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С
индром Бругада (СБ) – наследственная сердечная каналопатия, 
характеризующаяся повышенным риском развития внезапной 
сердечной смерти (ВСС). Несмотря на редкую встречаемость синдрома 
СБ в популяции, своевременная диагностика и стратификация риска 

является актуальной задачей на сегодняшний день. 
Наличие обмороков аритмического генеза в сочетании со спонтанным 

электрокардиографическим паттерном СБ 1-го типа является надежным 
маркером неблагоприятного прогноза, в то время как в группе с неаритми-
ческими синкопальными состояниями не наблюдается повышенного риска 
жизнеугрожающих желудочковых тахиаритмий. Тем не менее этиологию 
синкопальных состояний трудно определить в 30% случаев, что является 

актуальной проблемой на сегодняшний день. Известно, что данные, полу-
ченные с помощью имплантируемых петлевых регистраторов, изменяли 
терапевтический подход у 20–36% пациентов с СБ, имеющих необъясни-
мые обмороки, что является важным аспектом стратификации риска ВСС  
у данной группы пациентов. 

В данной статье представлен краткий обзор медицинской литературы 
и клинический случай диагностики синкопальных состояний у пациента  
с ВСС. Описаны современные подходы к диагностике, профилактике и ле-
чению, включая катетерную аблацию и генную терапию. Дана клиническая 
характеристика течения заболевания у пациента, приведены данные его 
лабораторного и инструментального исследования. 
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T
he Brugada syndrome (BrS) is an inherited disorder associated  
with increased risk of sudden cardiac death (SCD). Despite the rare occur- 
rence of BrS, timely diagnosis and risk stratification are important 
tasks today.

The presence of syncope of arrhythmic origin in conjunction with a spon-
taneous ECG pattern of BrS type 1 is a reliable indicator of a poor prognosis. 
Conversely, in the group with non-arrhythmic syncope, there is no increased 
risk of life-threatening ventricular tachyarrhythmias. However, the etiology  
of syncope is difficult to determine in 30% of cases. It is known that data obtained 

using implantable loop recorders can change therapy strategy in 20–36%  
of patients with BrS with unexplained syncope, what is a factor in stratifying 
the cardiac risk of sudden death in this group of patients. 

The article provides a brief overview of the medical literature and il-
lustrates instances of the diagnosis of syncope in a patient with BrS. Modern 
approaches of diagnosis and treatment of BrS including catheter ablation 
and gene therapy are discussed. The clinical characteristics of the disea-
se and the data of laboratory and instrumental studies of presented case  
are given.

Введение
Синдром Бругада (СБ) – наследственная 

сердечная каналопатия, характеризующаяся  
наличием типичного клинико-электрокардио- 
графического симптомокомплекса [1], включа
ющего особую форму блокады правой ножки  
пучка Гиса (БПНПГ) с подъёмом сегмента ST 
в одном или нескольких правых грудных 
отведениях на электрокардиограмме (ЭКГ), 

отсутствием структурной патологии сердца 
и различными жизнеугрожающими желу-
дочковыми аритмиями (ЖА), которые при-
водят к резкому повышению риска развития 
внезапной сердечной смерти (ВСС) [2]. Рас-
пространенность синдрома Бругада во всем 
мире составляет около 0,05%. Впервые спец-
ифические изменения на ЭКГ конечной час
ти желудочкового комплекса у пациентов 
с синкопальными состояниями или ВСС были 
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описаны в 1992 году испанскими кардиоло-
гами Педро Бругада (Pedro Brugada) и Джо-
зепом Бругада (Josef Brugada) [3].

Этиопатогенез синдрома Бругада
Ранее CБ был описан как аутосомно-до-

минантное наследственное заболевание с не-
полной пенетрантностью и отсутствием струк-
турной патологии сердца [8]. 

Генетическая форма синдрома Бругада 
вызвана мутациями гена SCN5A. Это ауто
сомно-доминантное генетическое заболева
ние, что означает, что оно может быть унас
ледовано только от одного родителя. Однако  
у некоторых людей развивается новая мута
ция гена, указывая на то, что СБ не всегда явля-
ется наследуемым заболеванием. Отсутствие 
значимых структурных заболеваний сердца  
у пациентов с СБ может быть подтверждено 
при помощи эхокардиографии и ангиогра-
фии [9, 10]. Однако в некоторых исследова-
ниях магнитно-резонансная томография в не-
которых подгруппах пациентов с СБ выявила 
увеличение объемов и нарушение амплитуды 
движения стенки правого желудочка (ПЖ), 
а также увеличение размеров выносящего  
тракта ПЖ (ВТПЖ) [11]. Патомеханизм, на-
блюдаемый у пациентов с СБ, включает в себя 
нарушения деполяризации и реполяризации, 
воспалительные изменения в кардиомиоци-
тах и фиброз в ВТПЖ и/или ПЖ [12]. Недав-
нее исследование, проведенное на сердцах 
умерших пациентов c СБ, показало наличие 
бивентрикулярного фиброза миокарда, осо-
бенно в эпикарде ВТПЖ [13]. В миокарде 
ПЖ у ряда больных с СБ 1 типа наблюдают-
ся гистологические изменения, сравнимые 
по изменениям с аритмогенной кардиомио-
патией ПЖ (АДПЖ), которые могут указы-
вать на возможные аутоиммунные причины 
воспаления миокарда у больных с СБ. Кроме 
того, аритмогенный субстрат при наличии час
тых пароксизмов желудочковой тахикардии  
и/или фибрилляции желудочков (ЖТ/ФЖ) так-
же может встречаться в левом желудочке [4].

На сегодняшний день идентифицировано 
более 20 причинных генов, связанных с раз-
витием этой кардиологической патологии. 
Первое генетическое изменение, которое свя-
зали с развитием СБ, было обнаружено в гене 
SCN5A, который кодирует синтез сердечной  
α-субъединицы потенциал-зависимого натрие
вого канала Nav1.5 [14]. Этот канал обеспе-
чивает поступление ионов натрия в клетку  
и играет главную роль в проведении сердеч-
ного сокращения, координации и поддержа-
нии нормального сердечного ритма. Также 
этот канал обеспечивает поздний входящий 
натриевый ток (INaL), который влияет на ре-
поляризацию и рефрактерность сердечной  

ткани. Мутации гена SCN5A, которые умень-
шают пик тока INav1.5 ведут к развитию фе-
нотипа СБ. Это основополагающее открытие 
обеспечило критическое понимание механиз
ма СБ и выделило снижение плотности INa  
как краеугольный камень патофизиологии, 
лежащий в основе этого состояния. С момен-
та идентификации гена SCN5A в 1998 году  
в качестве первого генетического виновника, 
было выявлено более 450 патогенных вариан-
тов в 24 генах, которые связывают с разви-
тием синдрома Бругада (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). Несмотря на то, что спи-
сок генов, ассоциированных с развитием СБ, 
значительно пополнился за последние пять 
лет, заболевание генетически подтверждает-
ся с частотой 30–35% среди всех клинически 
диагностированных и не вызывающих со-
мнений случаев синдрома Бругада [15, 16].

Патогенез жизнеугрожающих  
желудочковых аритмий  
и внезапной сердечной смерти  
при синдроме Бругада

Ключевым звеном в генезе жизнеугро-
жающих ЖА при СБ является выраженная 
дисперсия характеристик параметров реф-
рактерности в миокарде правого желудочка. 
При СБ появляется ионный дисбаланс в фазе 1  
потенциала действия (ПД) кардиомиоцита,  
обусловленный снижением суммарного входя-
щего натриевого тока, следовательно, происхо-
дит увеличение транзиторного исходящего 
тока в процентном соотношении. Снижение 
плотности каналов INa и ICa-L, образую-
щих входящие ионные токи, по отношению  
к значительной плотности исходящего ка-
лиевого тока (Ito) или ускоренная инактива-
ция натриевых и кальциевых каналов ведет  
к преждевременной реполяризации и слиш-
ком короткому ПД преимущественно в клет-
ках эпикарда правого желудочка, тогда как  
в эндокарде реполяризация протекает нор-
мально [17]. В результате возникает электриче-
ская дисперсия возбуждения в разных слоях 
выносящего тракта правого желудочка в на-
чале реполяризации, что на ЭКГ отражается 
в виде подъема сегмента ST. Характерные 
изменения именно в правых грудных отве-
дениях (V1-V2) отражают нарушения репо- 
ляризации, которые происходят в эпикарди-
альном слое миокарда правого желудочка 
и не затрагивают эпикард левого желудоч-
ка, что обусловлено меньшей плотностью 
тока Ito. Показано, что различная скорость 
реполяризации в эпи- и эндокардиальных 
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П р и м е ч а н и е: A – потенциал действия (ПД) эпикарда, миокарда и эндокарда в норме, Б,В – ПД эпикарда, миокарда и эндокарда при синдроме Бругада, 
Г – неоднородность реполяризации при синдроме Бругада: пространственно-неоднородная потеря фазы плато ПД в выводном отделе правого желудочка создает 
трансмуральный электрический градиент в толще сократительного миокарда. Д – фаза 2 re-entry при синдрома Бругада: эндокард, нормально проводящий ПД, 
может стать источником повторного возбуждения преждевременно реполяризованного эпикарда в фазу 2, который может инициировать преждевременные 
желудочковые комплексы и полиморфную желудочковую тахикардию/фибрилляцию желудочков.

N o t e: action potential of the epicardium, myocardium and endocardium in normal conditions (A) and in Brugada syndrome (B,C). The spatially heterogeneous loss  
of the plateau phase of AP in the outflow tract of the right ventricle creates a transmural electrical gradient in the thickness of the contractile myocardium (D). The endocardium,  
in which AP proceeds normally, can become a source of re-excitation of the prematurely repolarized epicardium in phase 2, which can initiate premature ventricular complexes 
and polymorphic VT/VF (E).

Рисунок 1.  
Потенциал действия 
эпикарда, миокарда  
и эндокарда в норме  
и при синдроме 
Бругада (адаптировано 
из Antzelevitch C. et al., 
2006 [43])

Figure 1.  
Action potential  
of the epicardium, 
myocardium and 
endocardium in normal 
conditions and in Brugada 
Syndrome (adapted  
from Antzelevitch et al., 
2006 [43])
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отделах правого желудочка обеспечивает 
условия для возникновения желудочковых 
аритмий по механизму «re-entry».

Участки миокарда (преимущественно эн-
докард), с сохраненным в фазу 2 плато, име-
ют большую продолжительность ПД и могут 
деполяризовать и реактивировать область, 
имеющую короткий ПД (преимущественно 
эпикард), образуя преждевременные желу-
дочковые комплексы, которые, в свою оче-
редь, могут запустить полиморфную ЖТ/ФЖ.  
Коллектив авторов Antzelevitch C. et al. на-
звали такой механизм развития аритмий 
«re-entry 2-й фазы» [2]. Схематическое изоб
ражение изменений ПД эпикарда правого же-
лудочка, лежащие в основе СБ (рис. 1). 

ЭКГ-диагностика синдрома Бругада
Электрокардиографическая диагности-

ка СБ на сегодняшний день характеризует-
ся двумя типами изменений сегмента ST 
в отведениях V1–V3 [6]. Тип 1, описанный 
в 1992, характеризуется значительной эле-
вацией сегмента ST, принимающей «сводча-
тую» конфигурацию («coved») с амплитудой 
J волны или элевацией сегмента ST > 2 мм 
на пике, в сочетании с негативной направ-
ленностью T волны. Тип 2 также имеет высо-
кое начало элевации сегмента ST, но, в этом 
случае, амплитуда J волны дает начало по-
степенному убыванию элевации сегмента ST,  
застывающем на уровне > 1 мм выше изо-
линии, переходящий в положительный 
или двухфазный зубец T, что в результате 
приводит к «седловидной» конфигурации 
(«saddleback»). 

Ряд авторов выделяют отдельно третий 
тип ЭКГ паттерна СБ, напоминающий по своей 
конфигурации тип 2, однако в данном случае 
подъем сегмента ST не превышает 1 мм [7]. 

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

рочен в связи с уменьшением второй фазы 
трансмембранного ПД в эпикарде;

• иногда удлинен интервал PR;
• замедление проводимости в правом 

желудочке: наличие зубца r’ и удлиненный 
комплекс QRS в правых грудных отведе-
ниях по сравнению с левыми грудными от-
ведениями;

• наблюдаются наджелудочковые арит-
мии, в основном, фибрилляция предсердий, 
пароксизмы ЖТ (преимущественно поли-
морфной) и ФЖ; 

• иногда могут наблюдаться зубец r’  
в aVR ≥ 3 мм, а также феномен ранней ре-
поляризации желудочков в нижних отведе-
ниях, расщепление комплекса QRS, альтерна-
ция зубца Т после введения аймалина (I класс 
ААТ) и другие изменения (рис. 2).

Дифференциальная диагностика 
Дифференциальный диагноз СБ прово-

дится между блокадой ПНПГ, ишемической 
болезнью сердца и тромбоэмболией легоч-
ной артерии. Кроме того, изменения на ЭКГ, 
сходные с СБ могут отмечаться при ранней 
реполяризации, остром перикардите, неспе
цифических физиологических явлениях (при-
ем пищи, изменения позы, эмоциональный 
стресс), гипервентиляции легких. травмы 
центральной нервной системы, нарушения 
движения стенки левого желудочка, элект
ролитных нарушениях, употреблении нар-
котиков [6]. 

Фармакологические пробы  
и верификация диагноза  
при синдроме Бругада

При клиническом подозрении на CБ 
при отсутствии спонтанного подъема сег-
мента ST 1 типа рекомендуется фармаколо-
гическая проба с использованием блокато-
ра натриевых каналов. Список препаратов, 
используемых для этой цели, представлен 
в таблице.

Рисунок 2.  
Электрокардиограмма 
при синдроме Бругада 
(адаптировано  
из Antzelevitch, C. et al., 
2016 [44])

Figure 2.  
ECG patterns in Brugada 
syndrome (adapted 
from Antzelevitch, C.  
et al., 2016 [44])

1 Тип 1 Тип 1 Тип

V1

V2

V3

Type 2

V1

V2

V3

Type 1 Type 3
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Препарат Режим дозирования Путь введения

Аймалин 1 мг/кг за 5 минут в/в

Флекаинид 2 мг/кг за 10 минут
400 мг в/в перорально 

Прокаинамид (Новокаинамид) 10 мг/кг за 10 минут в/в
Пилсикаинид 1 мг/кг за 10 минут в/в

П р и м е ч а н и е: в/в – внутривенно

Drug Dosage Route of administration 

Ajmaline 1 mg/kg over 10 minutes IV

Flecainide 2 mg/kg over 10 minutes 
400 mg

IV
PO

Procainamide (Novocainamide) 10 mg/kg over 10 minutes IV
Pilsicainide 1 mg/kg over 10 minutes IV

N o t e: IV – intravenously, PO – perorally

Проба не показана бессимптомным па-
циентам с ЭКГ-паттерном СБ 1 типа в ис-
ходных условиях из-за отсутствия допол-
нительной диагностической ценности. Эти  
провокационные тесты также не рекомен-
дуются в тех случаях, когда документаль-
но подтверждено, что лихорадка вызывает 
ЭКГ-паттерн 1 типа СБ, кроме как в науч-
но-исследовательских интересах.

Бессимптомные пациенты с семейным  
анамнезом СБ или ВСС должны быть про-
информированы о целесообразности прове-
дения теста с блокатором натриевых каналов 
для верификации диагноза. Однако пациен-
тов следует информировать о том, что ника-
кая терапия не может быть рекомендована 
независимо от результата, поскольку долго-
срочный риск у пациентов с СБ, диагности-
рованным с помощью этого теста, значи-
тельно ниже, чем риск у пациентов со спон-
танным ЭКГ-паттерном 1 типа. Пациентов 
также следует информировать о потенциаль- 
ном риске фармакологического теста и о воз-
можных эмоциональных последствиях поло
жительного результата, при котором специ

Тест считается положительным при по-
лучении картины ЭКГ, характерной для СБ 
1-го типа, и его следует прекратить в случае 
частых желудочковых экстрасистол (ЖЭС) 
или других аритмий, а также расширения 
QRS на 130% по сравнению с исходным зна-
чением. В качестве альтернативы можно ис-
пользовать так называемый «тест полного 
желудка», предложенный для диагностики 
СБ. При этом мониторирование ЭКГ прово-
дят до и после обильного приема пищи. 

Использование дополнительных «высо-
ких прекардиальных электродов» располо-
женных на одно межреберье выше грудных 
отведений чем V1–V2 достоверно повышает 
чувствительность распознавания спонтан-
ной элевации сегмента ST (рис. 3). 

Элевация сегмента ST (особенно при ЭКГ- 
паттерне 1 типа СБ), зарегистрированная  
с помощью холтеровского монтирования (ХМ) 
ЭКГ после приема пищи или во время сна, 
является более физиологичной, что может 
иметь большую диагностическую и прогно-
стическую ценность в сравнении с фармако-
логическими пробами. 

Таблица.  
Фармакологические 
пробы для верификации 
синдрома Бругада 
(адаптировано  
из Antzelevitch C.et al., 
2005 [9])

Table.  
Pharmacological tests 
for verification  
of Brugada syndrome 
(adapted from 
Antzelevitch C. et al., 
2005 [9])

Рисунок 3.  
Альтернативное 
наложение электродов 
при синдроме Бругада

Figure 3.  
Alternative ECG lead 
placement for Brugada 
syndrome

П р и м е ч а н и е: обратите внимание, что V3 располагается в 3-м межреберье над V1 (V1ic3), а V5 на одно межреберье выше, чем V2 (V2ic3)

N o t e: V3 is placed in the 3rd intercostal space above V1 (V1ic3), and V5 is placed in the 3rd intercostal space above V2 (V2ic3)

Рукоятка
Грудина

Manubrium
Sterni

Brugada
leads

Отведения
Бругада
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фическое лечение отсутствует, только про
филактика. Решение о том, следует ли выпол-
нять фармакологическую пробу в конечном  
итоге должно оставаться за хорошо инфор-
мированным пациентом.

Проведение аймалиновой пробы у детей 
проблематично по двум причинам. Во-пер-
вых, тест, очевидно, менее чувствителен  
у детей, чем у взрослых. Во-вторых, тест свя-
зан с большим риском неблагоприятных со-
бытий. По некоторым данным у 10% детей, 
прошедших тест с аймалином, включая 3% 
бессимптомной подгруппы, наблюдалась ус- 
тойчивая ЖТ. Также следует соблюдать осто-
рожность при проведении провокации бло-
каторами натрия у взрослых с известной 
патогенной мутацией натриевых каналов 
или у пациентов с удлиненными интерва-
лами PR, что может указывает на носитель-
ство мутации гена SCN5A.

Диагностика синдрома Бругада
В соответствии с рекомендациями Heart 

Rhythm Society (HRS) и European Heart Rhythm 
Association (EHRA) 2013 и 2021 года, Шанхай-
ский форум подтвердил, что только элевация 
сегмента ST 1-го типа (сводчатого типа) с вы-
сотой сегмента ST ≥ 2 мм в правых грудных 
отведениях (V1–V3), расположенных в 4-м, 
3-м или 2-м межреберье, может считаться 
диагностическим признаком СБ. Заключе-
ние Шанхайского форума также соглашается 
с ранним постулатом экспертов HRS/EHRA  
о том, что ЭКГ-паттерны 2-го типа или 3-го ти- 
па не могут заменить спонтанный ЭКГ-паттерн 
1-го типа, если только они не преобразовались 
в 1-й тип на фоне лихорадки или введе- 
ния блокаторов натриевых каналов. Отли-
чительной особенностью Шанхайской диа-
гностической шкалы, по сравнению с руко-
водством HRS/EHRA, является условие для 
диагностирования СБ в тех случаях, когда 
элевация сегмента ST 1-го типа наблюдается 
исключительно при использовании блока-
торов натриевых каналов. В некоторых слу-
чаях для подтверждения диагноза, помимо 
ЭКГ проявлений, требуется наличие одного 
из следующих дополнительных критериев: 

• документированная ФЖ/полиморф-
ная ЖТ; 

• аритмогенный обморок;
• ВСС в семье у лиц моложе 45 лет с нега-

тивным заключением аутопсии;
• Бругада-паттерн сводчатого типа у чле-

нов семьи или ночное агональное дыхание.
Индуцируемость ЖТ/ФЖ одним или дву-

мя экстрастимулами во время проведения 
эндокардиального электрофизиологическо-
го исследования (ЭФИ) также подтверждает 
диагноз СБ в данных обстоятельствах [18]. 
Таким образом, согласно Шанхайской шкале, 

лекарственно-индуцированный ЭКГ-паттерн 
1-го типа может быть использован для диаг
ностики СБ только в том случае, когда он 
сопровождается одним из указанных выше 
критериев. 

Феномен или cиндром Бругада?
По аналогии с известным синдромом Воль-

фа Паркинсона-Уайта (WPW) существует мне-
ние о том, что при наличии изменений ЭКГ  
1 типа СБ, но при отсутствии клинических 
проявлений данное состояние характеризу-
ют как «феномен Бругада». Однако данное 
утверждение ошибочно, так как в основе СБ 
лежит каскад геномных, микроструктурных 
и электрофизиологических нарушений вне 
зависимости от наличия клиники у пациен-
та на момент осмотра. Таким образом, ис-
пользование термина «феномен Бругада» 
не правомерно.

Несмотря на это в последние годы поя-
вилось новое понятие – фенокопия Бруга-
да (ФБ) [19–21]. Под ним понимают клини-
ческий феномен, который этиологически 
отличается от истинного врожденного СБ. 
При ФБ бругадоподобные изменения, ре-
гистрируемые на ЭКГ, идентичны таковым 
при истинном СБ, но возникают они у паци-
ентов с различной кардиальной (и не толь-
ко) патологией и являются преходящими. 

Диагностические различия между ФБ 
и СБ основаны на нескольких ключевых осо-
бенностях. Во-первых, пациенты с ФБ имеют  
обратимое основное состояние, которое вы
зывает ЭКГ-картину СБ. Как только это ос-
новополагающее условие разрешается, про
исходит нормализация ЭКГ, в отличие  
от случаев с истинным СБ. Во-вторых, па-
циенты с ФБ имеют низкую клиническую 
вероятность ВСС в отличие от пациентов 
с истинным СБ, которые часто имеют в ана-
мнезе пароксизмы ЖТ/ФЖ, обмороки или 
отягощенный семейный анамнез по ВСС. 
В-третьих, при проведении лекарственного 
теста с блокаторами натриевых каналов па-
циенты с ФБ дают отрицательный резуль-
тат, в то время как у пациентов с истинным 
врожденным СБ ответ на провокационный 
тест положительный. В настоящее время 
предложены следующие диагностические 
критерии, на основании которых можно раз-
личить ЭКГ-паттерны 2 типа СБ от его фено-
копии по грудным отведениям, описанные 
Chevallier et al. [22] (рис. 4).

Данные критерии основываются на изме-
рении угла β и длины основания треугольни-
ка, образованного перпендикуляром, про-
веденным на 5 мм ниже от максимального 
подъема r’ волны [23]:

• угол β: значение β ≥ 58 означает высо-
кий риск спонтанной трансформации ЭКГ 
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паттерна СБ в 1 тип или на фоне введения 
I класса антиаритмических препаратов [24].

• длина основания треугольника ≥ 4 мм 
указывает на высокую вероятность наличия 
СБ у исследуемого пациента [25].

Стратификация риска
Точная стратификация и лечение лиц 

с высоким риском ВСС являются основными 
проблемами клинического ведения пациен-
тов с СБ. Синкопальные состояния являют-
ся неоспоримым фактором риска и встреча-
ется по разным данным у трети пациентов  
с СБ. По данным мультицентровых рандоми-
зированных исследований у 17–62% пациентов 
с СБ возникает новое аритмическое событие 
через 48–84 месяцев после постановки диа-
гноза, которое может стать причиной ВСС [26].  
Кроме того, большинство исследований схо-
дятся во мнении, что наличие обмороков 
в сочетании со спонтанным ЭКГ-паттерном 
СБ 1-го типа является надежным маркером 
плохого прогноза – от 6% до 19% пациентов 
будут иметь аритмические явления в тече-
ние 24–39 месяцев после наблюдения [27]. 
Рекомендуется провести тщательную диаг
ностику для исключения вазовагального  
и/или нейроопосредованного обморока у па-
циентов с СБ, поскольку в группе с неарит-
мическими синкопальными состояниями  
не наблюдается повышенного риска жизне-
угрожающих желудочковых тахиаритмий 
[28, 29].

Тем не менее этиологию синкопальных 
состояний трудно определить в 30% слу-

чаев, что является актуальной проблемой  
на сегодняшний день. В небольших исследо-
ваниях было показано, что данные, получен-
ные с помощью имплантируемых петлевых 
регистраторов, изменяли терапевтический 
подход у 20–36% пациентов с СБ, имеющих 
необъяснимые обмороки [30–32].

На сегодняшний момент не были сфор-
мулированы однозначные рекомендации 
по стратификации риска у бессимптомных 
пациентов. Неясность относительно тяже-
сти заболевания в этой группе и значимости 
индуцируемости ЖТ/ФЖ во время ЭФИ 
для выявления пациентов с высоким риском 
усугубляет трудности. Сообщаемая годовая 
частота аритмических событий у бессимп
томных пациентов с СБ включает в себя  
от 0,5% до 1,2%, что в свою очередь приводит 
к 12% злокачественных ЖА при 10-летнем на-
блюдении в популяции со средним возрастом 
40 лет [33–35]. Также важным фактором рис
ка при СБ является ЭКГ паттерн 1-го типа, 
вызванный лихорадкой или приемом пищи, 
поскольку пациенты, демонстрирующие эту 
особенность, имеют промежуточный риск 
внезапной смерти [36]. Противоречивые дан-
ные свидетельствуют о том, что у пациентов 
с симптомами легче вызвать аритмии во вре-
мя ЭФИ. Документ экспертного консенсуса 
и текущие рекомендации по предотвращению 
внезапной смерти (HRS/EHRA) не препят-
ствуют проведению ЭФИ (класс IIb) для стра-
тификации СБ, а просто утверждают, что им-
плантируемый кардиовертер-дефибрилля-
тор (ИКД) может рассматриваться в случаях 
индуцируемых желудочковых аритмий [37].  
Использование ЭФИ для стратификации 
риска поддерживается несколькими круп-
ными проспективными регистрами и недав-
ним объединенным анализом индивидуаль-
ных данных пациентов, который включал  
8 проспективных исследований [38]. Желу-
дочковый рефрактерный период < 200 мс 
также был предложен в качестве предиктора 
нежелательных явлений при СБ. У женщин 
с СБ обычно наблюдаются более доброкаче-
ственные клинические проявления с более 
низким процентом СБ 1 типа на ЭКГ и мень-
шей распространенностью симптомов [39]. 
Однако аритмические события по-прежнему 
случаются у женщин и на сегодняшний день 
не существует подходящих предикторов рис
ка с учетом половой принадлежности.

В настоящее время нет опубликованных 
убедительных исследований, посвященных 
прогностической ценности генетического 
анализа. Результативность генетического тес
тирования у пациентов с СБ составляет при-
мерно 20% с геном SCN5A, как единственного 
имеющего клиническое значение [40]. Инте-
ресно, что ни семейный анамнез внезапной  

Рисунок 4.  
Критерии  
дифференциальной 
диагностики синдрома 
Бругада от его  
фенокопии  
(адаптировано  
из Brugada J, et al., 
2018 [45])

Figure 4.  
Criteria for differential 
diagnosis of Brugada 
syndrome from its 
phenocopy (adapted 
from Brugada J. et al., 
2018 [45])

Тип 1 – Куполообразный
(диагностический)

Тип 2 – Седловидный
(не диагностический)

Угол β > 58 °

Основание > 4 мм

Type 1 – “Coved”
(diagnostic)

Type 2 – “Saddle-back”
(non-diagnostic)

β angle ≥ 58 °

Base of triangle ≥ 4 mm
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смерти, ни наличие мутации SCN5A не были 
идентифицированы как факторы риска ни  
в одной из крупных серий исследований, 
опубликованных на сегодняшний день. Од-
нако комбинации факторов риска со специ
фическими генетическими мутациями мо-
гут быть прогностическими, например, соче-
тание мутации SCN5A с внезапной смертью 
в анамнезе у молодого родственника первой 
степени родства (возраст < 35 лет). И наобо-
рот, наличие общих полиморфизмов, локали-
зованных в SCN5A, может уравновешивать 
некоторые вредные последствия патогенных 
вариантов, приводя к более легкому феноти-
пу СБ и, предполагая возможность того, что 
полиморфизм может быть полезным инстру-
ментом в стратификации риска [41]. Согласно  
последним рекомендациям HRS/EHRA генети-
ческое тестирование на мутацию гена SCN5A 
рекомендовано всем пациентам с СБ (класс 
рекомендаций IC). Рутинное генетическое 
типирование может быть рассмотрено у род-
ственников пациента с СБ для дальнейшей 
их диагностики, но не может служить для 
оценки стратификации риска у данной ко-
горты пациентов.

Лечение при синдроме Бругада
На сегодняшний момент специфическо-

го лечение СБ, которое может быть рекомен-
довано пациентам не существует. Для боль-
шинства применяются немедикаментозные  
меры воздействия: всем пациентам с уста
новленным диагнозом «синдром Бругада» 
рекомендуется избегать избыточного упот
ребления алкоголя, переедания, приема ме-
дикаментов, которые снижают доступность 
и/или функциональность натриевых кана-
лов, независимо от наличия или отсутствия 
симптомов, или электрокардиографических 
проявлений заболевания. Также пациентам 
необходимо избегать экзогенной гипертер-
мии (например, посещения парных) и неза-
медлительно принимать жаропонижающие  
препараты при возникновении лихорадки лю-
бой этиологии. Риск серьезных неблагоприят
ных сердечных событий у бессимптомных 
пациентов без спонтанного ЭКГ-Бругада-пат-
терна типа 1 или только с электрокардио-
графическими изменениями, индуцирован-
ными приемом лекарств, является низким, 
и такие пациенты обычно находятся под на-
блюдением врача без лечения. Пациенты с об-
мороком в анамнезе имеют промежуточный 
риск, а пациенты со спонтанным ЭКГ-пат-
терном Бругада типа 1, выжившие после ос
тановки сердца, имеют наибольший риск 
сердечно-сосудистых событий. Медикамен-
тозная терапия синдрома Бругада не разра-
ботана. Для лечения непрерывно рециди

вирующих ЖА предлагается использовать 
хинидин, изопротеренолол и тедисамил, но 
применение этих препаратов не имеет дока-
зательной клинической базы. Всем пациен-
там с СБ и остановкой сердечной деятель-
ности в анамнезе, и/или имеющим историю  
документированной спонтанной устойчивой 
ЖТ, показана установка ИКД, которая явля-
ется на сегодняшний день единственным 
методом, позволяющим статистически до-
стоверно снизить риск ВСС у симптомных 
пациентов. Имеются сведения, что эпикар-
диальная катетерная аблация областей пе-
редней части выносящего тракта правого 
желудочка, имеющей декрементые свойства 
и поздние фрагментированные потенциалы, 
способствует снижению частоты повторных 
эпизодов ФЖ и нивелированию подъема 
сегмента ST на ЭКГ [42]. Современной пер-
спективой лечения пациентов с СБ является 
генная терапия, направленная на регулятор 
транспорта белка MOG1 (также известный 
как фактор высвобождения гуаниновых нук
леотидов RAN), что может успешно обратить 
вспять функциональные нарушения сердца, 
ассоциированные с СБ [43]. 

Катетерная аблация  
при синдроме Бругада

На первый взгляд кажется, что при пер-
вичных электрических заболеваниях, таких 
как СБ, отсутствует субстрат для аблации (та-
кой как зоны рубцовых изменений, фиброз,  
жировая инфильтрация, как при аритмоген-
ной кардиомиопатии). Однако недавние ис-
следования связали СБ с интерстициальным  
фиброзом эпикардиальной поверхности и сни
жением экспрессии щелевых соединений  
в ВТПЖ. Катетерная аблация (аритмогенного 
субстрата и ЖЭС, являющихся триггерами 
ЖТ/ФЖ) выполняется при СБ только для па- 
циентов с частыми пароксизмами ЖТ, раз
рядами ИКД и электрическими штормами 
вследствие пароксизмальной ЖТ/ФЖ. Основ
ные подходы катетерной аблации при СБ:

• катетерная аблация (преимущественно) 
эпикардиального субстрата (фиброз, зоны за- 
медленного проведения) у пациентов с час
тыми пароксизмами ЖТ/ФЖ;

• элиминация триггеров (пусковой ЖЭС), 
преимущественно из ВТПЖ/ПЖ, запуска-
ющих пароксизмы ЖТ/ФЖ;

• эндокардиальная аблация субстрата (вы-
является у < 20% пациентов – зоны замед-
ленного проведения, фрагментированных/
фракционированных сигналов).

Профилактическая аблация субстрата 
при СБ без пароксизмов ЖТ/ФЖ не рекомен-
дуется.
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Результаты одного из мета-анализов 
продемонстрировали, что как эндокардиаль- 
ная (при ЖЭС), так и эпикардиальная абла-
ция одинаково эффективны в снижении реци-
дивов ЖА, что указывает на наличие арит-
могенных субстратов в этих участках [5].

Субстратное картирование обеспечивает 
более высокую точность в идентификации 
аритмогенного участка. Исследование пока-
зало, что субстратное электроанатомическое 
3D картирование позволяет выявить арит-
могенные субстраты в эпикардиальной час
ти ПЖ почти в 99% случаев. 

Аномальные сигналы внутрисердечной 
электрограммы, наблюдаемые при СБ, ха
рактеризуются низкой частотой и продол-
жительностью, отличаются от дискретных,  
изолированных поздних потенциалов, обыч-
но наблюдаемых в фиброзных рубцах, воз-
никших в результате инфаркта миокарда. 
Устранение поздних фрагментированных 
потенциалов и триггеров ЖЭС путем абла-
ции очень эффективно в уменьшении реци-
дивов ЖТ, ассоциированных с СБ. 

Клинический случай
Пациент Б., 28 лет, поступил на стацио-

нарное лечение в ГУ РНПЦ «Кардиология»  
в плановом порядке. На момент поступле-
ния предъявлял жалобы на потери созна-
ния во время резкого изменения положения 
тела в пространстве (резкое вставание, по-
вороты головы). Данные обморочные и пре-
добморочные состояния беспокоили от 3  
до 5 раз за месяц. Со слов пациента, до потери 
сознания чувствовал сердцебиение и мелька-
ние мушек перед глазами. Недержание мочи 
и стула во время приступов не наблюдалось. 
До момента полной потери сознания успе-

вал присесть или облокотиться на предметы, 
людей рядом и позвать на помощь. Данные 
состояния продолжались несколько секунд.  
Семейный анамнез не отягощен по материн
ской линии. По отцовской линии с родствен-
никами контакт не поддерживает. Вредные 
привычки и приём психотропных, наркотиче-
ских веществ и других препаратов отрицает.  
На момент осмотра состояние удовлетвори-
тельное. Тоны сердца ясные, ритм правиль-
ный, шумов нет. Частота сердечных сокра-
щений (ЧСС) – 67 в минуту, артериальное  
давление (АД) – 120/80 мм рт. ст. Общий  
и биохимический анализ крови, общий ана-
лиз мочи, эхокардиография без патологиче-
ских изменений. На ЭКГ, зарегистрированной 
при поступлении, определяется синусовый 
ритм, ЧСС – 54 в минуту, подъем сегмента ST  
в V1-V2, бругадоподобные изменения 2 типа 
(рис. 5, а). В палате интенсивной терапии 
кардиологического отделения № 2 под дина-
мическим наблюдением витальных функ-
ций пациенту Б. была выполнена фармаколо-
гическая проба с новокаинамидом (10 мг/кг  
массы тела, внутривенно на разведении 
0?9% NaCl 20 ml в течение 10 минут (ско-
рость инфузии 120 мл/час). Во время прове-
дения новокаинамидовой пробы у пациента  
на 3 минуте наблюдается элевация сегмента  
SТ по 1 типу, а также изменения высоты J волны 
более чем на 2 мм (0,2 мВ) от исходных значе-
ний (рис. 5, б). Во время динамического на-
блюдения пациента в палате интенсивной 
терапии спустя сутки после плотного обеда 
у пациента наблюдается спонтанный паттерн 
СБ первого типа (рис. 5, в).

Учитывая данные анамнеза (транзитор-
ный паттерн СБ 1 типа, положительная про-
ба с новокаинамидом, синкопальные состоя-
ния неясной этиологии) пациенту выставлен 
диагноз СБ, а также было принято решение 

Рисунок 5. 
«Бругада-подобные» 
изменения  
на электрокардиограмме

Figure 5.  
Brugada-like changes  
on the electrocardiogram

П р и м е ч а н и е: а – ЭКГ-паттерн синдрома Бругада 2-го типа (на момент поступления), б – трансформация в ЭКГ-паттерн синдрома Бругада 1-го типа (на фоне 
введения новокаинамида), в – спонтанный ЭКГ-паттерн синдрома Бругада 1 типа (после приёма пищи)

N o t e: a – ECG pattern of Brugada syndrome type 2 (at the time of admission), b – transformation into ECG pattern of Brugada syndrome type 1 (during the administration of 
novocainamide), c – spontaneous ECG pattern of Brugada syndrome type 1 (after a meal)
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о генетическом типировании гена SCN5A, 
продолжении динамического наблюдения 
при помощи имплантируемого петлевого 
регистратора с возможностью дистанцион-
ного мониторирования MEDTRONIC LINQ 
для дальнейшей стратификации риска и ре-
шении вопроса об имплантации ИКД. Па-
циенту было рекомендовано эндокардиаль-

ное ЭФИ исследование, от которого пациент 
воздержался. 

Перед выпиской пациенту были даны 
рекомендации по избеганию факторов рис
ка, способных провоцировать жизнеугра-
жающие нарушения ритма сердца, а также 
по эксплуатации петлевого регистратора и ухо-
ду за послеоперационной раной.
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