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BRUQADA SINDROMU: KLINIK ASPEKTLORI VO QOFLOTIi UROK OLUMLORININ
SOBOBLORI ARASINDAKI YERI
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Moqalada tibb adabiyyatina istinad edilmaklo, Brugada sindromunun (BS) klinikast va diagnostikasina
dair malumatlar verilmisdir. Homginin, bu patologiya naticasinda bas vermis qofloti itirak oliimlarinin
mahkama-tibbi ekspertizast masalasina do toxunulmusdur. Miialliflar adabiyyat monbalorine va 6z saxsi
miisahidalorino asaslanmagqla gostorirlor ki, BS-ya tamamila saglam goriinan va heg bir sikayati olmayan
cavan saxslarda daha ¢ox rast galinir. BS Hiss dastasinin sag ayaqciginin kegici hissavi va ya tam blokadas:,
sag dos aparmalarinda ST seqmentinin elevasiyasi va tokrarlanan paroksizmal polimorf madacik taxikar-
diyast il xarakteriza edilir. BS-nin etiologiyasit malum olmasa da, genetik amillorlo alagasi tasdiq edil-
misdir. BS zamani klinik tozahiirlor natrium kanallarinin zadalonma daracasindan va 3-cii xromosomda yer-
lason SCN5A geninda bas veran mutasiyanin néviindan asilidir. Bu sindroma vaxtinda diagnoz qoymagin va
miialicaya miimkiin qador tez baslanilmasimin qofloti 6liimlo naticolonan agirlagmalarin profilaktikast iigiin
boyiik ahamiyyati vardir. Buna géra da maqalada BS-nin diagnostikasina xiisusi yer verilmigdir.

Acar sozlar: qaflati oliim, mutasiya, madacik fibrillyasiyast

Knrouesvie cnosa: snesannas cmepms, Mymayus, QUOpULIAYUS HCETYOOUKO8

Key words: sudden death, mutation, ventricular fibrillation

Son illords tababatin biitlin sahalarinin dina- Umumiyyatlo gofloti 6liim dedikda, hor-
mik inkisafina baxmayaraq hor il diinyada tox- hanst bir xostoliyin koskin inkisafi vo yaxud
minon 17 milyon insan {iirok-damar sistemi gizli kecon xastaliyin koskinlogmasi naticasinda,
xostoliklori sobabindon diinyasini doyisir. Onlar- gofloton vo ya nisbaton siiratli bag vermis 6liim
dan toxminon 25%-1 gofloti iirok Oliimiiniin nozordo tutulur [3]. M.I.Rayskiys géro, goflati
qurbani olur. Qoflati iirok 6liimii hallarmin 4%- Oliim {i¢ osas olamaotlo tozahiir edo bilor:
ni BS toskil edir. Patoloji-anatomik miiayino 1) Xosarot olmadan, gizli, yaxud koskin
zamani irokdo struktur doyisikliyi tapilmirsa gediso malik miioyyon xastolik sobobindon;
belo goflati iirak oliimlorinin 20%-ni mahz BS 2) Bir ne¢o saniys, doqiqe yaxud saat
toskil edir [1]. Olkomizdo miiayino olunmus arzindo, siiratlo;
meyitlorin toxminan 30-32%-nin Sliim sobablori 3) Sanki soxsin nozoro carpan saglamligi
gofloti Oliimlordir. Yash soxslor arasinda gofloti fonunda — gozlonilmodon.
oliim faizi ¢cox olsa da, cavanlar arasinda da bu Aparilmis todqiqatlar naticesinde gaflati tirok
nov Oliimlorin say1 artmaqdadir. Yash vo cavan Olimiino genetik meyllilik askar edilmisdir.
soxslordo qgofloti iirok Oliimiiniin  soboblori Ailo anamnezlorinin dyronilmasi naticosindo
forglidir. Yaghlarda iiroyin isemik xostoliyi osas molum olmusdur ki, ogor ailods bir goflati iirok
sobab oldugu halda, cavanlarda iltihabi proses olimii hali geyde alinmigdirsa, risk 1,89 dofa,
(miokardit), kardiomiopatiyalar, anadangolmo eyni ailodo iki goflati {irok Oliimii geydo alin-
tirok qiisurlari, spirtli icki vo narkotiklorin mio- misdirsa, risk 9,44 dofs artmis olur. Fremingem
karda toksik tosiri, eloco da ritm va kegiricilik todgiqatt ¢orgivasindo aparilmis arasdirmalara
pozulmalari osas sobab kimi meydana ¢ixir [2]. goro, ailo anamnezindo qgofloti Oliim halinin
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olmas xostolik riskini 50% artirir. Urok-damar
xostaliklori vo eloco do goflati tirok Oliimiiniin
genetik amillorlo olagasi molekulyar-genetik
analizlorin aparilmasinin vacibliyi ortaya c¢ixir
(3, 4].

BS Hiss dostosinin sag ayaqci@min kegici
hissovi vo ya tam blokadasi, sag dos aparmala-
rinda (V;-V3) ST seqmentinin ¢op-enon formali
elevasiyasi, tokrarlanan paroksizmal polimorf
modocik taxikardiyasi vo yiiksok gofloti 6liim
riski ilo miisaiyat olunan xastolikdir. Xostoliyi
ilk dofo 1992-ci ilds ispan kardiologlar1t Xosep
vo Pedro Bruqada qardaslari tosvir etmislor [5].
Onlar 8 xastonin (6 kisi vo 2 gadm) anamne-
zinds sinkopal (bayillma) hallar1 vo klinik 6liim
faktin1 aragdirmis, lakin biitlin miiayinalorin
naticolori normal olmusdur. Xostolordo yalniz
His dostasinin sag ayaqciginin blokadasi, xii-
susilo do ST seqmentinin elevasiyasi ilo miisa-
yiot olunan formasi askar edilmisdir. Arasdir-
malardan malum olmusdur ki, tez-tez tokrarlan-
malar polimorf madacik taxikardiyasi (“torsade
de pointes™) tipli ritm pozulmasi ilo miisayiot
oluna bilar [6]. Bu proseslo slagodar olan pato-
loji voziyyoto Brugada sindromu adi veril-
misdir.

BS-nin epidemiologiyast kifayst qoder Oyro-
nilmomisdir. Bu patologiya biitiin 6lkolords rast
galinso do, Yaponiya, Filippin vo Tailandin co-
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nub regionlarinda daha ¢ox (todgiqat 7-64 yas-
lilar arasinda aparilmigdir) yayilmisdir. BS-nin
birinci tipino Asiyada 0,36%-dok, Avropada
0,25%-dok, Amerikada isa 0,03%-dok, ikinci va
ticiinci tiplorine iso Asiyada 0,12-2,23%, Avro-
pada 0,6%, Amerikada 0,02% rast golinir. BS-
yo biitlin yas qruplarinda rast golinso do, bu
patologiya cavan soxslordo daha genis yayilmis-
dir vo gadmlara nisboton kisilordo 8-10 dofo
artiq rast golinir. Bu xastolorin tipik niimayan-
dosi togribon 30-40 yaslarindaki (70-80%) kisi-
lordir. Bunun sababi qanda testesteronun yiiksok
soviyyado olmasi ilo alagolondirilir [7].

BS-nin etiologiyas1 tam moalum deyil. Lakin
xostoliyin  omolo  golmosindo irsiyyatin  rolu
tosdiq edilmisdir. Xostolik bir ¢ox hallarda
ailovi xarakterli olduguna gors yaxin qohumlar
arasinda da askar edilo bilor. BS 50% hallarda
noslo autosom-dominant, 10% hallarda auto-
som-resessiv tiplo otliriilo biler. 25% hallarda
irsi Otiirlilmo tipi namolum galmagqla yanasi,
15% hallarda irsiyyotlo olagesi limumiyyotlo
mioyyon edilmir. Qafloti 6liimo moruz qalmis
soxslorin toxminon 60%-nin ailo tzvlori va
yaxin qohumlarinda qgofloti 6liim vo miivafiq
EKQ doyisikliklori agkar etmislor [8, 9]. 1-ci
sokildo BS iiciin xarakterik olan elektrokardio-
gram verilmisdir.
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Dev: Speed: 25 mm/sec Limb: 10

Sokil 1. [ tip BS zamani xastada miisahida edilon EKQ dayisikliklari —

f mv Chest:

10 mm/mv

F 50+ 0.15-150 Hz FHO8 L

V1-V3 aparmalarinda manfi T disi,

ST seqgmentinin elevasiyasi qeyd edilir.
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Todgiqat noticosindo BS olan xastolorin
SCNSA genindo mutasiya askar edilmigdir [1,
10]. Bu gen kardiomiositlorin natrium kanalla-
rimin  alfa-subvahidinin ziilalimin  qurulusunu
kodlagdirir. SCNSA geninin mutasiyast zamant
natrium kanallariin say1 azalir vo ya bu
kanallarin inaktivasiyasi siiratlonir [11]. Bu iso
refrakter dovrlordo heterogenliyos sobob olmagla
“reentry” tipli modocik aritmiyasinin bas ver-
mosi liglin olverigli sorait yaradir. BS-nin klinik
monzorasi do natrium kanallarinin  zodslonma
doracasindon asilidir. Sonraki aragdirmalar nati-
cosindo SCNSA genindo 160-dan artiq miixtolif
mutasiyalar miioyyon edilmisdir. Bu muta-
siyalar BS-nin osas sobobi hesab edilir [10].
Qeyd edilon genin mutasiyasit QT intervalinin
uzanmasli, sinus diyliniiniin zaifliyi sindromu,
atrioventrikulyar blokada, progressivloson kegi-
ricilik pozulmasi vo goflati usaq 6liimii sindro-
munun yaranmasina sabab ola bilor. Hazirda bu
sindromu omoalo gotira bilon bir ne¢o gen mu-
tasiyast (GPDIL, CACNAlb, CACNAZ2c,
SCN4B) molumdur [10, 12].

Sababindon asili olaraq BS-nin asagidaki
tiplori vardir [7, 13]:

—  BS-1 —on ¢ox yayilmus tipdir. 3-cii xro-
mosomda yerloson SCN5SA geninin mutasiyast
ilo baghdir;

— BS-2 — natrium kanallarmna tosir edon
amilin kodlasdirilmasinda istirak edon GPD1L
geninin defekti naticosindo yaranir;

—  BS-3 — 12-ci xromosomun genlorinin
zadolonmosi noticasindo yaranir;

— BS-4 — 10-cu xromosomda yerloson
CACNB2 geninin zodolonmosi ilo olagodar
omols golir;

—  BS-5 — kardiomiositlorin kicik natrium
kanallarinin sintezi {i¢lin zoruri olan ziilal
kodlagdiran 11-ci xromosom geninin mutasiyast
ilo olagodardir;

— BS-6 — 19-cu xromosomda yerlogon
SCN1B geninin defekti noticosinds yaranir.

Son illor aparilmis todqigatlar noticosindo
BS-nin “qazanilmis” formas: haqqinda molu-
matlar aldo edilmisdir [1]. Hazirda miixtalif xas-
tolik, patoloji voziyyat vo dorman preparatlari-
nin bu sindromu yaratmaq xiisusiyyatlori mo-
lum olmusdur ki, bunlara bodon temperaturunun
artmasi, hiperkaliemiya, hiperkalsiemiya, B,
vitamini c¢atismazlifi, kokainlo zohorlonmo,
hiperparatireoidizm, hipertestesteronemiya, di-
vararaliginin sislori, perikardit, miokard infarkti,
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Prinsmetal stenokardiyasi, agciyor arteriyasinin
trombemboliyasi, vegetativ vo markazi sinir sis-
temi anomaliyalari, Dusen ozolo distrofiyasi,
Fridreyx ataksiyasi vo s. aiddir. Miixtalif dor-
man prepartlarinin gobulu da BS-nin yaran-
masina sobob ola bilor. Bu dormanlar arasinda
osas yerlordon birini natrium kanallarini inhibi-
siya edon preparatlar tutur [1]. Eyni zamanda
mesalazin, beta-adrenoblokatorlar, vaqotonik-
lor, 1-ci nosil antihistamin preparatlari, sedativ
dorman preparatlari, antidepressantlar va littum
preparatlar1 BS yarada bilor [1, 7].

In vitro vo in vivo eksperimentlor zamam
seksion va klinik arasdirmalar naticasindo anti-
depresant, neyroleptik, anksiolitiklorin siiratli
hERG (human Ether-a-go-go-Related Gene) —
kalium kanallarini, L-tip kalsium vo natrium
kanallarin1 (SCN5SA geninin defekti noticosindo)
blokada etmok xiisusiyyotlori askar edilmigdir
ki, bu da gostorilon kanallarin foaliyystinin
pozulmasi ilo naticalonir [6]. Bu preparatlarin
gobulu ilo baglh meydana ¢ixan BS osason
0zlinagoasd mogsadi ilo yiiksok doza qobul etmis
xoastolorde miisahido edilmisdir [14].

BS-li insanlarda daha ¢ox rast golinon
SCNSA mutasiyast 1-ci fazada daxili vo xarici
miisbot ion axinlar1 arasinda disbalans yaradir
[6]. Baymra dogru kalium axinlar vasitosilo ya-
ranan foaliyyat potensialinda tipik “notch”
(“kosik™) goriintiisii ortaya ¢ixir. Foaliyyot
potensialinda normada 1-ci fazada zaif doracado
“notch” goriinso do, BS-da bu daha ¢ox nozora
carpir vo epikardla endokard arasinda voltaj
gradiyentini artiraraq xarakterik ST seqmentinin
elevasiyasina sobab olur [15].

Genetik patologiyalarla yanasi, BS zamani
tohliikoli aritmiyalarin omalo golmasinds vege-
tativ sinir sisteminin do shomiyyatli rolu vardir.
Parasimpatik sinir sisteminin foallagmasi vo ya
simpatik sinir sisteminin tormozlanmasi BS
zamani madacik taxikardiyasi vo sayirici aritmi-
yanin yaranmasini basladan faktorlardandir.
Aritmiyalarm osason gecolor bas vermosi do
bununla izah edils bilar [3].

BS modacik taxikardiyas1 fonunda bayilma
tutmalar1 vo gofloti 6liimlo tozahiir edir. Klinik
tozahiirlor natrium kanallarinin zodolonmo dors-
cosindon asilidir. ©gor zodolonmis kanallarin
say1 25%-don azdirsa, EKQ olamatlori vo ritm
pozulmasi natrium kanali blokatorlarinin istifa-
dosindon sonra omalo golir [6]. Zodolonmis ka-
nallarin say1 25%-don ¢ox oldugqda goflati 6liim
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Sokil 2. BS zamani sag dos aparmalarimda EKQ dayisikliklori (izahat matndadir).

riski artir. Bozi xostolordo bayilma olmur, hal-
sizliq vo miixtalif név ritm pozulmalar1 bas
verir. BS zamani supraventrikulyar taxikardiya,
atrioventrikulyar diiyiin taxikardiyasi, qulaqcig-
larin soyrimasi bag vera bilor. Lakin on ¢ox rast
golinon vo hoyati tohlilko torodon aritmiya
“torsade de pointes” vo modacik fibrillyasiya-
sidir. Aritmiyalar asason saat 00:00 — 06:00
arasinda, istirahot vo yuxu vaxti bas verir.
Giiniin digor vaxtlarinda iss aritmiya az hallarda
omolo golir [7].

Qeyd etdiyimiz kimi, BS-li xostolorin osas
klinik olamotlori tohliikoli aritmiya (modocik
taxikardiyas1 vo ya fibrillyasiyasi, ventrikulyar
komplekslor, sayirici aritmiya v s.) naticosindo
bas vermis bayilma hallar1 ilo tozahiir edir [16].

Bu sindromun diagnostikasi {igiin boyiik vo
ki¢ik meyarlar islonib hazirlanmigdir [17].

Boylik meyarlar:

1. Uzvi iirok xostoliyi olmayan xostolordo
bayilmalar vo miivafiq EKQ doyisikliklori;

2. Natrium kanali blokatorlarin (flekainid,
prokainamid, aymalin, pilsikainid vo s.) gobu-
lundan sonra xarakterik EKQ olamatlorinin izo
¢1IXmasl.

Kicik meyarlar:

1. Ailodo gofloti 6liim hallart;

2. Sababi bilinmayan bayilma tutmalart;

3. Tosdiq edilmis modocik taxikardiyasi vo
ya modacik fibrillyasiyasi;

4. Miisbat elektrokardiostimulyasiya testi,

5. Ion kanallarinda genetik mutasiyann ol-
maslt.

BS-nin ilkin diagnostikasimin osasimi xarak-
terik EKQ olamatlori togkil edir. Osas alamat iso
Hiss dostasinin sag ayaqciginin tam vo ya his-
savi blokadasidir. Uzun illor cavan saxslords bu
doyisikliklorlo rastlasan kardiologlar (osason
hissovi blokada zamani) bu doyisikliyo ciddi
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ohomiyyat vermir vo adoton olavo miiayinoya
ehtiyac gormiirdiilor. BS haqqinda molumatlar
meydana ¢ixdigdan sonra EKQ doyisikliklorino
daha ciddi yanasilmaga baglanildi. Bu, EKQ
olamatlorinin doqiq arasdirilmasinin zoruriliyini
bir daha tosdiq edir [8].

Aparilmis arasdirmalar noticosindo sindro-
mun EKQ menzarasinin 3 komponenti askar
edilmisdir [8]. (Sakil 2):

1. QRS kompleksinin terminal hissasinda
elevasiya;

2. ST seqmentinin ensn hissasindo idio-
patik elevasiya;

3. Sag dos aparmalarinda manfi T dalZast.

On bariz olamotlor V;-V3 aparmalarinda
askar edilir. ST seqmentinin elevasiyas1 digor
aparmalara (V-don V¢-a) dogru getdikco azalir.
Tohliikali aritmiya va 6liim hallar1 ST seqmen-
tinin elevasiyasi ilo baghdir. BS olan xastolordo
EKQ kegici olaraq normallasa bilor. Natrium
kanali blokatorlarmin gobulu V;-V3 aparmala-
rindaki ST seqmentinin elevasiyasini artirdigin-
dan diagnostika tiglin test kimi istifado edilo
bilor. Betta-adrenoreseptorlarin stimulyasiyasi
vo alfa-adrenoreseptorlarin blokadasi ST seq-
mentinin elevasiyasini azaldarkan, betta-adreno-
reseptorlarin blokadas1 vo muskarinohossas re-
septorlarin stimulyasiyasi bu elevasiyam artirir
[18].

BS-nin EKQ olamatlorino goro 3 novil
mioyyon edilmisdir (Sokil 3). 1-ci tip {i¢iin -
monfi T disi ilo tamamlanan, ST seqmentinin
2 mm vo daha ¢ox yiksalmosilo (“joved
type”) “qiibbosokilli” elevasiyasi; 2-ci tip
liclin miisbot vo ya ikifazali T disi ilo tamam-
lanan ST seqmentinin (“saddle-back-type”)
“yohorabonzor” elevasiyast; 3-cii tip {igiin 150
ST seqmentinin “yohor” vo ya “qiibba” for-
malt 1 mm-don az elevasiyas1 xarakterik-
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Sokil 3. BS-nin EKQ alamatlorina gora tiplori (izahat matndadir).
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dir [9, 15].
BS-nin genetik diagnostikasinin da oho-
miyyatini qeyd etmok lazimdir. Yalniz

SCNSA vo SCN4B genlorinin mutasiyasini
(1-ci va 5-ci tip) laborator miiayina ilo tayin
etmok miimkiindiir. Digor tiplori laborator
isulla miioyyan etmok miimkiin deyil [7, 10].

BS olan xostolorin EKQ monzorasino xas
olan bozi komponentlor (Hiss dostesinin sag
ayaqcigimin blokadasi, sag dos aparmalarinda
ST seqmentinin elevasiyasi) miixtolif basqa
patologiyalarda da tez-tez rast golindiyindon
bu xastaliklor arasinda diferensial diagnostika
aparilmalidir. Bu patologiyalara sol moadaci-
yin hipertrofiyasi, erkon repolyarizasiya sind-
romu, perikardit, lroyin isemik xostaliyi,
Prinsmetal stenokardiyasi, agciyor arteriyasi-
nin tromboemboliyasi, divararaliginin sislori,
sag madaciyin aritmogen displaziyasi, mar-
kozi vo avtonom sinir sistemi patologiyalari,
dos gofosinin deformasiyasi, hiperkaliemiya,
hiperkalsiemiya vo hipotermiya aiddir. Urok
damar sisteminin otrafli miiayinosi (EKQ,
ExoKQ, Tredmil, koronar angioqrafiya, tro-
ponin, CKMB analizlori, DQF vo s.) oksor
hallarda gostorilon patologiyalar1 inkar etmo-
ya imkan verir [9].

ST segmentinin elevasiyast (osason gonc-
lardo) erkon repolyarizasiya sindromu ti¢iin do
xarakterikdir. Qeyd edilon sindrom irsiyyatlo
baglidir, tamamils saglam goriinan soxslords
rast golinir vo heg bir sikayatlo miisayist olun-
mur. Erkon repolyarizasiya sindromu da EKQ
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monzarasi vo dormanlara verdiyi cavaba goro
BS-na bonzoyir. BS-da oldugu kimi, erkon
repolyarizasiya sindromunda da izoproterenol
ST seqgmentini endirir, propranolol iso qal-
dirir. Lakin BS-da ST elevasiyasi V,-V3 apar-
malarinda olursa, bu doyisiklik erkon repolya-
rizasiya sindromu olan saxslords sol dos apar-
malarinda (V4-Vi) bas verir. BS-da ST inter-
vali enorok monfi T disino kegirso, erkon
repolyarizasiya sindromu olan soxslorin EKQ-
do T disi miisbat galir [19].

BS-1i xostolori 2 qrupa bolmok olar: on-
lardan birinci qrupa xarakterik EKQ doyisik-
liklorilo yanasi, anamnezindo tosdiq olunmus
ciddi aritmiya qeyd edilon xostolor aiddir. Bu
qrup xostolordo gofloti 6liim riski yiiksokdir.
Bozi miiolliflorin verdiyi molumatlara gors,
bu xastolorin illik 6liim faizi 10%-don artig-
dir. Buna goro do bu qrup xostolors nozarot
artirtlmalt vo ciddi miialico aparilmalidir.
Ikinci qrupa iso xarakterik EKQ olamotlori
askar edilmis, lakin klinik simptomlarin mii-
sahido edilmadiyi xostolor aid edilir. Bu qrup-
da risk birinci qrupdan azdir. Miixtolif aras-
dirmalar noticosindo molum olmusdur ki,
hoyati tohliikoli aritmiyanin profilaktikasi
moqsadilo aparilmis antiaritmik miialico ef-
fekt vermir [16]. Bu mogsadlo betta-adreno-
blokatorlar, amidaron va s. antiaritmik prepa-
ratlar istifado edilmis, lakin miisbat notico
alimmamigdir. Buna goro do hazirda geyd et-
diyimiz birinci qrup xastalorin yegana effektiv
miialicosi kardioverter defibrillyator implan-



tasiyasidir [20]. BS-nin gizli formalarini as-
karlamaq {g¢iin natrium kanallarin1 blokada
edon antiaritmik preparatlardan istifado edilir.
Bu mogsadlo aymalin, flekainid, propafenon,
novokainamid kimi preparatlardan istifado
edilir [6]. Bu zaman bas veron EKQ
doyisikliklori BS  diagnozunun  tosdig-
lonmosing va prognostik qiymaotlondirilmasine
komok edir. Qeyd etmok lazimdir ki, bu {isul
yalniz gizli BS olan xostalor iiclin ohomiy-
yotlidir. Anamnezindo tohliikoli aritmiyasi
olan xastolords bu iisuldan istifads etmok ol-
maz. Ogor antiaritmik preparatlardan istifado
edildikdo miiayino zamani aritmiya omolo
golirso, belo xastalora do kardioverter defibril-
lyator implantasiyast moslohot goriiliir. Digor
simptomsuz BS-1i xostolor iso miisahidoya
gotiirtiliirlor [21]. Simptomsuz BS-li xastale-
rin prognozunun qiymatlondirilmasi vo miia-
lico taktikasinin secilmoasi mogsadilo elektro-
fizioloji miayino iisullarindan da istifado
edilir [22].

Xostodo bu diagnozun askarlanmasi tok
onun milayino vo mialicasi ilo bitmomalidir.
Belo xostolorin ailo iizvlori vo yaxin qohum-
larinin otrafli miiayinosi aparilmali, lazim gol-
dikds dorman preparatlart ilo provakasiya
metodundan istifado edilmolidir. Eyni zaman-
da genetik aragdirmanin da aparilmasi faydal
ola bilar [12].

Avropa Kardiologlar Comiyyati BS-li xos-
tolorin hoyat torzinin korreksiyasi tiglin 2015-
ci ildo asagidaki todbirlori toklif etmisdir: sag
dos aparmalarinda ST elevasiyasina sobab ola
bilon preparatlardan imtina, ifrat alkohol
gobulundan vo izafi qidalanmadan ¢okinmok,
istonilon sobobdon bas veron hipertermiya
zamani dorhal qizdirma oleyhino preparatlar
gobul etmok. Dos gofasidaxili defibrillyatora
ehtiyact olan xostolorin bundan imtinasi
zamant Xinidinin toyini maslohot goriiliir [23].

Xostaliyin prognozuna goldikdo, ailo anam-
nezindo gofloti Oliim hallari, bayilma vo ya
tosdiq olunmus tohliikkoli aritmiyas1t olan
xastolorda goflati 6liim riski yliksokdir. Xiisusila
I-ci tipinin prognozu daha ciddidir vo belo
hallarda defibrillyatorun implantasiyas1 zoru-
ridir. Yalmz EKQ doyisikliyi olan vo simp-
tomsuz xastolorin prognozu miisbotdir [1].

BS-don Olmiis soxslorin  meyitlorinin
autopsiyast zamani Urokdo vo diger orqan-
larda adoton iizvi doyisiklik miisahido edilmir
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va ¢ox vaxt histoloji miiayinadon do bir nati-
coyo golmok miimkiin olmur. Olkomizdo
cavan goxslorin tibbi miiayinasi zamani kar-
diologlarin vo goflati dliimlor zamani moh-
komo-tibb ekspertlorinin nadir hallarda BS
diagnozu nadir hallarda qoymasinin osas
sobablori bunlardir:

— bayilma hallar1 olmus soxslorin ixti-
sasli milayino tliglin hospitallara kardioloqun
baxisina gondorilmomosi (ola bilor ki, ba-
yilma hallar1 tohliikoli aritmiya ilo olagodar
bas versin vo bu olamat kardioloqu BS hag-
qinda diistindiirmslidir);

— hor hansi bir sikaysti olmayan cavan
soxslordo xarakterik EKQ doyisikliklori ilo
(esason Hiss dostosinin sag ayaqcigmin hisso-
vi blokadas1 zamani) rastlasan kardiologlar bu
doyisikliya ciddi ohomiyyst vermomosi vo
olavo miiayins toyin etmomasi;

— Olkomizdo BS hagqinda metodik vo-
sait, metodik tovsiys, protokol vo aragdirma
materiallarinin olmamasi, tibbi todqgiqatlarin
aparilmamasi va diaqnostik imkanlarin zaif
olmasi [24].

Qoflati 6liim hallarinda meyitlorin miia-
yinasi zamani: zoraki 6liimiin inkar olunmasi,
koskin infeksion vo tonoffiis orqanlar1 xosto-
liklorinin olmamasi, iirokdo vo digor organ-
larda lizvi dayisiklik olmamasi, histoloji miia-
yina zamani osashi olamotlor olmamasi, ailo
iizvlori vo yaxin qohumlarinda gofloti 6lim
olmasi, kecirilmis bayilma tutmalarinin ol-
mas1 vo avvalki tibbi miiayinslordo xarakterik
EKQ olamatlorinin olmasi mohkomao-tibb eks-
pertini vo patolog-anatomu BS haqqinda
distindiirmolidir [24].

Beloliklo, bizim fikrimizco bayilma tutma-
lar1 bas vermis vo ailo anamnezindo gofloti
iirok 6limii olan soxslordo Brugada sindro-
munun erkon askar olunmasi ii¢lin vaxtinda
EKQ miiayinasi aparilmalidir. Homginin, BS-
nin gizli formalarim askar etmok iiclin nat-
rium kanallarin1 blokada edon antiaritmik
preparatlardan (aymalin, flekainid, novo-
kainamid, propafenon vo s.) istifado edilmo-
lidir. SCN5A vo SCN4B genlorinin mutasiya-
sinin laborator miiayino ilo toyin oluna
bilmasini nozare alaraq BS diagnozunu tosdiq
etmok {liglin genetik miiayino aparilmalidir.
BS askar edilmis xostolorin ailo iizvlori vo
yaxin qohumlar1 da otrafli miiayino olun-
malidir. Ogor xastonin yaxin qohumlarinda bu



sindroma siibho varsa dorman preparatlari ilo sindromunun yoxlanilmasi namolum monsoali

provakasiya metodundan istifads olunmalidir. Olimlorin bir hissosinin tapilmasina imkan
Fikrimizca, qofloti oOliimlordo Brugada veracokdir.
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CUHIPOM BPYT'AJIA: KIMHUYECKHUE ACIIEKTBI 1 MECTO
CPEJIY IPUYUH BHE3AITHBIX CEPJIEYHBIX CMEPTEN

"Lenmp cyoebno-meduyunckoii sxkcnepmu3er u namoI02uwecKko anamomui
Munucmepcmea Obopounst Azepbaiioscancroti Pecnybauxu, baxy;
?Boenno-meduyunckuii axynomem Azepbaiioncancrkozo Meduyuncrkozo Yuusepcumema, Baxy;
 Cyoebro-meduyunckas sxcnepmuza Omoenvroti O6uesotickosoti Apmuu, Haxuuesans

Pe3tome. BHe3anmHbIe cepiedHbIC CMEPTH BCEeTa OBLUTH OJHOW M3 aKTYaJbHBIX TEM CYIeOHOW MEIHUIIHHEI,
MIPUTOM MPUYMHAMU CMEPTEH MOTYT OBITh pa3lWYHbIE cepledHble MaTojJoruu. Cpenn 3TUX MaTOJOTHHA CHH-
npom bpyrana (CB) Haxoautcs B mepBbIX psiax. B craTthe mpuBoauTCs MHPOPMAIIHS O KIMHUKE U JUArHO-
ctuke Cb co cchuikoif Ha pa3nuyHyl0 MHUPOBYIO JHTEparypy. Takxke 37ech 3aTpOHYT BOMPOC O CyAeOHO-
MGI[HHHHCKOﬁ OKCIIEPTU3C BHE3AMMHBIX CEPACYHBIX CMepTeﬁ, HAaCTYNMBIOHNX B PE3YyJIbTATC I[aHHOﬁ IIaTOJOIuu.
Cb 3agacTyio BCTpeyaeTcsl Y MOJIOABIX JOJIEH, KOTOPHIE C BUIAY KaXKyTCS COBEPIICHHO 3JI0POBBIMU U HE
MIPEIBSABISIFOT HUKAKUX JKaI00. XapaKTepu3yeTcss HaTMIueM MPEXOASIIEH TOHOW WIIH HEeTIOHOMN OJIOKasbl
mpaBoil HOXKKM ITydka ['wca, a;meBammel cerMmeHTa ST B MpaBBIX TPYAHBIX OTBEACHUSX, PEITUANBUPYIOMICH
MAapPOKCU3MAaIFHOW MOTUMOP(HOHOHN KEITyA0UKOBOM TaxuKapauehd. ITHONOTHs 3a00JIeBaHNs HEU3BECTHA, TEM
HE MeHee HaIM4Yhe reHeTHYecKuX (hakTopoB moaTBeprxkmaercs. Knmmandeckue mposisneHus npu Cb 3aBucsar
OT CTEIEeHW TOpaXCHHUS HATPUEBHIX KaHAJIOB W BHAA MyTaIluH, mpoucxomsmend B reHe SCNSA, pacmoino-
JKEHHOM B 3-#f xpomocome. OCHOBHAS IENb 3aKJIF0YAETCS B TOM, YTOOBI CBOEBPEMEHHO MOCTaBUTH JMATHO3
00JIBHOMY M IO BO3MOXHOCTH OBICTPO HayaTh JieueHue. [103ToMy 0c000€ MECTO B CTaThe OTBOAMTCS M-
THOCTHKE 3a00JICBaHHUS.

Aliyev R.A.", Bashirov V.A.', Shirinov M.A.>, Mammadov F.E.}

BRUGADA SYNDROME: ITS CLINICAL ASPECTS AND THE PLACE IN CAUSES
OF SUDDEN CARDIAC DEATHS

'Forensic Medicine Expertise and Pathological Anatomy Center, Ministry of Defense
of The Republic of Azerbaijan, Baku
Faculty of Military Medicine of Azerbaijan Medical University, Baku
IForensic Medical Examination of Detached Combined Arms Army, Nakhchivan

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 segment in right thoracic conductions, and recurrent paroxysmal polymor-
phic ventricular tachycardia. Although the etiology of the disease 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 SCN5A gene located on 3™ chromosome. The main goal is to diagnose
the patient in time and start treatment as soon as possible. Therefore, the article pays special attention to the
diagnosis of the disease.
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