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Ñèíäðîì ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà (ÑÑÑÓ) - áî-
ëåçíü, ÷ðåâàòàÿ ôàòàëüíûì èñõîäîì, â ïîñëåäíåå âðåìÿ
ïðèâëåêàåò ê ñåáå ïðèñòàëüíîå âíèìàíèå èññëåäîâàòå-
ëåé â ñâÿçè ñ óñïåøíîé äèàãíîñòèêîé, ÷åìó â íåìàëîé
ñòåïåíè ñïîñîáñòâîâàëî ðàñïðîñòðàíåíèå õîëòåðîâñêî-
ãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ÝÊÃ â øèðîêîé âðà÷åáíîé ïðàêòè-
êå. Ýòèîëîãèÿ ñèíäðîìà ðàçíîîáðàçíà, îäíàêî ñåìåéíûé
âàðèàíò ÑÑÑÓ - ðåä÷àéøàÿ íàõîäêà. Ïðèâîäèì ñîá-
ñòâåííîå êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå.

Áîëüíîé Ê., 1976 ã. ðîæäåíèÿ ïîñòóïèë â êàðäèîëî-
ãè÷åñêóþ êëèíèêó ÃÊÁ ¹ 10 ñ æàëîáàìè íà ãîëîâíóþ áîëü,
ëåãêîå ãîëîâîêðóæåíèå, óòðîì ïîñëå ïðîáóæäåíèÿ êîëþ-
ùóþ áîëü â îáëàñòè ñåðäöà, ïðîäîëæàâøóþñÿ îêîëî äâóõ
÷àñîâ. Èç àíàìíåçà óñòàíîâëåíî, ÷òî ñ ñàìîãî ðàííåãî
äåòñòâà íàáëþäàëèñü ïðèñòóïû ïîòåðè ñîçíàíèÿ, âñå-
ãäà êðàòêîâðåìåííûå, íå áîëåå îäíîé ìèíóòû, ñîïðîâîæ-
äàëèñü ðåçêîé áëåäíîñòüþ êîæíûõ ïîêðîâîâ. Íåïðîèç-
âîëüíîãî ìî÷åèñïóñêàíèÿ, ïðèêóñûâàíèÿ ÿçûêà, ðåòðîã-
ðàäíîé àìíåçèè, ñîíëèâîñòè ïîñëå ïðèñòóïîâ íå îòìå-
÷àëîñü. Äëÿ óòî÷íåíèÿ õàðàêòåðà ïðèñòóïîâ íà áåñåäó ê
âðà÷ó ïðèãëàøåíà ìàòü áîëüíîãî. Ïðè áåñåäå óñòàíîâëå-
íî, ÷òî ñ 16-ëåòíåãî âîçðàñòà îíà ñàìà ñòðàäàåò àíà-
ëîãè÷íûìè ñèíêîïàëüíûìè ïðèñòóïàìè. Â ñåìüå ìàòåðè
áûëî ÷åòâåðî äåòåé è êðîìå íåå, ñàìîé ïîäîáíûå ïðè-
ñòóïû îòìå÷àëèñü ó ìëàäøåé ñåñòðû ñ ÷åòûðåõëåòíåãî
âîçðàñòà (Ðèñ.1). Â âîçðàñòå îò 4 äî 6 ëåò ïðèñòóïû
ïîòåðè ñîçíàíèÿ áûëè äîñòàòî÷íî ÷àñòûìè, è åé áûë
ïîñòàâëåí äèàãíîç ýïèëåïñèè. Ñ øåñòè ëåò è äî øåñò-
íàäöàòè îòìå÷àëàñü ðåìèññèÿ, è ïðèñòóïîâ ïîòåðè ñî-
çíàíèÿ íå áûëî. Ñ ïîÿâëåíèåì ìåñÿ÷íûõ êðîâîòå÷åíèé
ïðèñòóïû ïîÿâèëèñü âíîâü. Ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ âîç-
íèêàëè ÷àùå ïî 3–4 â äåíü íåïîñðåäñòâåííî ïîñëå «êðè-
òè÷åñêèõ» äíåé ñîïðîâîæäàëèñü ïàäåíèåì òåìïåðàòó-
ðû òåëà äî 34,7 - 35, çàìåäëåíèåì ïóëüñà ñî ñëîâ áîëüíîé
äî 30 óä/ ìèí. Â 20-òè ëåòíåì âîçðàñòå áîëüíàÿ âûøëà
çàìóæ è ðîäèëà òðåõ ñûíîâåé â 1957, 1971 è 1976 ãîäàõ.
Òîëüêî â âîçðàñòå 51 ãîäà ìàòü âïåðâûå áûëà
âñåñòîðîííå îáñëåäîâàíà â ÎÊÁ, ãäå ïîñòàâ-
ëåí äèàãíîç ñèíäðîìà ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà.
Â 1989 ã. åé áûë óñòàíîâëåí ýëåêòðîêàðäèîñ-
òèìóëÿòîð (ÝÊÑ) êëàññà VOO. ×åðåç 8 ìåñÿ-
öåâ ïðè î÷åðåäíîì îáðàùåíèè ê âðà÷ó, áûëè âû-
ÿâëåíû ïðèçíàêè èíôèöèðîâàíèÿ â ñèñòåìå
ÝÊÑ-ýíäîêàðä è èñêóññòâåííûé âîäèòåëü ðèò-
ìà ïðèøëîñü óäàëèòü. Àíòèáàêòåðèàëüíàÿ òå-
ðàïèÿ áàëà óñïåøíîé, íî îò ïîâòîðíîé èìï-
ëàíòàöèè ÝÊÑ áîëüíàÿ êàòåãîðè÷åñêè îòêàçà-
ëàñü. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðèñòóïû ïîòåðè ñî-
çíàíèÿ áûâàþò äî òðåõ - ÷åòûðåõ ðàç â ìåñÿö.
Ïðè ðåãóëÿðíîì ïðèåìå èçàäðèíà (1,5 - 2,5 òàáë.

â äåíü) ïðèñòóïû óðåæàþòñÿ äî 1 - 2 â ìåñÿö.Â âå÷åðíåå
âðåìÿ ÷èñëî ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé ïàäàåò äî 30 óä/ìèí,
ïîýòîìó ïåðåä ñíîì áîëüíàÿ âñåãäà ïðèíèìàåò èçàäðèí.

Êðîìå ñûíà Ê., ïîñòóïèâøåãî â ñòàöèîíàð, ó ìà-
òåðè åùå äâîå ñûíîâåé. Ó ñòàðøåãî ñûíà ïðèñòóïîâ
ïîòåðè ñîçíàíèÿ íå îòìå÷àëè (ðåáåíîê îò ïåðâîãî áðà-
êà), à ó ñðåäíåãî - ñ ðàííåãî äåòñêîãî âîçðàñòà îòìå-
÷àëèñü ïðèñòóïû ïîòåðè ñîçíàíèÿ, íî äåòåé íå îáñëå-
äîâàëè. Ó ñòàðøåãî ñûíà òðè ãîäà íàçàä ðîäèëñÿ ìàëü-
÷èê, ó êîòîðîãî â íàñòîÿùåå âðåìÿ òàê æå áûâàþò
ïðèñòóïû ïîòåðè ñîçíàíèÿ (ðåáåíîê íå îáñëåäîâàí). Íà
ïðåäëîæåíèÿ îáñëåäîâàòü ñòàðøåãî ñûíà è âíóêà ïîñ-
ëåäîâàë îòêàç ñî ñòîðîíû ñàìîãî ñûíà. Ñðåäíèé ñûí
ñîãëàñèëñÿ íà îáñëåäîâàíèå â àìáóëàòîðíûõ óñëîâèÿ.
Ïðè ïðîâåäåíèè õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ÝÊÃ
â ðåæèìå 24-÷àñîâîãî íàáëþäåíèÿ, áûëè âûÿâëåíû ïà-
óçû äî 2 ñåêóíä áåç êàêèõ-ëèáî êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé
è æàëîá ïàöèåíòà ïî äíåâíèêó ñàìîíàáëþäåíèÿ. Ñàì
îáñëåäóåìûé îòìå÷àë, ÷òî ïðèñòóïû ïîòåðè ñîçíàíèÿ,
êàê ïðàâèëî, ïðîâîöèðóþòñÿ ïðèåìîì àëêîãîëÿ äàæå â
íåáîëüøèõ äîçàõ.

Ïðè ñòàöèîíàðíîì îáñëåäîâàíèè ìëàäøåãî ñûíà,
êàêèõ-ëèáî ñóùåñòâåííûõ îòêëîíåíèé îò íîðìû íå îá-
íàðóæåíî, êðîìå óìåðåííîãî ïîâûøåíèÿ àðòåðèàëüíî-
ãî äàâëåíèÿ. Àíàëèçû êðîâè, ìî÷è, áèîõèìè÷åñêèå ïîêà-
çàòåëè, íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ áåç îòêëîíåíèé. Íà
îñíîâàíèè äàííûõ ÝÊÃ, õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâà-
íèÿ ÝÊÃ, ôàðìàêîëîãè÷åñêèõ ïðîá, ÝÕÎ ÊÃ, ýëåêòðî-
êàðäèîãðàôè÷åñêîãî ìîíèòîðèíãà è ÝÔÈ áîëüíîìó áûë
ïîñòàâëåí äèàãíîç ñèíäðîìà ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà,
òàõè-áðàäè ôîðìà ñ ïðåîáëàäàíèåì áðàäèêàðäèè, ñè-
íîàòðèàëüíàÿ áëîêàäà 2 ñò, ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ ñ
óòðàòîé ñîçíàíèÿ, ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ãèïåðòåíçèÿ.

Òàêèì îáðàçîì, âàøåìó âíèìàíèþ ïðåäñòàâëåí
äîñòàòî÷íî ðåäêèé ñëó÷àé ñåìåéíîé ïàòîëîãèè, ïåðå-
äàþùèéñÿ, ïî-âèäèìîìó, ïî íàñëåäñòâó.
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A rare case is described of the familial sick sinus syndrome.
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