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AKkTyaabHocTh. BHesannas cepaeunas cmepts (BCC) — 310 HEHAacUIIbCTBEHHAs] CMEPTb,
HACTYNMBILAS HEO)KUJAHHO Y IPAKTUYECKH 3/I0POBBIX JIML, HAXOJUBIINXCS B yIOBJIETBOPUTEIHLHOM
COCTOSIHUM B TeueHue | yaca ¢ MOMEHTa IMOSIBICHMS YIPOXKAIOIIMX >KU3HU CHUMITOMOB
Kapauomaronoruu. B mupe pacuérnoe uncno ciydaeB BCC npubnu3nuTensHo 3 MIJUITMOHA YEIIOBEK
B T0OJ, IpUYEM TOJIBKO 5% W3 HUX PErUCTPUPYIOTCA B MeIMUMHCKUX yupexaeHusx. [Ipu BCC B
MOJIOJJOM BO3pacTeé B XOJie¢ ayTOICHUU IOCJIE HCKIIOYEHHsS BHECEPJACUHBIX HPUYMH CMEPTU He
BBISIBJISIETCSI CTPYKTYpHasl MATOJOTUsSl CepAla M €ro COCyJl0B, YTO YKa3blBa€T HA apUTMOICHHBIN
TaHaToreHe3. B Takux cnywasx HacienctBeHHele aputmun (HA) oOycnosmuBaror BCC.
[Tpwxu3HenHass auarHoctuka HA OCHOBBIBaeTCs IJIaBHBIM OOpa3oM Ha KIMHUYECKOW KapTHHE
(cuHKOIIE, OCTAaHOBKH cep/la B aHamHese, ciayyau BCC y poACTBEHHUKOB); U3MEHEHUS TAK)KE MOTYT
ob1Th Ha OKI', HO He BO BCEX Cilydasx HACJEICTBEHHBIX apUTMHUU HOCST IOCTOSHHBIN XapakTep;
gacto BCC ObiBaeT mepBbIM KIMHUYECKUM MPOSIBIEHHMEM IaTOJIOrHMHM. MoJeKysspHas ayToncus
(MA) u reHeruyeckoe TUIIMPOBAaHHME MAIMEHTOB, BBDKUBIIMX I10CJIE OCTAaHOBKM Cepaua WM
POJICTBEHHUKOB yMepiiux u3-3a BCC MoryT ObITh JMarHOCTUUECKH 3HAYMMbI B JAHHOM CUTYallUH.

Ieab: mnpoBecTM aHaNM3 BapPHUAHTOB IPOLECCOB, MPUBOMSAIIUX B 3IEKTPUUYECKON
HECTaOMJIBHOCTU MUOKap/ia MPH HACJIEJCTBEHHBIX apUTMUSIX, OLIEHUTh IMAarHOCTUYECKYIO IIEHHOCTb
MOJIEKYJISIPHOM ayTOIICUU TpyIla U T€HOTUIIMPOBAHUS POJCTBEHHUKOB YMEPILETO.

Martepuanabl u Metoabl. Hayunbsie myonukamnmm, oroopannbsie B 6azax PubMed u Google
Scholar mo xiro4eBBIM clOBaM «BHe3alHas cepaeuyHas cMmepTh», «sudden cardiac deathy,
«ONIEKTpUYECKasl HECTaOWIBHOCTh MHUOKapaa», «electrical instability of the myocardiumy,
«HacnencTBeHHble apuTMumn», «hereditary arrhythmias». Ilpu oOpaOoTke nuTepaTypHBIX JaHHBIX
UCMOJIb30BaJIM OOIIEHayyHble METOJbl aHajdN3a, CUHTE3a, CPAaBHEHMs, OOOOLICHMS, AEAYKLUHUU U
WHIYKIUH.

PesyabTaTsl M nx o0cy:xnenune. Cpeau e B Bozpacre /10 45 et yacToTa BCTpeYyaeMoCTH
BCC npu oTcyTCTBUM M3MEHEHMH cepilla U COCyJOB Ha ayTtorcuu pocturaet 45%. Wndopmanus
aHAMHECTMYECKOI'0 XapakTepa (CMHKOIE, HapyLIeHUs] pUTMa, U3MEHEeHUs Ha Npuxku3HeHHBIX DK,
00CTOSITENTLCTBA BHE3AMHOM Cep/IeYHOM cMepTH ((hu3nueckasi akTUBHOCTh B MOMEHT CMEPTH ), CITy4au
BCC y poncrBenHukoB, nanubie 00 ycnemHoud CJIP mocnme ocTaHOBKHM cepjiia) MO3BOJSET
NPENoI0KUTE (aTadbHOE HapylIEHHE CEepAEYHOro pUTMa, OOYCJIOBJIEHHOE HacleJICTBEHHON
KaHajonatued. B Takux ciyvasix, a Takke IpU OTCYTCTBUH Yy YMEPIIETO «CEPJIEYHOr0» aHaMHe3a,
noBslaeTcs 3HauuMocTs MA st onpenenenus npuunasl BCC. MA npu BCC nmeet 18e 0CHOBHBIX
LeJIM — AMarHocTuyeckyto (onpenenenue npuunasl BCC) u npodunakTuyeckyro (CHIKEHHE pUCKa
Hactymienuss BCC y  poJICTBEHHHMKOB). BOJBIIMHCTBO HapylIeHUH CepAeYHOro pHUTMA,
OOyCIIOBJIIEHHBIX T€HETUYECKH JIETEPMUHHPOBAHHBIMU  KaHAJIONATHSIMH, HACJIEIYIOTCS IO
ayTOCOMHO-IOMMHAHTHOMY Tuny. llonoxutensHble pe3yiabTartel MA  mpenycMarpuBaroT
00s13aTeNIbHOE TeHETUYECKOe TUITMPOBAHHE POJCTBEHHUKOB yMepiiero. OCHOBHas TpyAHOCT MA
3aKJII0YAeTCsl B YCTAHOBJICHUH MPUUYMHHO-CIIEJCTBEHHOMN CBSI3U MEXKIY CMEpPTHIO U T€HETHUYECKUMHU
BapHaHTaMM, T.€. MHTEPIpETalusi MOJYYEHHbIX NaHHBIX MA ¥ TE€HEeTHYecKOro TUIHPOBAHMS
POJICTBEHHUKOB JIOJIKHBI IPOBOIUTCS C yUETOM 00bEKTUBHOM KIIMHUYECKONH CUMITTOMATHKH.

BbIBoabI: HACIIECTBEHHBIE apUTMUH ABJISIOTCS Benayuier npuunHot BCC nuiy mosiogoro
BO3pacTa M, KaK MpaBUiIO, HE COMPOBOXKIAOTCA MOP(OIOrHUYEeCKH 3HAYUMBIMU CTPYKTYPHBIMU
M3MEHEHHUSMH CEp/ILia U €ro cocy10B. MoseKysspHas ayTOICUs U TEHOTUIIMPOBAaHUE POJCTBEHHUKOB
YMEpPUIETO — METO/bl, MO3BOJISIOLIUE OIPENEIUTh HACIEICTBEHHBIE NPUUYMHBI APUTMOIEHHOIO
tanatoreHeza BCC B M0J10/10M BO3pacTe ¥ CHU3UTh PUCKU €€ HACTYIICHUS.
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