozulmas: ilo miigayiat
oluna bilar [6]. Bu prosesla alagadar olan pato-
loji vaziyyats Brugada sindromu adi veril-
migdir,

BS-nin epidemiologiyast kifayat gadar Oyra-
nilmamisdir. Bu patologiya biltiin &lkalarda rast
galinsa da, Yaponiya, Filippin va Tailandin ca-
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nub regionlaninda daha €ox (tadqiqat 7-64 yag-
lilar arasinda apanilmigdir) yayimugdir. BS-nin
birinci tipina Asiyada 0,36%-dak, Avropada
0,25%-dok, Amerikada is» 0,03%-dak, ikinci va
Ugiinct tiplarina isa Asiyada 0,12-2,23%, Avro-
pada 0,6%, Amerikada 0,02% rast galinir. BS-
ya biitiin yas gruplannda rast galinss da, bu
patologiya cavan goxslarda daha genis yayilmig-
dir va qadinlara nisbatan kisilorda 8-10 dafa
artiq rast galinir. Bu xastalarin tipik niimayan-
dasi tagriban 30-40 yaslarindaki (70-80%) kigi-
lordir. Bunun sababi qanda testesteronun yiiksak
saviyyada olmasi ila slagalondirilir 7).

BS-nin etiologiyasi tam malum deyil. Lakin
xastaliyin amola  galmasinda irsiyyatin rolu
tosdiq edilmigdir. Xastalik bir ¢ox hallarda
ailovi xarakterli olduguna 2613 yaxin qgohumlar
arasinda da agkar edila bilar. BS 50% hallarda
nasly autosom-dominant, 10% hallarda auto-
som-resessiv tipla otitriila bilor. 25% hallarda
irsi 6tilriilma tipi namalum qalmaqgla yanagi,
15% hallarda irsiyyatla olagasi imumiyyatls
milayyan edilmir. Qafloti 6liima maruz qalmig
soxslorin taxminan 60%-nin aila tizvlari va
yaxin qohumlarinda gaflati 6lim va miivafiq
EKQ dayigikliklari agkar etmislor [8, 9]. 1-ci
sakilda BS iigiin xarakterik olan elektrokardio-
gram verilmigdir.
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Sakil 1. 7 tip BS zaman xastads miisahids edilan EKQ dayigikliklari - V-V, aparmalarinda monfi T digi,
' ST seqmentinin elevasiyasi qeyd edilir.
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Tadgiqat naticasinds BS olan xastalorin
SCN5A geninds mutasiya askar edilmigdir [1,
10]. Bu gen kardiomiositlorin natrium kanalla-
rnimn  alfa-subvahidinin  ziilalimn  qurulugunu
kodlagdinir. SCN5A geninin mutasiyas: zamani
natrium kanallanmin  sayt azalir vo ya bu
kanallann inaktivasiyasi stirotlonir [11]. Bu isa
refrakter dévrlard heterogenliya sabab olmagqla
“reentry” tipli madacik aritmiyasimin bag ver-
moasi iigiin alverisli sorait yaradir. BS-nin klinik
manzoarasi da natrium kanallaninin zadalonma
doracasindan asilidir. Sonrak1 aragdirmalar noti-
casinds SCNSA geninda 160-dan artiq milxtalif
mutasiyalar miioyyan edilmigdir. Bu muta-
siyalar BS-nin osas sobabi hesab edilir [10].
Qeyd edilan genin mutasiyast QT intervalinin
uzanmasl, sinus diiyiiniiniin zaifliyi sindromu,
atrioventrikulyar blokada, progressivlagan kegi-
ricilik pozulmasi va gofloti usaq 8liimil sindro-
munun yaranmasina sabab ola bilor. Hazirda bu
sindromu amola gotiro bilan bir ne¢o gen mu-
tasiyasi (GPDIL, CACNAlb, CACNAZ2c,
SCN4B) malumdur [10, 12].

Prinsmetal stenokardiyasi, agiciyar arteriyasinyy
trombemboliyas, vegetativ vo markazi sinir sis.
temi anomaliyalan, Dusen 2zsls distrofiyas,
Fridreyx ataksiyasi va s. aiddir. Miixtalif dor.
man prepartlanmn gabulu da BS-nin yaran.
masina sabab ola bilar. Bu dormanlar arasinda
asas yerlordon birini natrium kanallarini inhibi.
siya edan preparatlar tutur [1]. Eyni zamanda
mesalazin, beta-adrenoblokatorlar, vagotonik-
lor, 1-ci nosil antihistamin preparatlan, sedativ
dorman preparatlan, antidepressantlar va litium
preparatlan BS yarada bilor [1, 7].

In vitro va in vivo eksperimentlor zamam
seksion va klinik aragdirmalar naticasinds anti-
depresant, neyroleptik, anksiolitiklarin stiratli
hERG (human Ether-a-go-go-Related Gene) —
kalium kanallarii, L-tip kalsium va natrium
kanallanin1 (SCN5A geninin defekti naticasinda)
blokada etmok xiisusiyyatlori askar edilmisdir
ki, bu da gostorilon kanallarin faaliyyatinin
pozulmasi ila naticalonir [6). Bu preparatlann
gobulu ila bagh meydana ¢ixan BS asasan
6ziinaqasd magsadi il yitksak doza gobul etmig

lorda mitsahida edilmigdir [14].

Sababindon asih olaraq BS-nin asagidaki
tiplari vardr [7, 13]:

-~ BS-1 —on gox yayilmug tipdir. 3-cil xro-
mosomda yerlasan SCN5A geninin mutasiyasi
ila baghdur;

—~ BS-2 - natrium kanallanna tasir edon
amilin kodlagdirimasinda istirak edan GPDIL
geninin defekti naticasinds yaranur;

- BS-3 - 12-ci xromosomun genlarinin
2zadalonmosi naticasinda yaranir;

- BS4 - 10-cu xromosomda yerlagan
CACNB2 geninin zadalanmasi ila slagadar
amoals galir;

- BS-5 - kardiomiositlarin kigik natrium
kanallannin sintezi Uglin zaruri olan zilal
kodlagdiran 11-ci xromosom geninin mutasiyast
ila slagadardir;

— BS-6 — 19-cu xromosomda yerlagan
SCNIB geninin defekti naticasinda yaranir.

Son illor apanlmis tadqiqatlar naticasinda
BS-nin “qazamilmug” formasi haqqinda molu-
matlar alda edilmisdir [1]. Hazirda mitxtslif xas-
talik, patoloji vaziyyat va dorman preparatlari-
nn bu sindromu yaratmaq xiisusiyyatlori ma-
lum olmugdur ki, bunlara badan temperaturunun
artmasl, hiperkaliemiya, hiperkalsiemiya, B,
vitamini gatismazligi, kokainla zsharlanmo,
hiperparatireoidizm, hipertestesteronemiya, di-
vararalifnin sislari, perikardit, miokard infarkt,
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BS-li insanlarda daha gox rast golinan
SCNSA mutasiyas: 1-ci fazada daxili va xarici
miisbat ion axinlan arasinda disbalans yaradir
[6]. Bayira dogru kalium axinlan vasitasilo ya-
ranan faaliyyst potensialinda tipik “notch”
(“kasik”) goriintlisit ortaya g¢ixir. Faaliyyat
potensialinda normada 1-ci fazada zsif dsracada
“notch™ goriinsa da, BS-da bu daha gox nazara
carpir vo epikardla endokard arasinda voltaj
gradiyentini artiraraq xarakterik ST seqmentinin
elevasiyasina sabab olur [15].

Genetik patologiyalarla yanagi, BS zamam
tohliikoli aritmiyalarin amalo golmosindo vege-
tativ sinir sisteminin da shamiyyatli rolu vardir.
Parasimpatik sinir sisteminin foallagmasi va ya
simpatik sinir sisteminin tormozlanmasi BS
zamam moadacik taxikardiyasi va sayirici aritmi-
yanin yaranmasini bagladan faktorlardandir.
Aritmiyalarin asasan gecolor bag vermosi do
bununla izah edils bilar [3].

BS madocik taxikardiyas: fonunda bayilma
tutmalan va gaflati ltimls tazahiir edir. Klinik
tozahtirlor natrium kanallannin zadalonma dara-
casindon asilidir. Ogor zadslonmis kanallann
say1 25%-dan azdirsa, EKQ alamatlari va ritm
pozulmasi natrium kanali blokatorlarimn istifa-
dasinden sonra amala galir [6]. Zadalonmig ka-
nallann say1 25%-dan ¢ox olduqda gaflati 6liim

R
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$akil 2. BS zaman sag dos aparmalarinda EKQ dayisikliklari (izahat matndadir).

riski artir. Bazi xastalarda bayilma olmur, hal-
siziq vo miixtalif nov ritm pozulmalari bag
verir. BS zaman supraventrikulyar taxikardiya,
atrioventrikulyar dilyiin taxikardiyasi, qulaqcig-
larin sayrimasi bag vera bilar. Lakin an gox rast
galinon va hoyati toahlikksa térodan aritmiya
“torsade de pointes” va madacik fibrillyasiya-
sidir. Aritmiyalar asason saat 00:00 — 06:00
arasinda, istirahat vo yuxu vaxti bag verir.
Giiniin digar vaxtlarinda iss aritmiya az hallarda
amala galir [7].

Qeyd etdiyimiz kimi, BS-li xastalorin asas
klinik slamotlori tohlitkali aritmiya (madacik
taxikardiyasi va ya fibrillyasiyasi, ventrikulyar
komplekslar, sayirici aritmiya va s.) naticasinda
bag vermis bayilma hallar ilo tazahiir edir [16).

Bu sindromun diagnostikas: {igiin bdyik va
kigik meyarlar iglonib hazirlanmigdur [17].

Boyltk meyarlar:

1. Uzvi iirok xastaliyi olmayan xastalorda
bayilmalar va milvafiq EKQ dayisikliklari;

2. Natrium kanali blokatorlarinin (flekainid,
prokainamid, aymalin, pilsikainid va s.) gabu-
lundan sonra xarakterik EKQ slamatlarinin {iza
¢IXmas.

Kicik meyarlar:

1. Ailada qaflati 6litm hallar;

2. Sababi bilinmayan bayilma tutmalan;

3. Tasdiq edilmis madacik taxikardiyas: va
ya madacik fibrillyasiyasi;

4. Misbat elektrokardiostimulyasiya testi;

5. fon kanallarinda genetik mutasiyanin ol-
masi.

BS-nin ilkin diagnostikasinin asasim xarak-
terik EKQ alamatlari tagkil edir. Osas alamat isa
Hiss dastasinin sag ayaqciginin tam va ya his-
savi blokadasidir. Uzun illar cavan saxslorda bu
dayisikliklorla rastlagan kardiologlar (asasan
hissavi blokada zamani) bu dayisikliys ciddi

119

shamiyyat vermir va adatan alava mitayinaya
ehtiyac gormiirdiilor. BS haqqinda molumatlar
meydana ¢ixdiqdan sonra EKQ dayisikliklarina
daha ciddi yanagilmaga baglamildi. Bu, EKQ
slamatlarinin daqiq aragdinlmasinin zaruriliyini
bir daha tasdiq edir [8].

Apanlmig aragdirmalar naticasinds sindro-
mun EKQ monzarasinin 3 komponenti askar
edilmigdir [8]. (Sokil 2):

1. QRS kompleksinin terminal hissasinda
elevasiya;

2. ST seqmentinin enan hissasinds idio-
patik elevasiya;

3. Sag dos aparmalarinda manfi T dalgasi.

On bariz alamatlor V,-V; aparmalannda
askar edilir. ST seqmentinin elevasiyas: digor
aparmalara (V-dan Vg-a) dogru getdikea azalir,
Tohliikali aritmiya va 6lim hallan ST seqmen-
tinin elevasiyast ila baghdir. BS olan xastalarda
EKQ kegici olaraq normallaga bilor. Natrium
kanali blokatorlarinin gobulu V,-V3 aparmala-
rindaki ST seqmentinin elevasiyasin artirdigin-
dan diagnostika ii¢iin test kimi istifado edila
bilor. Betta-adrenoreseptorlann stimulyasiyasi
va alfa-adrenoreseptorlarin blokadas1 ST seq-
mentinin elevasiyasini azaldarkan, betta-adreno-
reseptorlarin blokadas1 va muskarinahassas re-
septorlarin stimulyasiyast bu elevasiyan arturir
[18]. "

BS-nin EKQ oslamotlorine géro 3 névil
miloyyan edilmigdir ($akil 3). 1-ci tip dgtin -
monfi T disi ilo tamamlanan, ST seqmentinin
2 mm va daha ¢ox yiksolmasila (“joved
type™) “qiibbasakilli” elevasiyas;; 2-ci tip
iiglin miisbat va ya ikifazah T disi ilo tamam-
lanan ST segmentinin (“saddle-back-type”)
“ysharabanzar” elevasiyast; 3-cil tip figiin isa
ST seqmentinin “yshar” va ya “qiibba” for-
mali 1 mm-don az elevasiyas: xarakterik-
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Sakil 3. BS-nin EKQ alamatlarina gora tiplori (izahat matndadir).
dir [9, 15]. monzarasi vo darmanlara verdiyi cavaba gora
BS-nin genetik diagnostikasinin da aha- BS-na banzayir. BS-da oldugu kimi, erkan
miyyatini qeyd etmok lazimdir. Yalmz repolyarizasiya sindromunda da izoproterenol

SCN5A va SCN4B genlorinin mutasiyasini
(1-ci va 5-ci tip) laborator miiayina ila tayin
etmak miimkiindtr. Digar tiplori laborator
iisulla miiayyan etmok miimkiin deyil 7, 10].

BS olan xastalorin EKQ monzarasino xas
olan bazi komponentlar (Hiss dostasinin sag
ayaqcigimin blokadasi, sag dos aparmalarinda
ST seqmentinin elevasiyast) miixtolif bagqa
patologiyalarda da tez-tez rast golindiyindon
bu xastaliklor arasinda diferensial diagnostika
aparilmalidir. Bu patologiyalara sol madaci-
yin hipertrofiyasi, erkan repolyarizasiya sind-
romu, perikardit, drayin isemik xastoliyi,
Prinsmetal stenokardiyasi, agciyar arteriyast-
nn trombocmboliyasi, divararahigimin siglori,
sag modaciyin aritmogen displaziyasi, mar-
kazi va avtonom sinir sistemi patologiyalar,
doy qofasinin deformasiyas, hiperkaliemiya,
hiperkalsiemiya va hipotermiya aiddir. Urok
damar sisteminin atrafli miiayinasi (EKQ,
ExoKQ, Tredmil, koronar angioqrafiya, tro-
ponin, CKMB analizlori, DQF va s.) oksar
hallarda géstarilon patologiyalart inkar etmo-
ya imkan verir [9).

ST seqmentinin elevasiyasi (asasan ganc-
lorda) erkan repolyarizasiya sindromu U¢lin da
xarakterikdir. Qeyd edilon sindrom irsiyyatlo
baghdir, tamamils saglam goriinan saxslarda
rast golinir va heg bir yikayatla miiayiot olun-
mur. Erkan repolyarizasiya sindromu da EKQ
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ST seqmentini endirir, propranolol isa qal-
dinir. Lakin BS-da ST elevasiyas: V,-V; apar-
malarinda olursa, bu dayisiklik erkan repolya-
rizasiya sindromu olan saxslorda sol dés apar-
malarinda (V4-V) bas verir. BS-da ST inter-
vali enarsk monfi T disina kegirsa, erkon
repolyarizasiya sindromu olan gaxslorin EKQ-
da T disi miisbat qalir [19].

BS-li xastalori 2 qrupa bslmok olar: on-
lardan birinci qrupa xarakterik EKQ dayisik-
liklorils yanagi, anamnezinds tasdiq olunmus
ciddi aritmiya qeyd edilon xastalor aiddir. Bu
qrup xastolorda gaflati 8ltim riski yiiksakdir.
Bozi miblliflarin verdiyi molumatlara gérs,
bu xastalarin illik 6ltim faizi 10%-dan artig-
dir. Buna géra da bu qrup xastalors nazarat
artinlmali va ciddi mitalica apariimalidir.
Ikinci grupa isa xarakterik EKQ alamatlari
agkar edilmis, lakin klinik simptomlann mil-
sahida edilmadiyi xastalar aid edilir. Bu qrup-
da risk birinci qrupdan azdir. Mixtalif aras-
dirmalar naticosinds molum olmugdur ki,
hayati tohlitkali  aritmiyanin profilaktikasi
maqsadila aparilmi antiaritmik miialica ef-
fekt vermir [16]. Bu magsadla betta-adreno-
blokatorlar, amidaron va s. antiaritmik prepa-
ratlar istifado edilmig, lakin miisbat natica
alinmamigdir. Buna gérs da hazirda qeyd et-
diyimiz birinci qrup xastalarin yegana effektiv
milalicasi Kardioverter defibrillyator implan-

tasiyasidir [20]. BS-nin gizli formalanini ag-
karlamaq Ug¢iin natrium kanallarini blokada
edon antiaritmik preparatlardan istifada edilir.
Bu maqsadls aymalin, flekainid, propafenon,
novokainamid kimi preparatlardan istifada
edilir [6]. Bu zaman bas veran EKQ
doyigikliklari  BS  diagnozunun  tasdig-
lanmasina va prognostik qiymatlondirilmasina
komak edir. Qeyd etmak lazimdir ki, bu tisul
yalniz gizli BS olan xastalar iigiin shomiy-
yatlidir. Anamnezindo tohlitkali aritmiyasi
olan xastalords bu disuldan istifads etmok ol-
maz. Ogar antiaritmik preparatlardan istifada
edildikds miiayino zamam aritmiya amalo
galirsa, bels xastalara da Kardioverter defibril-
lyator implantasiyasi maslohat gorillitr. Digar
simptomsuz BS-li xastalor iss miisahidaya
gotitritliirlor [21]. Simptomsuz BS-li xastala-
rin prognozunun qiymatlandirilmasi vo mila-
lica taktikasimin segilmasi magsadila elektro-
fizioloji miiayina isullarindan da istifada
edilir [22].

Xostads bu diagnozun askarlanmasi tok
onun milayina va mialicasi ilo bitmomalidir.
Bela xastalorin ails iizvlori va yaxin qohum-
larimin atrafli mitayinasi apariimali, lazim gal-
dikds dorman preparatlari ils provakasiya
metodundan istifads edilmalidir. Eyni zaman-
da genetik aragdirmamn da aparilmasi faydah
ola bilar [12].

Avropa Kardiologlar Comiyyati BS-li xas-
tolarin hayat tarzinin korreksiyasi tiglin 2015-
ci ilda asagdak tadbirlori toklif etmisdir: sag
dos aparmalaninda ST elevasiyasina sabab ola
bilon preparatlardan imtina, ifrat alkohol
gabulundan va izafi qidalanmadan ¢akinmak,
istonilon sobobdon bas veron hipertermiya
zamani dorhal qizdirma sleyhino preparatlar
qabul etmok. Dés qofasidaxili defibrillyatora
ehtiyaci olan xastalarin  bundan imtinasi
zaman Xinidinin tayini maslohat gériiliir [23].

Xastaliyin prognozuna galdikds, ails anam-
nezinda gofloti 6liim hallan, bayilma va ya
tosdiq olunmug tohlitkali  aritmiyasi olan
xastalorda gaflati 6liim riski yiiksokdir. Xisusila
Ici tipinin prognozu daha ciddidir va belo
hallarda defibrillyatorun implantasiyasi zaru-
ridir. Yalniz EKQ doyisikliyi olan va simp-
tomsuz xastalarin prognozu miisbatdir [1].

BS-don 6lmils goxslorin meyitlarinin
autopsiyas1 zamam firakds va digar orqan-
larda adatan iizvi doyisiklik milgahida edilmir
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V3 ¢ox vaxt histoloji mitayinaden da bir notj-
c3ys galmok miimkiin olmur. Olkamizds
cavan saxslarin tibbi milayinasi zamam kar-
diologlarin va goflati 6limlor zamam mah-
kama-tibb ekspertlarinin nadir hallarda BS
diagnozu nadir hallarda goymasinin  asas
sabablari bunlardir:

— bayilma hallan olmus soxslarin ixti-
sash miiayina iigiin hospitallara kardioloqun
baxigina gondarilmamasi (ola bilar ki, ba-
yima hallan tohliikoli aritmiya ila alagadar
bag versin vo bu alamat kardioloqu BS hag-
qinda diigiindiirmalidir);

—  hor hansi bir sikayati olmayan cavan
soxslordo xarakterik EKQ doayisikliklari ilo
(esasan Hiss dostasinin sag ayageigimmn hissa-
vi blokadasi zamani) rastlagan kardiologlar bu
dayigikliya ciddi ohamiyyat vermomasi va
slava milayin tayin etmamasi;

- 0Olkamizda BS haqqinda metodik va-
sait, metodik tdvsiya, protokol va aragdirma
materiallarimin olmamasi, tibbi tadgiqatlarin
aparilmamasi va diaqnostik imkanlarin zaif
olmasi [24].

Qaflati 6lim hallarinda meyitlarin miia-
yinasi zaman: zorak1 6liimiin inkar olunmast,
kaskin infeksion va tonaffiis orqanlari xasta-
liklarinin olmamasi, tirokda va digar orqan-
larda iizvi doyisiklik olmamasi, histoloji miia-
yina zamam asash slamatlor olmamasi, ailo
tzvlari va yaxm qohumlarinda gaflati 6liim
olmasi, kegirilmis bayilma tutmalarimin ol-
masi va avvalki tibbi mitayinalorda xarakterik
EKQ slamatlorinin olmasi mahkama-tibb eks-
pertini va patolog-anatomu BS haqqinda
diigtindiirmalidir [24].

Belalikla, bizim fikrimizca bayilma tutma-
lar1 bag vermig va ailo anamnezinds qoflati
trok 6liimi olan goxslarda Brugada sindro-
munun erkan agkar olunmas: iigiin vaxtinda
EKQ milayinasi aparilmalidir. Homginin, BS-
nin gizli formalarini askar etmok iigiin nat-
rium kanallarimi blokada edan antiaritmik
preparatlardan (aymalin, flekainid, novo-
kainamid, propafenon va s.) istifada edilma-
lidir. SCN5A va SCN4B genlarinin mutasiya-
sinin  laborator milayina ila tayin oluna
bilmasini nazars alaraq BS diaqnozunu tasdiq
etmak iiglin genetik milayina apanimahdr.
BS agkar edilmig xastolorin aila iizvlari va
yaxin gohumlar1 da atrafli miiayina olun-
malidir. Ogar xastanin yaxin qohumlarinda bu
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sindroma siibha varsa dsrman preparatlan ila sindr yox namalum sali
provakasiya metodundan istifads olunmalidur. 6liimlarin bir hissasinin tapilmasina imkan
Fikrimizca, qafloti 6liimlords  Brugada veracakdir.
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CHHAPOM BPYTAJIA: KIHHHYECKHUE ACIIEKTbBI H MECTO
CPEJY NPUYTHH BHE3AITHBIX CEPAEYHBIX CMEPTEM

'l[eump cyo 7 P u n 7
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Peziome. BHe3anHble cepeuHble CMepTH Beeria Gbuin OIHOM W3 aKTYaNlbHEIX TeM cyaeGHol METHIIHHBI,
MPUTOM MPHYHHAMH CMepTel MOryT ObITb pasnuuHbie cepacuHble NaTonordy. Cpeau 3THX NaTonoruit ciu-
apom DBpyraaa (CB) HaxoauTcs B nepsbiX psiaax. B cratbe MPHBOAHTCS HHGOPMALMA O KIHHHKE M AHATHO-
cruke Cb co ccbuikoii Ha Pa3IuHylo MHPOBYIO auTepatypy. Takke 3zech 3aTPOHYT BOINPOC 0 cynebHo-
MEIMUMHCKOM IKCNIEPTH3e BHE3AMHBIX CEPAEUHBIX CMepTeH, HACTYMHBIIKX B Pe3y.IbTaTe AaHHON NATONOrHH.
CB 3a4acTyl0 BCTpEHaeTcs y MONOAbIX Mmogef, KOTOpBIC € BHIY KAXKYTCH COBEPUICHHO 310POBBIMH H He
MpEIBABAAIOT HHKAKHX %anod. XapakTepHyercs HatHgiem TipexojiAeli nonHoi W HenomHoM Grokabl
npaBo HOXKH 1Myuka I'mca, anesaumelt cermenta ST B TIPaBLIX TPYIHBIX OTBEACHUSAX, PelIHBHpYIOUIeTt
MapoOKCH3MAITbHOM MoTHMOpdHO# ety 10uKoBO# TaXHKapauei. ITHONIOrNA 3a60/1eBAHNS HEH3BECTHA, Tem
He MeHee HaTMIHe reHeTHYeCKHX (HaKTOpoB noxTeepikiaaetcs. KiuHieckue niposisneHus npu Ch 3asucat
OT CTEMEHH MOPAXCHHUA HATPUEBLIX KAHATOB M BHJAa MYTALMH, NIPOMCXONSICH B TeHe SCNSA, pacrono-

B3-# Xpc (o] UENb 3aKJIHOYACTCA B TOM, YTOOB! CBOEBPEMEHHO NOCTABHTbL AHArCHO3
60/LHOMY M N0 BO3MOKHOCTH GBICTPO HAYATH JeveHie. TMoatomy ocoBoe MecTo B cTaThe 0TBOAMTCH mHa-
THOCTHKE 3a50/eBaHHA.
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BRUGADA SYNDROME: ITS CLINICAL ASPECTS AND THE PLACE IN CAUSES
OF SUDDEN CARDIAC DEATHS
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Summary. Sudden cardiac deaths is one of the most pressing topics in forensic medicine, and the cause of
death can be various heart pathologies. Among these pathologies, Brugada syndrome (BS) is in the first
place. The article provides information on the clinic and diagnosis of BS with reference to various world lit-
erature. The issue of forensic medical examination of sudden cardiac deaths caused as a result of this pathol-
ogy was also touched upon. BS is more common among young people who look completely healthy and
have no complaints. It is characterized by transient partial or complete blockade of the right branch of the
His bundle, elevation of the ST in right th i ducti and recurrent paroxysmal polymor-
phic ventricular tachycardia. Although the ctiology of the discase is unknown, the presence of genetic factors
has been confirmed. The clinical manifestations of BS depend on the degree of damage of the sodium chan-
nels and the type of mutation in the SCNSA gene located on 3" chromosome. The main goal is to diagnose
the patient in time and start as soon as possible. Th , the article pays special attention to the
diagnosis of the disease.
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