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Синдром Бругада – врожденная каналопатия с аутосомно-доминантным типом на-
следования и низкой пенетрантностью, характеризующаяся наличием типичного кли-
нико-электрокардиографического симптомокомплекса, включающего особую форму бло-
кады правой ножки пучка Гиса с элевацией сегмента ST в одном или нескольких правых 
грудных отведениях на электрокардиограмме, отсутствием органической патологии 
сердца и различными жизнеугрожающими желудочковыми аритмиями, которые могут 
привести к развитию внезапной сердечной смерти. В статье дается определение поня-
тия «синдром Бругада», география и частота встречаемости заболевания. Указывает-
ся, что в развитии синдрома Бругада задействовано более 450 патогенных вариантов  
в 24 генах. В статье излагаются две основные гипотезы патогенеза, описываются элек-
трокардиографическая картина, три типа изменений ЭКГ, клинические проявления  
и классификация синдрома Бругада. Перечислены заболевания, с которыми надо прово-
дить дифференциальную диагностику синдрома Бругада. Представлены различные аспек-
ты лечения синдрома Бругада: немедикаментозные методы, фармакотерапия, установка 
имплантируемого автоматического кардиовертера-дефибриллятора, эпикардиальная 
катетерная абляция аномальных областей передней части выносящего тракта право- 
го желудочка. 
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A. V. Polyanskaya

BROGADA SYNDROME IN CLINICAL PRACTICE
Brugada syndrome is a congenital channelopathy with an autosomal dominant type of inheritance 

and low penetrance, characterized by the presence of a typical clinical and electrocardiographic symp-
tom complex, including a special form of blockade of the right bundle branch block with ST segment 
elevation in one or more right chest leads on the electrocardiogram, the absence of organic pathology 
of the heart and various life-threatening ventricular arrhythmias, which can lead to the develop-
ment of sudden cardiac death. The article defines the concept of «Brugada‘s syndrome», the geography 
and frequency of occurrence of the disease. It is indicated that more than 450 pathogenic variants  
in 24 genes are involved in the development of Brugada syndrome. The article presents two main hy-
potheses of pathogenesis, describes the electrocardiographic picture, three types of ECG changes, clini-
cal manifestations and classification of the Brugada syndrome. Listed diseases with which it is necessary 
to carry out differential diagnosis of Brugada syndrome. Various aspects of the treatment of Brugada 
syndrome are presented: non-drug methods, pharmacotherapy, installation of an implantable auto-
matic cardioverter-defibrillator, epicardial catheter ablation of abnormal areas of the anterior part  
of the outflow tract of the right ventricle.

Key words: Brugada syndrome, etiology, pathogenesis, ECG criteria, clinic, diagnosis, 
treatment.
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Синдром Бругада – первичная (на-
следственная) болезнь аритмогене-

за, характеризующаяся наличием типич-
ного клинико-электрокардиографического 
симптомокомплекса, включающего осо-
бую форму блокады правой ножки пучка 
Гиса (БПНПГ) с подъёмом сегмента ST в од- 
ном или нескольких правых грудных отве-
дениях на электрокардиограмме (ЭКГ), от-
сутствием структурной патологии сердца  
и различными жизнеугрожающими желу-
дочковыми аритмиями (ЖА), которые при-
водят к резкому повышению риска разви-
тия внезапной сердечной смерти (ВСС) [1, 2]. 

Синдром Бругада был впервые описан 
в 1992 г. испанскими кардиологами, бра-
тьями Pedro и Josef Brugada. Они выявили  
6 мужчин и 2 женщины с наличием спе-
цифического электрокардиографического 
синдрома, сопровождавшегося частыми се-
мейным случаями обморочных состояний  
и внезапной сердечной смерти вследствие 
полиморфной желудочковой тахикардии, 
переходящей в фибрилляцию желудоч-
ков. Термин «синдром Бругада» был офи- 
циально принят в 1995 г. на конферен-
ции в Кардиологическом Центре города  
Aalast (Бельгия), для обозначения выше-
описанного клинико-электрокардиогра-
фического паттерна. 

Эпидемиология синдрома Бругада

Синдром Бругада наблюдается практи-
чески повсеместно, но чаще встречается 
в странах Юго-Восточной Азии и Дальнего 
Востока. На Филиппинах, в Таиланде, Япо-
нии он является одной из основных при-
чин смерти молодых мужчин без струк-
турной патологии сердца. Данные о выяв-
ляемости синдрома Бругада в популяции 
неоднозначны. Признаки, соответствую-
щие этому заболеванию, обнаруживаются 
у 0,001–0,07% людей [3, 4]. Частота синд
рома Бругада в разных странах варьирует, 
в Европе и Америке она составляет около 
1–3 человек на 10 000 населения. Истин-

ная распространенность синдрома Бруга-
да в мире, по всей видимости, неизвестна, 
так как не во всех случаях проводится ге-
нетическое исследование. Синдром Бруга-
да наиболее часто встречается в возрасте 
30–50 лет, однако имеются сообщения 
о его возникновении в любом возрасте, 
даже у новорожденных и у людей старче-
ского возраста. Синдром Бругада чаще ди-
агностируется у мужчин (до 70–80%) [5]. 
Мужчины, страдающие этим заболева-
нием, имеют тенденцию и к более часто-
му развитию по сравнению с женщинами, 
что связывают с зависимостью между по-
вышенным уровнем тестостерона и воз-
никновением аритмического синдрома  
у мужчин при синдроме Бругада.

Синдром Бругада является причи-
ной внезапной смерти в 4–12% случаев  
и до 20% – у лиц без органического пора-
жения сердца [6, 7].

Этиология и патогенез  
синдрома Бругада

Синдром Бругада является врожден-
ной ионной каналопатией с аутосомно-до-
минантным типом наследования и низкой 
пенетрантностью. Аномальный ген насле-
дуют одинаково мужчины и женщины,  
в 50% случаев, но не у всех людей раз-
вивается заболевание. Наиболее частой 
причиной синдрома Бругада является 
мутация в гене SCN5A на коротком пле-
че 3-ей хромосомы 3p21-24, описанная 
впервые в 1998 году. Ген SCN5A кодирует 
синтез сердечной α-субъединицы потенци-
ал-зависимого натриевого канала Nav1.5, 
обеспечивающего поступление в клетку 
ионов натрия, проведение сердечного со-
кращения, поддержание нормального сер-
дечного ритма, а также поздний входящий 
натриевый ток (INaL), оказывающий влияние 
на реполяризацию и рефрактерность [9, 10]. 
В настоящее время описано около 300 му-
таций в гене SCN5A. Известно, что всего 
в развитии синдрома Бругада задейство-
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вано более 450 патогенных вариантов  
в 24 генах: ABCC9, CACNA1C, CACNA2D1, 
CACNB2, FGF12, GPD1L, HCN4, HEY2, KCND2, 
KCND3, KCNE3, KCNE5, KCNH2, KCNJ8, 
PKP2, RANGRF, SCN10A, SCN1B, SCN2B, 
SCN3B, SCN5A, SEMA3A, SLMAP, и TRPM4) [7]. 
Эти гены кодируют сердечные натриевые, 
калиевые и кальциевые ионные каналы, 
участвующие в формировании потенциала 
действия (ПД) в миокарде. В большинстве 
случаев блокируются натриевые каналы, 
нарушается поступление ионов натрия  
в кардиомиоциты, что не позволяет мыш-
це сердца адекватно расслабляться. Из-
менениям подвергается эпикардиальный 
слой клеток миокарда правого желудочка 
в области выносящего тракта, в этой зоне 
появляется патологическая активность, вы-
зывающая пароксизмы желудочковой тахи-
кардии и фибрилляции желудочков. Может 
развиваться синкопе, остановка сердеч-
ной деятельности и внезапная сердеч-
ная смерть.

Генетический «базис» синдрома Бруга-
да подтверждается только в 30–35% слу-
чаев этого заболевания, что может быть 
связано с его молекулярно-генетической 
гетерогенностью [11, 12]. 

Выделяют две основные гипотезы па-
тогенеза синдрома Бругада: гипотеза на-
рушения процессов реполяризации и ги-
потеза нарушения процессов деполяриза-
ции/проведения. Первая гипотеза состоит 
в том, что наличие трансмурального гра-
диента напряжения в результате гетеро-
генной продолжительности потенциала  
на субэпикардиальные/субэндокардиаль- 
ные зоны миокарда правого желудочка при-
водит к нарушению реполяризации и со-
здает трансмуральную дисперсию реполя-
ризации. Гипотеза нарушения процессов 
деполяризации/проведения утверждает, 
что синдром Бругада связан с замедле-
нием проведения импульсов в конце де-
поляризации, их задержкой в миокарде 
правого желудочка, в основном, в его 
выносящем тракте.

Изменения ЭКГ при синдроме Бругада

Электрокардиографическая диагностика 
синдрома Бругада основывается на вы- 
явлении на ЭКГ покоя характерных для за-
болевания изменений в виде полной или 
неполной БПНПГ с косонисходящим подъе-
мом сегмента ST (с точки J) над изоэлек-
трической линией в одном или более пра-
вых прекардиальных отведениях (V1 и/или 
V2), которые могут транзиторно исчезать, 
инвертированного зубца Т, а также перио-
дического удлинения интервала PR. 

Выделяют три типа синдрома Бруга- 
да [13]: 

• Тип 1. «Coved type» – «сводчатый» 
подъем сегмента ST ≥ 2 мм (0,2 мВ), мед-
ленно снижающийся, выгнутый или пря-
мой со стремлением к изолинии и после-
дующим негативным симметричным 
зубцом Т.

• Тип 2. «Saddle-back type» – «седло-
видный». Характеризуется также подъе-
мом сегмента ST, который приобретает 
седловидную форму, постепенным убыва-
нием элевации сегмента ST, застывающем 
на уровне более 1 мм (0,1 мВ) выше изо-
линии, и наличием положительного или 
плоского зубца Т в отведении V2 и вариа
бельного зубца Т в отведении V1. Чаще 
встречается при бессимптомных формах 
синдрома Бругада.

• Тип 3 характеризуется элевацией 
сегмента ST менее 1 мм (0,1 мВ), ко
торая может быть обеих конфигураций, 
но чаще регистрируется «седловидная»  
(см. рисунок).

По сути, выделяют две морфологии ЭКГ 
при синдроме Бругада: первый – «coved 
type» и второй – «saddle-back type», вклю-
чающий в себя 2 и 3-й типы [14].

Особенности ЭКГ при синдроме Бругада:
• QT обычно в норме, но может быть 

укорочен в связи с уменьшением второй 
фазы трансмембранного потенциала дей-
ствия в эпикарде.

• Иногда удлинен интервал PR
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• Замедление проводимости в правом 
желудочке: наличие зубца r’ и удлиненный 
комплекс QRS в правых грудных отведе- 
ниях по сравнению с левыми грудными 
отведениями

• Наблюдаются наджелудочковые арит-
мии, в основном, фибрилляция предсер-
дий, пароксизмы желудочковой тахикар-
дии (ЖТ) и фибрилляции желудочков (ФЖ).

• Иногда могут наблюдаться зубец r’ 
в aVR ≥ 3 мм, феномен ранней реполяри-
зации желудочков в нижних отведениях, 
расщепление комплекса QRS, альтернация 
зубца Т после введения аймалина и другие 
изменения.

Клинические проявления  
синдрома Бругада

Нарушения ритма сердца при синдроме 
Бругада проявляются приступами оглушен-
ности, потливости, головокружения, мель-
кания мушек перед глазами, перебоев  
в работе сердца, учащенного сердцебие-
ния, которые могут сопровождаться синко-
пальными состояниями, судорогами, нару-
шением дыхания и клинической смертью. 
Приступы возникают в состоянии покоя, 
преимущественно в вечернее или ночное 
время, и развиваются на фоне ЖА – ЖТ  
и ФЖ. В ряде случаев пароксизм ЖТ воз-

никает без потери сознания. ФЖ и оста-
новка сердца наблюдаются только у 11% 
пациентов. Может отмечается асимптом-
ное течение синдрома Бругада, когда его 
диагноз ставится при случайном выявле-
нии характерных изменений на ЭКГ. Неза-
висимо от наличия или отсутствия симпто-
мов синдрома Бругада, частота возник-
новения аритмий и клинической смерти 
в течение 3 лет достигает 30%. Провоци-
ровать приступы ЖА при синдроме Бру-
гада могут лихорадка, переохлаждение, 
гипертестостеронемия, электролитные на-
рушения: гиперкалиемия, гипокалиемия, 
гиперкальциемия, гипонатриемия; прием 
алкоголя, кокаина, каннабиса, антиарит-
мических препаратов: блокаторов натрие-
вых каналов (класс IC и IA), антагонистов 
кальция, бета-адреноблокаторов; антиан-
гинальных препаратов: антагонистов каль-
ция, нитратов, открывателей калиевых 
каналов; психотропных препаратов: три-
циклических и тетрациклических антиде-
прессантов, фенотиазинов, селективного 
ингибитора обратного захвата серотони-
на, лития, бензодиазепинов; анестетиков 
и анальгетиков: пропофола, бупивакаина, 
новокаина; антагонистов H 1-гистамино-
вых рецепторов, алкалоида спорыньи эр-
гоновина [15].

Рисунок. Три типа ЭКГ – паттерна синдрома Бругада [14].
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Классификация синдрома Бругада

Выделяют полную и неполную формы 
синдрома Бругада [16].

Диагностика полного синдрома Бруга-
да основывается на характерной ЭКГ-кар-
тине в сочетании с одним или более следу-
ющих признаков:

1. Наличие у пациента в анамнезе не-
вазовагальных рецидивирующих синко-
пальных состояний; 

2. Регистрация у пациента полиморф-
ной ЖТ, ФЖ; 

3. Наличие у пациента в анамнезе кли-
нической смерти; 

4. Наличие внезапной смерти у родст-
венников моложе 45 лет при отсутствии 
острого коронарного синдрома; 

5. Паттерн синдрома Бругада 1 типа 
зарегистрирован у кого-либо из родствен-
ников пациента.

Неполная форма синдрома Бругада 
объединяет несколько клинических ва-
риантов:

1. Типичные изменения ЭКГ при от-
сутствии симптомов и семейной истории 
внезапной смерти или синдрома Бругада;

2. Типичные изменения ЭКГ при отсут-
ствии симптомов заболевания у пациен-
тов – членов семей больных с полной фор-
мой синдрома;

3. Типичные изменения ЭКГ после про-
ведения фармакологических тестов при от-
сутствии симптомов заболевания у пациен- 
тов – членов семей больных с полной фор-
мой синдрома;

4. Типичные изменения ЭКГ после про-
ведения фармакологических тестов у па-
циентов с повторными синкопе или идио-
патической фибрилляцией предсердий.

Помимо классического синдрома Бру-
гада выделяют также скрытое его течение, 
когда у асимптоматичных пациентов харак-
терная ЭКГ-картина имеет транзиторный 
характер и регистрируется непостоянно 
(интермиттирующий Бругада-паттерн) или 
вообще отсутствует. Кроме того, у одного 

пациента в разное время могут наблю-
даться все три типа изменений сегмента ST, 
характерные для синдрома Бругада.

Диагностика синдром Бругада

Диагностика синдром Бругада произво-
дится на основании характерного клиниче-
ского симптомокомплекса, электрокардио
графических данных и изучения наслед-
ственного анамнеза. Некоторые формы 
патологии определяются молекулярно-ге-
нетическими методами [16].

Дифференциальная диагностика  
синдрома Бругада

Синдром Бругада диагностируют после 
исключения патологических состояний и за- 
болеваний, способных вызывать бругадо-
подобные изменения на ЭКГ [17]. Диффе-
ренциальная диагностика синдрома Бруга-
да проводится с полной блокадой правой 
ножки пучка Гиса, аритмогенной диспла-
зией миокарда правого желудочка, острым 
коронарным синдромом с подъемом сег-
мента ST, острым перикардитом, синдро-
мом ранней реполяризации желудочков, 
вазоспастической стенокардией, тромбо-
эмболией легочной артерии, расслаива-
ющей аневризмой аорты, опухолью сре-
достения или гемоперикардом, сдавлива-
ющим выводной отдел правого желудочка; 
мышечной атрофией Дюшена, атаксией 
Фридрейха, передозировкой антиаритми-
ческих средств, некоторых противоопухо-
левых, антибактериальных препаратов, 
диуретиков, антидепрессантов; нарушения
ми электролитного баланса (гиперкальци-
емией, гиперкалиемией) и другой патоло-
гией [15, 17]. 

Лечение синдрома Бругада

Применяются немедикаментозные ме- 
ры воздействия: всем пациентам с уста-
новленным диагнозом «синдром Бругада» 
рекомендуется избегать избыточного упо-
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требления алкоголя, переедания, приема 
медикаментов, которые снижают доступ-
ность и/или функциональность натрие-
вых каналов, независимо от наличия или 
отсутствия симптомов, или электрокарди-
ографических проявлений заболевания. 
Также пациентам необходимо избегать 
экзогенной гипертермии (например, по-
сещения парных) и незамедлительно при-
нимать жаропонижающие препараты при 
возникновении лихорадки любой этиоло-
гии [18]. 

Риск серьезных неблагоприятных сер-
дечных событий у бессимптомных пациен-
тов без спонтанного ЭКГ-Бругада-паттерна 
типа 1, или только с электрокардиографи-
ческими изменениями, индуцированны-
ми приемом лекарств, является низким,  
и такие пациенты обычно находятся под 
наблюдением врача без лечения. Пациен-
ты с обмороком в анамнезе имеют про-
межуточный риск, а пациенты со спон-
танным ЭКГ-паттерном Бругада типа 1, 
выжившие после остановки сердца, под-
вергаются наибольшему риску сердечных 
событий. Положительная семейная исто-

рия синдрома Бругада или ВСС не явля-
ется значимым предиктором нежелатель-
ных явлений при синдроме Бругада.

Медикаментозная терапия синдрома 
Бругада не разработана. Для лечения непре-
рывно рецидивирующих ЖА предлагается 
использовать хинидин, изопротеренолол  
и тедисамил, но применение этих препа-
ратов не имеет доказательной клиниче-
ской базы [16]. Всем пациентам с синдро-
мом Бругада и остановкой сердечной де-
ятельности в анамнезе, и/или имеющим 
историю документированной спонтанной 
устойчивой ЖТ, показана установка им-
плантируемого автоматического кардио-
вертера-дефибриллятора, которая являет-
ся на сегодняшний день единственным 
методом, позволяющим статистически до-
стоверно снизить риск ВСС симптомным 
пациентам [16, 19]. Имеются сведения, 
что эпикардиальная катетерная абляция 
аномальных областей передней части вы-
носящего тракта правого желудочка спо-
собствует снижению частоты повторных 
эпизодов ФЖ и нивелированию подъема 
сегмента ST на ЭКГ [20].
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