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防 Ｂ ｒＳ 猝死的治疗方法 ，
尤其是高危的患者 。 以奎

ｍ
尼丁为代表的 、能降低瞬间外向 电流 （

Ｉ
， 。 ） ，
增加钙

Ｂｒｕｇａｄａ综合 征 （
Ｂｒｎｇａｄａｓｙｎｄｒｏｍｅ

，
ＢｒＳ ） 作 为电流 （ １〇？ ，

Ｌ
）的药物 ，

可用于治疗 ＢｒＳ 患者
，
预防心

近年来最引 人注 目 的一种遗传性心脏离子通道疾律失常事件发生。

病
，
自 １ ９９２ 年首次被报道 以来

，

经过全世界科学^

家和 医学工作者的努力 ，
从流行病学 、发病机制 、

Ｗ

危险分层
，
到治疗策略

，
逐渐变得清晰 。 但也还有２ ． １ 心电图

许多疑问 ，需要进
一

步探讨 。ＢｒＳ 患者的心脏大部分无结构异常
，
但其心

Ｂ ｒＳ 在临床中相对常见
，
发病率在西方国家电图上会在右胸导联 （

Ｖ
，

￣Ｖ
３ ）
呈现独特的变化 。 其

为 １／５０００￣ １／ １０ ０００
，
在东南亚国家显著高于西特征性的心电图可分为三型

：

１ 型
（穹窿型 ） ， Ｊ波多

方国家 ；
此病是这些国家 中 ４０ 岁 以 下人群猝死的２ｍｍ

，
穹 窿样 ＳＴ 段抬高 多 ２ｍｍ

，
Ｔ 波倒 置

，
之 间

主要原因之
一⑴

。 ＢｒＳ 的临床症状各异 ，
从无症状无等电位

；
ＩＩ 型

（
高马鞍型 ） ，

Ｊ 波 多 ２ ｍｍ
，
ＳＴ 段呈

到胸闷 、晕厥 、濒死呼吸 困难 ，甚至多形性室性心马鞍样抬高 多 １ｍｍ
，
Ｔ 波正向或双向

；
ＨＩ 型 （低马

动过速 （ ｐｏ ｌｙｍｏｒｐｈｉｃｖｅｎｔｒ ｉ ｃｕ ｌａｒ ｔａｃｈｙｃａｒｄｉａ
，ｐＶＴ ） 、
鞍型 ） ，

Ｊ波 多 ２ｍｍ
，ＳＴ段呈马鞍样抬高 矣１ｍｍ

，

心室颠 动 （
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌ ａｒｆｉｂｒ ｉ

ｌｌ ａｔ ｉｏｎ ，ＶＦ ） 、心 脏性粹Ｔ 波正 向 （图 １

） 。
Ｂｒｕｇａｄ ａ 图形常呈动态变化 ，具有

死 （ ｓｕｄｄｅｎｃａｒｄｉａｃｄｅａ ｔｈ
，

ＳＣＤ
） 。 临床表现与年龄和多变性 、隐匿性和间歇性的特点

；
而改变最明显的

性别相关
，
常在成人阶段出现

，
其中男 性比例是女时候经常发生在 ＶＴ／ＶＦ 发作之前 。 做心 电 图时 ，

性的 ８ 倍
，
可能与睾酮水平影响外向 电流 （ ＩＪ 密若怀疑是 ＢｒＳ 但又不能确定时 ，

可以把 乂＾乂 ： 往

度有关 。 发生 ＶＦ 的年龄为 （
４ １ ± １ ５

）岁 ，
但可在任上移到第二或第三肋间 ，

以提高敏感性和特异性

何年龄发生 ， 尤其是夜间 、 休息或睡眠时容易 出（ 图 ２ ） 。 在非经典部位 （如下壁导联 ） 出现类似的

现
，
这与迷走神经张力增高 、心率减慢有关

［ ２ ］

。
ＢｒＳ异常心 电图改变 ， 是否命名为 ＢｒＳ

， 或早期 复极综

导致的 ＳＣＤ 占猝死总人数的 ４％ ￣ １ ２％
， 占心脏结合征 ，

或统称为 Ｊ 波综合征
， 目前还存在争议 。 迷

构正常者猝死人数的 ２０％ ［ ３ ］

。走神经致敏剂 （
ｖａｇｏ ｔｏｎｉ ｃａｇｅｎｔｓ

） 、钠通道阻滞剂
、

ＢｒＳ 是常染色体显性遗传疾病
，

目 前发现有三环类和四环类抗抑郁药 、
可卡因等能使不典型

１ ９ 种致病基因 ，
但是指南推荐的候选基 因 只有一 或隐匿的 Ｂｒｕｇａｄａ 图形变得典型 。 大部分能揭示

种
，
即 ＳＣＮ５ＡＷ 。 危险分层主要根据患者的临床指或加重 ＢｒＳ 的药物 ， 可以在 ｗｗｗ ．ｂｍ

ｇ
ａｄａｄｍｇｓ

． ｏｒｇ

标 ， 尤其是症状与心 电图 。 自 发的典型心 电 图 ，
既上查询到 。 值得注意的是 ，

很多病理生理状态下也

往的心脏骤停和晕厥病史可增加患者再次 出现致会产生 Ｂ ｒｕｇａｄａ 样心电图 改变 ， 如发热 、 过度饮

命性心脏事件风险 。 相反 ，
ＳＣＤ 家族史 、 基因 突变酒 、大量饮食 、右束支传导阻滞 、早期复极综合征 、

等并不能提示预后不 良 。 目前
，
对包括介人性心脏右心室心肌肥厚 、致心律失常性右心室心肌病 、 肺

电生理检查在 内 的其他指标的预测价值
，

还存在动脉高压 、高钾血症 、急性心包炎 、室壁瘤 、 电解质

争 议 。 植 人 式 心 律 转 复 除 颤 器 （
ｉｍｐ ｌａｎ ｔａｂ ｌｅ紊乱 、 或心肌梗死等 ，

需要与 ＢｒＳ 进行鉴别诊断

ｃａｒｄ ｉｏｖｅｒｔｅｒｄｅｆｉｂ ｒ ｉｌ ｌａｔｏ ｒ
，

ＩＣＤ
）是 目前唯一■能有效预 ［ ５ 】

。
ＢｒＳ 患者心电图常伴有不同程度 的传导延迟

；



？２？ Ｓｏｕ ｔ
ｈＣ ｈ

ｉｎａ ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣ ａ ｒｄ ｉｏ ｖａｓｃ ｕｌ ａｒ Ｄ ｉｓｅａ ｓｅ ｓ
，  Ｊａ

ｎｕａｒ
ｙ 
２０ １ ６ ，Ｖ ｏｌ２２ ，Ｎｏ １

ＢｒＳ所导致的 ＶＴ／Ｖ Ｆ通常表现为暂停依赖或心动起 ， 多 个全基因组关联研究 （
ＧＷＡ Ｓ ） 意外提示编

过缓依赖
，
多数 由短阵偶联的期前收缩所诱发 。码 Ｎａｖ ｉ ．

８ 神经性钠 离子通道的 ＳＣＮ １ ０Ａ 基 因
，
是

心 电 图上心脏传导参数 （
如 ＰＲ

， ＱＲＳ 间期等 ）的重
１ ８顔

要决定因 素之一
，
其关联性甚至强 于 ＳＣＮ ５Ａ 。近期

￣

１
＇ 一

－

，
卜

．

研究发现 ，
ＳＣＮ １ ０Ａ 外显子的突变与 ＢｒＳ 直接相关

／．
＇

／
＇

／（
２ ． ５％？

１６ ．７％
） ，
其机制可能是通过直接作用 于心

Ｖ２一－

１
、

肌
，
或间接地通过调节心脏相关的神经而产生

，
也

＇

可能是在不同水平调节心肌 ＳＣＮ５Ａ 的表达与功能
Ｖ ３．

ｆ
、

ｉ
’

、

队 ９
］

。 其他各型的基因突变相对罕见 。 另
一

个近期

｜ ：
．的重大发现是确认了致心律失常性右心室心肌病

Ｖ４
？

广 Ｉ

． － －

’ ＇

（
ＡＲＶＣ

）有关联的Ｐ ｌａｋｏｐ
ｈ

ｉ ｌ ｉ ｎ－２
（
ＰＫＰ２

）基因突变
＇

＼，可通过影响 ＳＣＮ５Ａ 导致 ＢｒＳ
Ｍ
＾ ＫＣＮｍ 和 ＫＣＮＥ５

ｖ ｓ
！

．＾
，
基因 的突变

，
虽不是直接的致病基因

，
但有可能对

， ，ＢｒＳ 形成的基质进行调节 。 至于 ＨＣＮ４ 的失 能突

Ｖ ６－ ＾１ ：＾ ．

Ｊ； ， ；
？

４ ｜ｌｖ变
，

可能是通过抑制起搏电流
，
减低心律

，
而导致

诱发 ＢｒＳ
〇

５００ｍｓ

图１ＢｒＳ的３种 心电图｜｜｜＾

— ＞—
ｌ ｌ

—
｜

， ｊ ｐｉ ｎ ，

ｉ［ｔ

图 ２ 左图 为 Ｖ
，

和 Ｖ
２
放在 第 四 肋 间 的心 电图

，
右 图 为 放

在第三肋 间 的心电图

在健康人群中
，

Ｂｍ
ｇ
ａｄａ 图形非常少见

，
在欧

洲 Ｉ２０ １ ２ 名体检 的健康人群中 ，
只发现了３ １ 例图 ３ＢｒＳ 的致病基 因概况

（ ０ ． ２６％ ）
Ｂｒｕｇａ

ｄａ 图形者
，
其 中 只有 ２ 例 （ ０ ．０ １ ６％ ）

为 Ｉ 型ｗ
。 最新

一项纳入 ２７ ５ 例精神分裂症患者 的对临床上 已经确认 Ｂ ｒＳ 临床表型 的患者
，

全

研究发现 ，

３ ２ 例 （
１ １ ．６％ ） 有 自 发或药物诱发的 Ｉ 型面的候选基因筛查 ，或至少检测 ＳＣＮ５Ａ 基因是有

Ｂｍ ｇａｄａ 图形 ，

１ 例患 者有 ＳＣ Ｎ５Ａ 基因 突变
，
可能益的 。 但对于 只有 ２ 型或 ３ 型 Ｂｒａ

ｇ
ａｄ ａ 心 电 图 的

与抗精神类药物和 自 身疾病有关 ［
７

］

。患者 ，
目前的指南并未推荐使用基 因检测 。 特定突

２
． ２ 基因诊断变基因 检测被推荐用于家庭成员

，
并按照 Ｂ ｒＳ 致

Ｂ ｒＳ 的遗传模式为常染色体显性遗传 ，
目前病突 变的

一

个指标的情况下确定合适的亲戚 。 若

有 １ ９ 种基因跟 Ｂ ｒＳ 有相关性
，
多为离子通道基因家系 中 的先证者 已 被确认携带致 Ｂ ｒＳ 的突 变基

异常 ， 未来可能会找出 更多 的基因缺陷 （ 图 ３
） 。 目因 ， 则强 烈建议对

一级亲属进行临 床筛查和针对

前最常见的 突变来 自 ＳＣＮ ５ Ａ 基因 （
ＢｒＳ ｌ

，约 ４００ 个特异突变 的基因检测 。 这些可用于支持临床诊断 ，

突变
，
占 １ １

￣２８％左右 ） ，
它 可使心肌细胞上的钠早期 发现其他可能患病的亲属 。

离子通道失去功能 。 其中世界范 围 内发病频率最２ ． ３ 诊断标准

高的是 ＳＣＮ５Ａ／Ｅ １ ７８４Ｋ
。 ＢｒＳ 的先证者 中携带有 Ｌ２０ １ ３ 年

，
美 国

、
欧洲及亚太学会通过 了Ｂ ｒｓ 诊

型钙通道 突变 （ ＣＡＣＮＡ ｌ Ｃ／Ｂ ｒＳ ３
，ＣＡＣＮＢ２Ｂ ／ＢｒＳ４断标准及治疗指南 。

ＢｒＳ 诊断需要符合以下条件 ，

和 ＣＡ ＣＮＡ２Ｄ ｌ ／ＢｒＳ９
） 的大约 占 １ ３ ％ 。 自 ２０ 丨 ０ 年自发或使用钠离子通道阻滞剂后心电 图出 现 Ｉ 型



岭南心血管病杂志 ２０ １６ 年 １ 月 第 ２２ 卷第 １ 期


？３ ？

改变 ， 并且合并下 列情况之
一

 ： （

１

）
记录到的 ＶＦ

；终触发 ＶＴ／ ＶＦ
。 这

一

假说 目前被动物实验及人体

（
２

）
可 自行终止 的 ＰＶＴ ； （

３
）
可被程序刺激诱发的试验所支持 。 （

２
）
去极异常假说

：

ＩＮａ 减弱使心肌的

室性心律失常
； （

４
）有 在 ４５ 岁前猝死 的家族史

；激动传导缓慢 ， 引 起心 电图和心律失常发生 。 此理

（ ５ ）家族成员有 Ｉ 型心 电 图改变
； （

６ ）晕厥
； （

７
）夜论可在心电 图 （伴发 ＰＲ 间期延长

，
完全性 右束支

间濒死样呼吸 。 同 时 ，需要排除可能导致心 电图异阻滞 ） 、 临床电生理检查 （
ＨＶ 间 期延长 ） 、 心 内膜

常的其他因素 ［
＂

］

。
２０ １ ５ 年欧洲心脏病学会 的最新外膜标测等被证实 。 Ｎａｄｃｍ ａｎ ｅｅ 等％研究结果支

指南则认为 ，
只要在位于第二 ，

第三或第 四肋 间的持第 ２ 种假说 ， 在行右心室 流出道心外膜射频消

Ｖ
， 和 （或 ）

Ｖ２ 导联上记录到典型的 １ 型 Ｂ ｒｕｇａ
ｄａ 图融时

，
记录到晚电位和碎裂的双极 电图 ，

消除后显

形就具有临床诊断意义 ［
１２

］

。 诱发试验的药物 、剂著降低 了心律失常的诱发率
，
并减轻 了心 电 图 的

量 、给予途径 、
使用时间 、

和阳 性反应如表 １
［＇药异常 。 然而 Ｓｚｅｌ 等％在冠状动脉灌注的犬右心室

物试验时需要持续的心 电 、血压监护 ，

及心脏再同的 楔形块模型 中发现
，
高频 的碎裂电位和晚电位

步化治疗 （
ＣＲＴ

）
仪器备用 。 当 达到靶剂量 、

试验阳是心外膜动作 电位第二个上升支不均
一

分布 导

性
， Ｑ
ＲＳ 波时限增加 ３ ０％以上

、
出现心律失常和显著致

，

而这些离散 的高频尖峰信号可 以发展成为隐

低血压时 ，
及时停止试验。 阿义马林的半衰期只有几分蔽的 ２ 相折返 。 当 然有

一

部分人认为
，

这两种理

钟
，
氟卡尼最长

，

达 ２０ｈ
，
普鲁卡因胺为 ３

－４ｈ 。

一般在论并不完全抵触
，

也有证据支持这两种缺陷 同 时

推荐剂量的情况下
，
药物不会诱发室性心律失常 ，

异存在
，

所 以在未来还需要有更多 的研究来 阐 明此

丙肾上腺素 （ １

？

３
ｉ

ｘｇ／ｍ ｉ ｎ
）是有效 的急救药物 ，

使抬议题 。

高的 ＳＴ段恢复正常 ， 治疗ＶＴ／Ｖ Ｆ
。

Ａ｜Ｉ



表 １ＢｒＳ的药物诱发试验


° ￣

＼

＇

ｆ５０

药物剂量给予途径使用时间丨＼＾ Ｅ ｎｄｏ Ｉ
＾

＇

＇

Ｖ＼
ＡＰ ■ ！＼Ａ

—

Ｅ ｎｄｏ

阿义 马林Ｉｍｇ／ｋ ｇ静注１ ０ｍｉ ｎ：

Ｗ
＾

Ｅ ｐ ｉ

丄ＢｒＳ＼＼＊

－

Ｅｐ ｉ

氟卡 尼２ ｍｇ／
ｋ
ｇ静注１ ０ｍｉ ｎＮｏｒｎ ｉａ ｜ ； ：

 ｜ ｉ

４００ｍｇ口服单次量ＥＣＧ

入｜

普鲁卡因胺 １ ０ｍ
ｇ
／ ｋ

ｇ静注１ ０ｍｉ ｎ＼厂
口比西 卡尼 １ｍ

ｇ
／ ｋ

ｇ静注１０ｍｉ ｎ

ｙ


２ ００

￣

ｎＺ



Ｂ＾

３发病机 芾 （Ｉ

基 因 突变 导致 ｌ

Ｎ ａ 、 ｌ ｅ
ａ
减弱或 丨

ｔ
。

、
ｋ ＡＴＰ

增强


目前主要有两个假说用来解释 ＢｒＳ 。 （
１

）复极 ｜

雜醜 ：

异常假说 ：
基因 突变导致离子通道蛋 白 的数量和心

：

动过缓

功 能改变
，
使 内 向 电流 （ Ｉ Ｎ

ａ 、

Ｉ
ｃＪ减少 ，

或外 向 电 流＜


ＳＩ３Ｉ活性增 强

（Ｈｔｐ ）增加 ， 导致动作 电位早 期 的电流平衡被

打破
，
净电流外移 。 例如 ，

１＆ 减弱 引起 ０ 相除极幅心肌缺血

值下降 ，
１ 相 时 Ｉ

， 。 电流快速外流 。
因右心室流 出道Ｍ 丨

細晶


（
ＲＶ０Ｔ ）心外膜 １

，

？ 电流密度最大 ，
该部位 的 内 、

夕
卜 Ｉ ｉＳ Ｂ ｒｕｇａｄ ａ

－Ｃ
－

Ｅｆｅｉ

膜 间 １ 相 电势差将显著加大
，
引 起复极早期 的切

． ． ． ． ：：
：

． ． ． ． ． ． ． ． ．

干＇



迹增大
，

心电 图上表现为 ？！ 点抬高
；
因 为膜 电位的Ｈ 腿＊ ｒ＿ ｐｖｃ ｓ

迅速下降 ， 导致 Ｌ 型钙通道激活不完全 ， 使 １

＆ 减ｊ＾



弱
，
引起 ２ 相平 台期 消 失

，
右心室流 出道 内 、外膜丨

多 形型，—＿

的平 台期 电势差增加
，
复极方向倒置

，

最终心 电 图图 ４Ｉ 型 Ｂｍ
ｇ
ａｄ ａ 心 电图形成的机 制 （ Ａ ）及 Ｂｒ Ｓ 的 自然病 程

（
Ｂ

）

表现为 ＳＴ 段抬高 ，

Ｔ 波倒置 （
图 ４

） 。 这种心外膜

和跨心室壁的复极不均一性
，
在心肌易损窗期 间

可 形成 ２ 相折返
，

而产生短联律间 期的室性期前大部分有 Ｂｒｕ
ｇ
ａｄａ 心电 图 表现 的患 者可 能终

收 缩 （ ｐｒｅｍ ａｔｕ ｒｅｖ ｅｎｔ ｒｉ ｃｕ ｌ ａ ｒｃｏｎ ｔ ｒａｃ ｔ ｉｏ ｎｓ
，

ＰＶ Ｃｓ ） ，

最生都无症状
，
但是有的患者却 可能以 Ｖ Ｆ 或 ＳＣＤ



？４？ＳｏｕｔｈＣｈ ｉｎａ
 Ｊｏｕｒｎａ ｌｏｆＣａｒｄ ｉｏｖａ ｓｃｕｌ ａｒＤｉ ｓｅａｓｅｓ ，

Ｊ ａｎｕａｒｙ
２０ １

６
， Ｖｏｌ ２２ ， Ｎｏ１

为首要表现 。 进行危险分层 ，
可及早发现 ＳＣＤ 高册研究等表明 ＳＣＤ 家族史不是 Ｂ ｒＳ 患者高风险的

危患者
，
对指导治疗和评估预后具有十分重要的预测指标 ［ ２ ］

。

临床意义 。
Ｂ ｒＳ 患者的临床表现 、年龄 、性别 、家族４ ． ３ 心电图表现

史 、基 因背景 、 心 电图等不同 ，
心律失常事件的风自发 Ｉ 型心电图是 ＶＦ 的独立危险因 素

， 风险

险也各异 。是药物诱发者的 ２ 倍
，

而在第 ２
、 ３ 、 ４ 肋 间检出 的

４ ． １ 临床表现Ｉ 型心电图的患者之间
，

ＶＦ 的风险相近
，

无明显差

在 ＢｒＳ 人群 中 ，
ＳＣＤ 幸存者心律失常风 险最异 ［

２４
］

。
１＆ １？； 等？发现碎裂 ＱＲＳ 波增加晕厥史的患

高
，
晕厥者次之

，
无症状者风险最低 。 ＳＣＤ幸存者者 ２ 倍 的 ＶＦ 风险

；

ＰＲＥＬＵＤＥ 研究表 明有碎裂

再发 ＶＦ 的几率 ：
４ 年为 ３５％

，

７ 年为 ４４％
，
１０ 年为ＱＲＳ 波的患者 ，其 自发性 ＶＦ 的风险增加 ９ 倍？ 。

４８％
，再发的平均时间在 １ ． ５ ？２ 年

；
而且随访 ５ 年程控电刺激对 ＶＦ 风险评估 的价值还存在争议 。

以上的结果显示 ，

１２％的 ＳＣＤ 幸存者发生了 电风４ ．４ 心脏电生理检查

暴 ［
３

］

。 由于存在心律失常性和迷走性晕厥两种原心脏电生理检查是否能够用来作为 Ｂ ｒＳ 患者

因
，
有晕厥史的 Ｂ ｒＳ 患者心律失常事件的风险显危险分层 的工具

，
至今还是个颇受争议 的话题 。

著低于 ＳＣＤ 幸存者
，
约为其风险的 １／４

＿
。 依据Ｂｒｕｇａｄａ等

？教授指出 ，
心脏电生理检查是诱发 出

Ｓ ｉｌｖ ｉａ 等？的 Ｂ ｒ危险分层策略
，
将患者分为低危 、持续的室性心律失常可作为心脏事件的独立预测

中危和高危 。 其中 ，
高危者

，

基础状态下 ＳＴ 段抬因子 。 多数研究 ， 甚至
一些未显示心脏电生理检查

高
，
并且有晕厥发作史 。 这部分患者约 占所有患者预测价值的研究都证实了

，
未能诱发室性心律失

的 １ ０％
， 发生猝死的风险高 ， 应该植人 ＩＣＤ 。 中危常患 者发 生 ＳＣＤ 的 风险很 低 。 而 ＦＩＮＧＥＲ 和

者
，
基础状态下 ＳＴ 段抬高

，
但无晕厥发作史 。 这部ＰＲＥＬＵＤＥ 等 临床研究则认为心脏 电生理检查没

分患者 占 ４０％
，对其是否植人 ＩＣＤ

，

目前还存在争有预测 ＳＣＤ 风险的价值 他们认为 ，
曾发 ＳＣＤ

议 。 低危者具有 以下特征
，
遗传学检测 阳性 、但临患者 比无症状的患者诱发率髙

，
只能证实心脏电

床表现型为 阴性 （静息基 因携带者 ） ，
或者经药物生理检查具有诊断价值 ， 而诊断价值并不等于预

激发试验才能 出现阳性心电图表现 。 这部分患者测价值 。 心脏电生理检查受到很多因素 的影响 ，结

占 ５０％
，

虽然这类人群的恶性心律失常发生率较果很难统一评估 。 更重要的是 ，许多医师出 于安全

低 （约为 １ ％￣８％ ） ，
但是心律失常事件可能是致命考虑 ， 当诱发 出 非持续性 Ｐ

ＶＴ 时就终止了 心脏电

的
，
并且基数大

，

因此
，
需要认真评估其风险 。 对这生理检查

，
会使假阳性率升高 。 目 前的指南还是建

部分患者应避免使用钠离子通道阻滞剂 、
三环类议对无症状而表现出 自发 Ｉ 型心 电 图 的 Ｂｒｓ 患者

抗抑郁药
，

不需植人 ＩＣＤ 。进行心脏电生理检查 （ ＩＩｂ 类推荐
，

（： 级证据 ） 。

４ ． ２ 年龄 、性别和家族史仏

虽然基 因突变从患 者出生就携带着
，
但是心

＆＆

律失常却常发生在较窄的年龄窗 。 发生 ＳＣＤ 的平治疗 ＢｒＳ 的主要 目 的是减少心律失常发生 ，

均年龄在 ３ ９
￣４８ 岁

，

一

项纳入 １ ２０ 例患者的长期预防猝死 。 应避免能诱发或加重 Ｂ ｒＳ 的 因素
， 积极

随访研究发现 ，
ＶＦ 的高峰期在 ３０￣３９ 岁

，
第一次治疗发热疾病 ，

及时处理相关临床疾病 。
ＩＣＤ 是唯

发生 ＶＦ 多在 ３ ０￣６０ 岁 大部分的 Ｂ ｒＳ 患者为一被证实能预防 ＢｒＳ 患 者发生 ＳＣＤ 的治疗手段
；

男性
，

而且男性患者发生 ＳＣＤ 的风险 比女性高 ７药物治疗因能纠正 电流失衡
，
在预防心律失常

、
治

倍 。 因为睾酮对基因表型的影响 ，

ＢｒＳ 在儿童和老疗电风暴等方面有
一定的疗效 。 ２０ １５ 年欧洲心脏

年人群中较少见 ，
风险分层数据较少。 和成人

一

病协会推荐的 ＢｒＳ 治疗策略见表 ２
。

样
，
有症状的 Ｂ ｒＳ 儿童患者的心律失常事件风险ＩＣＤ 是有高危风险 （例如 ＶＴ／ＶＦ 病史 ）患者

更高 ，儿童常患发热疾病 ，
可能增加其风险

，
纳入的

一

线治疗 手段 。 因 为相对较低 的 ＶＦ 发生率

３０ 例 ＢｒＳ 儿童患者的研究发现 ，
５ 例患者的晕厥是（ ０ ． ５％

） ，指南不推荐用于无症状的患者
％

。 因 ＩＣＤ

由发热引起的 ， 因此 ，需要积极治疗发热疾病 『
１９％

。的并发症较为常见
，
限制 了其在儿童患者 中 的使

老年 （
＞ ６０ 岁 ）

８６ 患 者的风险 较低 ，
虽然 ２０％的用 。 另外 ，检测时间较长 、髙感知等问题 ，

增加 了

患 者在 电生理试验中 能诱发 出 ＶＦ
，
但 是随访ＩＣＤ 不恰当放电的风险 ［ ２８ ］

。

４ ． ５ 年 ，
无一例患者出现 自 发性 ＶＦ

ｆＷ
。
ＦＩＮＧＥＲ 注奎尼丁是 Ｉｃ 类抗心律失常药物 ， 具有阻滞 Ｉ

ｌ
（
１
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表 ２２０１５ 年欧洲心脏病学会 ＢｒＳ 的治疗策略Ｍ来源于右心室流 出道心肌病变 ，
但患者没有心肌

治疗方案


推荐等级 麵水平结构异常
，

可能属 于隐匿性心肌疾病 。 这些疑问提
１ｃ示

，
未来需要对 ＢｒＳ 的各个方面进行更多更深人

⑴避免诱发右胸导联 ＳＴ ＾＿＿

抗ｉ性激素治疗对 ＢｒＳ 确实有效 ，
但适应的

２ ． 丨Ｃ Ｄ 植人治疗治疗人群较小 。 新型的
、
具有心脏特异性的 Ｉ

， 。 电

⑴ 心脏骤停幸存者ＩＣ流阻滞剂也还在进
一

步研发之中 。 此外 ，随着精准
⑴有过 自 发■续性 ＶＴ 者 ＩＣ医学时代的来临

，
遗传学正深刻地改变着 ＢｒＳ 的

ｎ ａ
ｃ

临床诊断和治疗 。 基因筛查不仅是诊断手段 ，更重
（
４

） 在 ２ 个部位 ，

行 ２
￣

３ 个期 外刺激诱发出 ＶＦ 者ｌ ｉ
ｂＣ高认 ｂ廿

一

ｒ ， 、
，
ｚ ｎ Ｊ＞７ 丄山 ４？匕 ｐ

ｒ要的是其可以很好地指导治疗 ，
而且可 以通过体

＇

Ｍ§
＇

外模型来筛选最佳的治疗药物 。 基因治疗和干细

４ ．奎尼ＴＵｂＣ胞的应用也正
一步步走 向临床 。

需要植人 ＩＣ Ｄ ，但存在矛盾或拒绝的患者 ，及需要治疗室上速的患者

５ ．射频麵ｌ ｉ
ｂＣ６ 我 国的现状

［电
风暴史或多次 １Ｃ Ｄ 不适 当放 电者
虽然我 国的医生和医学工作者 已经做出 了切

实的努力 ，取得了长足的进步 ［
３
４

］

，
但 目前对 ＢｒＳ 的

和抗迷走神经张力的作用 ，
使外向 电流减小 ，

可使认识还仅限于个案和小样本人群研究 ，
与欧美等

１ 相动作电位切迹减小
，

２ 相平台期恢复
，
进而改发达 国家存在很大差距 。 由 于无法获得相应的药

善心肌内 、外膜间的复极离散度 ，最终使心 电图正物 ， 我 国几乎所有疑似 ＢｒＳ 的患者都无法通过标

常化 ［

２９
］

。 指南推荐在耐受的情况下
，
小剂量 （

６００
￣准 的激发试验明确或排除诊断 。 约在 ２０ 世纪 ９ ０

９００ ｍｇ ）使用奎尼丁能预防有症状患者 ＶＴ／ＶＦ 的年代后 ，
中国市场也无法提供奎尼丁 。 粗略估计

，

发生
，
也能够有效治疗电风暴 ［

１ ２
］

。奎尼丁是否对无我 国可能有 ２６００００ 例 ＢｒＳ 患者不能得到有效的

症状患者有效 ，
还不清楚

，
目前对照双盲 的临床试药物干预 ［

３ ５
］

。 此外
，
中 国 Ｂ ｒＳ 患者的流行病学分

验正在进行 中 （ ｈｔｔｐ ｓ
：

／／ｃｌ ｉｎ ｉｃａ ｌ ｔｒｉａ ｌ
ｓ ．

ｇ
ｏｖ／ ｃｔ２／ ｓｈｏｗ／布

，
危险分层研究 ， 遗传学检测 ，

ＩＣＤ 和药物治疗

ＮＣＴ００７ ８９ １ ６５
） 。 异丙肾上腺素是选择性的

（

３ 受体现状及随访工作也亟待改进 。

激动剂
，
增加 １

＆ 和心率 ，
弥补减弱的 Ｉ

Ｎ ａ ，
平衡 Ｉ

， ， ， ，
使

Ｊ 波和 ＳＴ段幅值降低 ， 能够有效控制电风暴 １＇ 西

洛他
、米力农作为憐ｆｅ 

—？醋酶 
ＩＤ

抑制剂 ，
通过增

［
１

 ］ＦＯＷＬＥＲＳＪ ，ＰＲＩＯＲＩＳＧ ．Ｃ ｌ ｉ ｎ ｉｃａ ｌｓ
ｐ
ｅ ｃｔｒａｍｏｆ

 ｐ
ａ ｔ ｉｅ ｎ ｔｓｗ ｉ ｔ ｈ

加ｃＡＭＰ浓度
，
使

Ｉ
＆和心率增加 ，

Ｉ
，。 减少 ，

进而减ａＢｒｕｇａｄａＥＣＧ ［ 〗 ］
．Ｃｕ ｒｒＯｐ ｉｎＣａｒｄ ｉ ｏｌ

，
２００ ９

， ２４ （
１

） ：７４
－

８ １
．

小内 、 夕卜膜动作电位的复极离散度 ，
降低 Ｊ 波和［

２
］ＰＲＩＧＫ ＩＳＧ

，
ＰＷＰＧＬ ＩＴＡＭＧ Ｃ

，
ＧＡＳＰＡ＿ Ｍ

，
ｅ ｔａ ｌ

＿Ｗ＿ａｌ

ＳＴ 段的幅值
，
控制心律失常发生？ 。

Ｉ ｃ 类和 ｌ ａ 类
ｍ ａｎａ

ｇ
ｅｍｅｎ ｌ

Ｌ Ｊ Ｊ
．Ｃ ｉ ｒｃｕ ｌａ ｔ ｉｏ ｎ ，２００２ ，１ ０５

（
１ １

） ：１ ３４２
－

１ ３４７ ．

抗心律失常药物禁忌使用 ， 同时避免使用 Ｐ 受体
［

３
］ＡＤＬＥＲＡ

，ＲＯＳＳＯＲ
，
ＣＨ ＯＲＩＮＥ

，
ｅ ｔａｌ

．Ｒ ｉ ｓｋＳ ｔ—ｏ ｎｉ ｎ

阻断？§ 〇Ｂｒｕ
ｇ
ａｄａｓ

ｙ
ｎｄｒｏｍ ｅ

：Ｃ ｌ ｉ ｎ ｉｃａ ｌｃ ｈａ ｒａｃ ｔｅｒｉ ｓ ｔ ｉｃｓ
，ｅ ｌ ｅｃ ｔｒｏｃ ａｒｄ ｉ ｏ

ｇ
ｒａ

ｐ
ｈ ｉｃ

在９例 电风暴的
ＢｒＳ患 者中 ， 射频消融消除ｐ

ａ ｒａｍ ｅｔｅ ｒｓ ａｎｄ ａｕｘ ｉ 丨 ｉａ ｒｙｔｅ ｓ ｔ ｉｎ
ｇ＾ ］

． Ｈ ｅ ａｒｔ Ｒｈ ｙｔ ｈｍ
，２〇 １５

，Ｓｅｐ

右心室流出 道外膜低电压 、
碎裂电位区域 ，

能够使Ｌ ｄ—ｉａ ｕ） ｉ ６ －

丄古口八１、

， Ｉ ， ｒｍ－ｒ
， ，

时
、

士 ／ ＾八 ， 、 人［
４

］ＷＡＴＡＮＡＢ ＥＨ
，
ＭＩＮＡＭ １ ＩＶ０Ｔ ． Ｇｅ ｎ ｅ ｔ ｉｃｓｏ ｆＢ ｒｕ

ｇ
ａ ｄａ ｓｙｎｄｒｏｍｅ

大部分的
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第 １ ８ 届 中 国 杳 方 国 际心血營 病学术会仪征文通知

为 了促进第 １ ８ 届中 国南方国际心血管病学术会议 （南方会 ）参会代表之间 的学术互动交流 ，
南方会组委会热情欢迎

广大心血管临床医生和其他心血管相关工作者踊跃投稿。 大会录用文稿摘要将在中国科技核心期刊 《岭南心血管病杂志 》

增刊上发表 。 同时
，
再次编辑出版 《心脏病学进展 ２０ １６》 ， 在此也诚 向 国 内外著名心血管专家约稿 。

欢迎广大心血管临床医生积极踊跃投稿 ，报告研究成果和新进展 ，
参与学术交流 。

征文 内容 ：

１ 、心血管疾病流行病学调査 ２
、
冠心病及动脉粥样硬化的研究

３ 、高血压的防治及药物治疗研究４ 、心律失常及心脏起搏电生理的研究

５
、先天性心脏病学研究６ 、心力衰竭 的研究

７ 、介人心脏病学研究８ 、 心血管病 的外科治疗

９ 、 周 围血管疾病及肺血管病研究１ ０ 、心血管疾病影像学研究

１ １ 、心血管病临床护理研究１２ 、心血管病学相关基础研究及新技术研究

１ ３ 、卒 中及糖尿病等心血管相关疾病研究１ ４ 、康复及其他

征文要求
：

①内容具有科学性 、先进性和真实性 ，
且未在国 内 、外正式刊物上发表过的论文 。

② 中文和 （或 ）英文摘要字数在 １〇〇〇 字以内 ， 摘要内容按
“

目 的 、方法 、结果 、结论
”

四项式撰写 。

③ 投稿时请附摘要或全文 。 文责 自 负
，请 自 留 底稿

，
恕不退稿 。

④ 大会录用文稿 （摘要 ）将在 《岭南心血管病杂志 》增刊上发表 。 优秀论文 （全文 ）经作者同意后优先在中文科技核心期刊

《岭南心血管病杂志》或 ＳｏｕｔｈＣｈ ｉ ｎａＪｏ ｕｒｎａｌｏｆＣａｒｄｉ
ｏ

ｌ
ｏ
ｇｙ 发表 。

截止 日期 ：

截稿 日 期 ： ２０ １ ６ 年 ２ 月 ２ ８ 日
，

以 网上提交时间 为准 。

投稿方式 ：

网上投稿 ： 登录会议官方网站 ｈ
ｔｔｐ ： ／／ｗｗｗ ． ｓｃ

－

ｉ
ｃｃ ．ｃｏｍ 点击

“

网上论文投稿
”

按钮
，
即可登录网上会议系 统进行投稿 。 强

烈建议代表登录网上会议系统进行投稿
，
组委会只接收通过网上会议系统投稿 的论文 。

岭南心青年医师奖 ：

为给广大中青年医师提供
一个学术交流和展现 自我 的平台

，
南方会今年将继续设立岭南心青年专题会场 ，

进行论文

交流和评奖
，

对评选出来 的会议论文
，

不仅将颁发证书
，
同时在 《岭南心血管病杂志》或 由主办单位推荐该论文至有关杂志

发表
，
对优秀论文给予 Ｉ

０００－５０００ 元的鼓励 。

欢迎广大从事心血管领域或相关学科基础与 临床工作的医师 、
研究人员及研究生积极参与 。

中国 南方国际心血管病学术会议组委会


