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１　病例资料

患者，男性，４７岁，汉族，因突发胸闷、心慌２ｈ

入院。患者当天在家突发胸闷、心慌、呼吸困难，送

至急诊时做心电图和心肌酶正常，给予能量合剂静

脉滴注。１ｈ后患者又出现胸闷、呼吸困难、口吐白

沫、意识丧失。急查心电图为心室颤动，急行心肺

复苏，电除颤转复。患者平素身体健康，既往无类

似发作史。体检：一般情况良好，体温３６．８℃，脉膊

６５次／分，血压１２０／７０ｍｍＨｇ。发育正常，神志清

楚，表情淡漠，身体高壮。心界不大，心律齐，心音

正常，未闻及病理性杂音。双肺呼吸音清晰。入院

后Ｘ线胸透及心脏彩超结果显示未见明显异常，左

心功能正常，未见心包积液。冠脉造影结果显示冠

脉正常，未见冠状动脉狭窄或痉挛。脑ＣＴ检查结

果未见异常改变。心肌酶几次复查均正常，肌钙蛋

白Ｔ（－）。入院以后反复查电解质血清钾３．１～３．

９ｍｍｏｌ／Ｌ。血糖、血脂、肝肾功能均正常。患者无

高血压病史，家属均无类似症状发作史。患者基础

心电图示窦性心律，正常心电图。电除颤转复后即

刻心电图示窦性心动过速，心率１２３次／分，Ｖ１～Ｖ２

导联呈ｒＳｒ′型，Ｖ１～Ｖ２导联ＪＳＴ抬高，Ｔ波倒置，

Ｖ３～Ｖ６及Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ导联ＳＴＴ降低，ＱＲＳ波时

限０．１１ｓ，ＱＴ间期２６０ｍｓ，偶发室性早搏（见图１）。

电除颤４ｈ后的心电图示窦性心律，心率６３次／分，

Ｖ１～Ｖ２导联呈ｒＳｒ′型，Ｖ１～Ｖ２导联ＪＳＴ抬高，Ｔ

波倒置，Ｖ３～Ｖ６及Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ导联ＳＴ段斜上型压

低，Ｔ波电压增高以Ｖ４导联最明显，Ｖ４导联Ｔ波

电压达２．０ｍＶ，ＱＲＳ波时限０．１１ｓ，ＱＴ间期０．４４

ｍｓ（见图２）。入院后第２天心电图示窦性心动过

缓，心率５８次／分，Ｖ１导联呈ｒＳ型，ＪＳＴ恢复基

线，Ｔ波倒置。Ｖ２～Ｖ６及Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ导联Ｔ波电

压增高并Ｔ波双峰有切迹，Ｔ波电压稍有降低，Ｖ４

导联Ｔ波电压１．８ｍＶ，ＱＲＳ时限０．０８ｍｓ，ＱＴ间

期延长为０．５２ｍｓ（见图３）。患者入院后第４天心

电图恢复为正常心电图。

图１　电除颤转复后即刻心电图

图２　患者电除颤４ｈ后心电图

图３　患者入院后第２天心电图
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２　讨论

Ｂｒｕｇａｄａ综合征以常染色体显性方式遗传，尽

管已有研究表明，该疾病具有遗传异质性，并非单

基因遗传病［１］。Ｂｒｕｇａｄａ综合征的诊断主要依靠临

床症状，心电图特点是右胸导联（Ｖ１～Ｖ３）ＳＴ段马

鞍型或穹窿型抬高，右束支阻滞，正常ＱＴ间期，Ｔ

波的改变并且有快速多形性室性心动过速和室颤

导致猝死的倾向［２］。ＳＴ段可以自发地或因药物

（Ｎａ＋通道阻滞剂或影响自主神经药物）影响下发生

动态改变，无器质性心脏病。本患者心电图特点：

（１）基础心电图是正常；（２）晕厥发作后窦性心动过

速时表现为Ｖ１、Ｖ２导联呈ｒＳｒ′型，ＪＳＴ上抬，Ｔ波

倒置，Ｖ３～Ｖ６及Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ导联ＳＴＴ降低，ＱＴ

间期正常。而在心率慢时表现为ＪＳＴ回降，Ｖ３～

Ｖ６及Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ导联Ｔ波电压增高，Ｔ波双峰并有

切迹，ＱＴ间期延长。（３）Ｂｒｕｇａｄａ波间歇性出现过

２次，高尖Ｔ波随着Ｂｒｕｇａｄ波出现过２次。患者除

了入院１ｈ后出现心室颤动以外，住院时间再没有

发生过类此发病史，一般情况正常。根据患者的临

床表现，心电图改变，临床诊断为Ｂｒｕｇａｄａ综合征。

此患者心电图高尖Ｔ波改变的原因不好解释。

我们考虑了很多引起高尖Ｔ波的原因，首先要排除

心肌缺血、代谢异常和电解质紊乱等因素所引起的

Ｔ波改变。其次，考虑为是否Ｂｒｕｇａｄａ综合征合并

３型长ＱＴ间期延长综合征（ＬＱＴ３），国内外文献

也有相关报道［３５］。Ｂｒｕｇａｄａ综合征和ＬＱＴ３均可

由钠通道基因ＳＣＮ５Ａ突变引起。在Ｂｒｕｇａｄａ综合

征，ＳＣＮ５Ａ突变引起离子通道功能降低或功能丧

失，右心室心外膜平台期Ｉｔｏ相对增强导致复极加

速，引起右心室外膜与内膜及 Ｍ细胞之间的透壁电

位差，在心电图上表现为 Ｖ１～Ｖ３导联ＪＳＴ上抬。

在ＬＱＴ３，ＳＣＮ５Ａ突变引起离子通道功能放大，由

于通道功能失活不全，动作电位平台期存在持续的

Ｎａ＋内流，从而导致ＱＴ间期延长，在心电图上表现

为ＳＴ段延长继以不对称的尖峰Ｔ波。ＳＣＮ５Ａ突

变在Ｂｒｕｇａｄａ综合征与ＬＱＴ３引起的是两种完全

相反的功能效应。

另一方面，ＬＱＴ３基础心电图表现为 ＱＴ间期

延长，心率加快时，ＱＴ间期并不相应缩短，相反可

以延长，与本患者心电图表现不符合，故排除了

Ｂｒｕｇａｄａ综合征合并 ＬＱＴ３。因此，我们考虑是

Ｂｒｕｇａｄａ综合征的一种变异，类似于早期复极综合

征。一般认为早期复极综合征在大多数情况下是

一个良性的临床过程，其心电图改变的电生理机制

与Ｂｒｕｇａｄａ综合征有相似之处，心内膜动作电位穹

隆变小，导致平台期心内膜、心外膜之间存在透壁

电位差，当这种电位差较小时，心外膜动作电位缩

短较均匀或缩短不十分明显，只产生心电图Ｊ点抬

高，伴或不伴ＳＴ段抬高，但Ｔ波是直立。在一些特

殊情况下，如局部心肌缺血、药物作用、自主神经调

节障碍等，导致心外膜动作电位部分明显缩短，部

分明显延长，甚至长于心内膜动作电位时限，使心

肌复极出心内膜向心外膜复极，产生Ｊ点明显抬高，

ＳＴ段抬高且伴Ｔ波倒置。由于心外膜与心内膜之

间动作电位时限发生明显变化，形成心外膜复极离

散和不应期离散，即形成２相折返的病理生理基础，

平时临床上良性的早期复极这时可以引发恶性室

性心律失常。因此，对心电图呈典型早期复极综合

征改变但反复发作心悸、晕厥、或有猝死家族史，或

家族成员心电图出现早期复极综合征或Ｂｒｕｇａｄａ波

者，应高度警惕其可能为Ｂｒｕｇａｄａ综合征变异型，必

须做进一步的检查和处理。由于条件限制，本患者

未做药物激发试验和家系基因检测。

参　考　文　献

［１］　ＷｅｉｓｓＲ，ＢａｒｍａｄａＭＭ，ＮｇｕｙｅｎＴ，ｅｔａｌ．Ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｍｏｌｅｃｕｌａｒ

ｈｅｔｅｒｏｇｅｎｅｉｔｙｉｎｔｈｅＢｒｕｇａｄａｓｙｎｄｒｏｍｅ：ａｎｏｖｅｌｇｅｎｅｌｏｃｕｓｏｎ

ｃｈｒｏｍｏｓｏｍｅ３［Ｊ］．Ｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎ，２００２，１０５（６）：７０７７１３．

［２］　ＡｎｔｚｅｌｅｖｉｔｃｈＣ．ＴｈｅＢｒｕｇａｄａｓｙｎｄｒｏｍｅ：ｉｏｎｉｃｂａｓｉｓａｎｄａｒｒｈｙｔｈｍｉａ

ｍｅｃｈａｎｉｓｍｓ［Ｊ］．Ｊ Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃ Ｅｌｅｃｔｒｏｐｈｙｓｉｏｌ，２００１，１２（２）：

２６８２７２．

［３］　ＢｅｚｚｉｎａＣ，ＶｅｌｄｋａｍｐＭＷ，ｖａｎＤｅｎＢｅｒｇＭＰ，ｅｔａｌ．Ａｓｉｎｇｌｅ

Ｎａ（＋）ＣｈａｎｎｅｌｍｕｔａｔｉｏｎｃａｕｓｉｎｇｂｏｔｈｌｏｎｇＱＴａｎｄＢｒｕｇａｄａ

ｓｙｎｄｒｏｍｅｓ［Ｊ］．ＣｉｒｃＲｅｓ，１９９９，８５（１２）：１２０６１２１３．

［４］　ＡｃｕｎｚｏＲＳ，ＫｏｎｏｐｋａＩＶ，ＳｎｃｈｅｚＲＡ，ｅｔａｌ．Ａｔｙｐｉｃａｌｂｅｈａｖｉｏｒ

ｏｆＱＴｃａｎｄＳＴＴｉｎｔｅｒｖａｌｓｉｎａｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈｔｈｅＢｒｕｇａｄａ

ｓｙｎｄｒｏｍｅ［Ｊ］．ＲｅｖＥｓｐＣａｒｄｉｏｌ，２００４，５７（３）：２６８２７０．

［５］　单其俊，杨　兵，陈明龙，等．一个Ｂｒｕｇａｄａ综合征合并先天性

长ＱＴ综合征的家系及临床研究［Ｊ］．中华心律失常学杂志，

２００３，７（６）：３３２３３５．

（收稿：２０１１１２０２　修回：２０１２０２２１）

（本文编辑：丁媛媛）

·２９１· 国际心血管病杂志２０１２年５月第３９卷第３期 　ＩｎｔＪＣａｒｄｉｏｖａｓｃＤｉｓ，Ｍａｙ２０１２，Ｖｏｌ．３９，Ｎｏ３


