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Представлены данные литературы о синдроме Бругада, описанном в 1992 г. Синдром Бругада клинически проявляется об-
мороками, эпизодами желудочковой тахикардии, фибрилляции желудочков и внезапной смертью пациентов. На электро-
кардиограмме больных обнаруживают блокаду правой ножки пучка Гиса, подъем сегмента ST в правых грудных отведениях 
(V

1
 — V

3
). Показано, что электрокардиографический вариант синдрома Бругада может быть выявлен у больных с диспла-

зией соединительной ткани.

Ключевые слова: дети, синдром Бругада, внезапная смерть, аритмия, электрокардиограмма, соединительнотканная дисплазия.

The paper gives the data available in the literature on Brugada syndrome described in 1992. The Brugada syndrome clinically manifests 
as syncope, episodes of ventricular tachycardia, ventricular fibrillation, and sudden death. The patients’ electrocardiograms show 
right bundle branch block, ST-segment elevation in right pectoral leads (V

1
 — V

3
). The performed studies have indicated that the 

electrocardiographic variant of the Brugada syndrome may be detected in patients with connective tissue dysplasia.

Key words: children, Brugada syndrome, sudden death, arrhythmia, electrocardiogram, connective tissue dysplasia.

Впервые в научной медицинской литературе по-

яви лась информация о синдроме Бругада в 1992 г., 

когда братья Pedro и Josef Brugada опубликовали осо-

бенности клинико-кардиографического синдрома 

у 8 пациентов (6 мужчин и 2 женщины), имевших 

в анамнезе синкопальные состояния и эпизоды кли-

нической смерти. Органические изменения в сердце 

у этих пациентов были исключены.

Синдром Бругада стал привлекать внимание 

в 80-х годах XX века, когда в некоторых странах Юго-

Восточной Азии был зарегистрирован довольно вы-

сокий уровень синдрома внезапной смерти среди мо-

лодых лиц — 25 на 100 000 человек [1, 2]. В настоящее 

время существует мнение, что 50% случаев внезапной 

смерти среди пациентов без органических поражений 

сердца в этом регионе вызваны синдромом Бругада 

[3]. Трудности определения реальной распространен-

ности синдрома Бругада обусловлены относительной 

новизной описания данного синдрома и наличием 

его интермиттирующих, скрытых форм, затрудняю-

щих клинико-инструментальную диагностику [4].

На современном этапе развития медицины синд-

ромом Бругада называют клинико-электрокардиог-

рафический синдром, характеризующийся обморока-

ми и внезапной смертью пациентов без органических 

изменений в сердце. На электрокардиограмме синд-

ром Бругада проявляется блокадой (полной и непол-

ной) правой ножки пучка Гиса, подъемом сегмента ST 

в правых грудных отведениях (V
1
 — V

3
), которые мо-

гут транзиторно исчезать с возникновением на этом 

фоне эпизодов полиморфной желудочковой тахикар-

дии и фибрилляции желудочков, обусловливающих 

клиническую картину.

При анализе распространенности электрокардио-

графических критериев синдрома Бругада в Бельгии 

(область Flemisch с населением 6 млн человек) уста-

новлено его наличие в 23 семьях (более 300 человек). 

В этих семьях 13% родственников имели характерную 

картину электрокардиограммы, и частота синдрома 

составила 1 на 100 000 жителей данной области [3, 5].

В популяции Японии, по данным анализа 22 027 

электрокардиограмм взрослых лиц и 163 110 электро-

кардиограмм детей, распространенность типичного 

синдрома Бругада составляет 0,05—0,6% у взрослых 

[6, 7] и 0,0006% у детей [5, 8].

Смерть при синдроме Бругада наступает преиму-

щественно ночью. При этом на аутопсии не выявля-

ется патологии миокарда или коронарных сосудов. 

Значительная распространенность случаев ночной 
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внезапной смерти в молодом возрасте установлена 

в странах Юго-Восточной Азии — в год от 4 до 10 

случаев внезапной смерти на 10 000 жителей (в Лаосе 

1 на 10 000 жителей, в Таиланде 26—38 на 100 000 жи-

телей) [3, 9, 10]. Кроме выходцев из стран Восточной 

Азии, синдром Бругада часто выявляется у выходцев 

из стран Восточной Европы («кавказский» этничес-

кий тип) и крайне редко — у афро-американцев [11].

При анализе 12 000 электрокардиограмм у лиц 

без патологии сердца в клинике Северной Каролины 

(США) были установлены изменения, характерные 

для синдрома Бругада, у 52 (0,43%) пациентов [12]. 

Более низкая выявляемость установлена в клиниках 

Японии — у 12 (0,14%) из 8612 таких пациентов.

В настоящее время некоторые авторы синдром 

Бругада считают «первичной» электрической болез-

нью сердца, развивающейся вследствие аномальной 

электрофизиологической активности эпикарда пра-

вого желудочка в области выносящего тракта [13, 14].

Доказано, что генетической основой синдрома 

Бругада является мутация генa SCN5A на коротком 

плече 3-й хромосомы 3р21—24 [15], ответственного 

за функционирование натриевых каналов кардиоми-

оцита. Этот ген кодирует структуру α-субъединицы 

натриевых каналов, обеспечивающих натриевый ток 

потенциала действия [16—18]. Дефект данного гена 

обусловливает около 20% случаев заболевания. Ге-

нетически детерминированное угнетение входящего 

натриевого тока приводит к укорочению 1—2-й фазы 

трансмембранного потенциала действия в клетках 

эпикарда выводного тракта правого желудочка, что 

способствует асинхронной реполяризации правого 

желудочка, определяющей его электрическую неста-

бильность и аритмогенную готовность [3, 5, 11, 19—

21]. Доказано, что мутация гена, приводящая к потере 

функции каналов, создает гетерогенность рефрак-

терных периодов — условия для развития механизма 

re-entry и желудочковых аритмий. Возникновению 

жизнеугрожающих желудочковой тахикардии и фиб-

рилляции желудочков у этих пациентов, как правило, 

предшествует преждевременное сокращение желу-

дочков с интервалом сцепления 388±28 мс [4, 22].

Тип наследования в 25% семей с синдромом Бругада 

— аутосомно-доминантный с различной экспрессив-

ностью проявления генного дефекта [19]. В таких се-

мьях около 50% потомков пациентов с синдромом Бру-

гада страдают данной патологией. Однако в 25% семей 

тип наследования синдрома неясен, а в 15% больные не 

имеют характерного семейного анамнеза, что объясня-

ется наличием спорадических мутаций [11].

При регистрации электрокардиограммы от эпи- и 

эндокарда правого желудочка у пациентов с синд-

ромом Бругада и с coved type подъемом сегмента ST 

от эпикарда был выявлен потенциал действия формы 

spike-and-dome («шип и купол»), а потенциал действия 

от эндокарда не отличался от таковых в контроле, что 

говорило в пользу проявления трансмурального гради-

ента напряжения. В свою очередь конфигурация «шип 

и купол» также удлиняет потенциал действия эпикар-

да и способствует быстрой реверсии трансмуральных 

градиентов, приводя к регист рации на электрокарди-

ограмме инвертированного зубца Т [4, 23, 24]. Однако 

имеется мнение, что причиной подъема сегмента ST 

является парадоксальное сокращение реполяризации 

в эпикарде выносящего тракта правого желудочка [13]. 

Предполагается, что синдром Бругада может быть 

вызван другими, к настоящему времени не идентифи-

цированными мутациями. Описан бессимптомный 

вариант синдрома, обусловленный мутацией, приво-

дящей к нарушению связи кальмодулина с натриевым 

каналом, что ведет к нарушению модуляции ритма 

работы натриевого канала ионами кальция [25].

В литературе описаны семьи [26], где обнаружена 

мутация 1795insD, которая может вызывать одновре-

менно синдром удлиненного интервала Q—T и синд-

ром Бругада. На фоне введения больным с синдромом 

удлиненного интервала Q—T (третьего типа) флека-

инида происходило укорочение интервала Q—T, при 

этом у некоторых пациентов на электрокардиограмме 

одновременно регистрировались признаки синдрома 

Бругада [21].

В основе диагностики синдрома Бругада лежит 

метод электрокардиографии, при которой регистри-

руются характерные изменения на фоне соответст-

вующей клинической картины — синкопальные со-

стояния и внезапная смерть. Установлено, что около 

80% пациентов, умерших внезапно, в анамнезе имели 

синкопальные состояния [21], в тяжелейших случаях 

обмороки у части больных могут сопровождаться су-

дорожным синдромом [27, 28].

У ряда больных приступы протекают без потери со-

знания и характеризуются внезапным наступлением 

резкой слабости, бледности, появлением перебоев в ра-

боте сердца или только сердцебиением [27]. В подавля-

ющем большинстве случаев клиническая симп томатика 

синдрома Бругада обусловливается развитием желудоч-

ковой тахикардии или фибрилляции желудочков [29].

Эпизоды желудочковых аритмий возникают как 

у взрослых пациентов, так и у детей и лиц пожилого 

возраста [30, 31]. Авторы отмечают два типа подъема 

сегмента ST при синдроме Бругада — «свод» и «сед-

ло»; имеется взаимосвязь типа подъема сегмента ST 

и возникновения желудочковых нарушений ритма. 

Подъем сегмента типа «свод» достоверно преобладает 

у больных, в анамнезе которых есть указания на фиб-

рилляцию желудочков и синкопальные приступы. 

Более того, у этих пациентов чаще отмечается бес-

симптомный вариант синдрома Бругада и значитель-

но чаще наблюдается внезапная смерть в сравнении 

с пациентами, у которых преобладает подъем сегмен-

та ST типа «седло» [4, 32].

Желудочковая тахикардия и фибрилляция же-
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лудочков чаще возникают во время отдыха или сна, 

однако при брадикардии они могут вызываться физи-

ческой нагрузкой, приемом алкоголя, гипертермией 

[33, 34]. Желудочковые аритмии чаще возникают но-

чью — в 93,3% случаев, реже во время сна — в 13,3% 

случаев и днем — в 6,7% случаев, что подтверждает 

гипотезу о важной роли повышения тонуса парасим-

патической нервной системы в развитии фатальных 

аритмий и снижении тонуса симпатической иннерва-

ции в аритмогенезе при синдроме Бругада [3—5, 35]. 

В большинстве случаев фибрилляция, по-видимому, 

начинается с феномена «каскада» — short—long—

short (SLS) последовательности — чередование вне-

запного укорочения ритма (short) вследствие супра-

вентрикулярной или желудочковой экстрасистолы, 

постэкстрасистолической паузы (long) и повторной 

желудочковой экстрасистолы (short), после которой 

запускается тахикардия типа «пируэт» [3, 5].

На современном этапе выделяют полную фор-

му и клинико-электрокардиографические варианты 

синдрома Бругада [3, 5]. Полная форма характеризу-

ется типичной электрокардиографической картиной 

в сочетании с синкопальными, предсинкопальными 

состояниями, случаями клинической или внезапной 

смерти (особенно в ночное время) вследствие поли-

морфной желудочковой тахикардии.

Клинические варианты:

— типичная электрокардиографическая картина 

у «асимптомных» больных, без семейной истории 

внезапной смерти;

— типичная электрокардиографическая картина 

у «асимптомных» пациентов, в родословных кото-

рых имеются больные с полной формой синдрома;

— типичная электрокардиографическая картина 

после проведения фармакологических тестов 

у «асимптомных» родственников пациентов с пол-

ной формой синдрома;

— типичная электрокардиографическая картина пос-

ле проведения фармакологических тестов у боль-

ных с повторными синкопальными состояниями 

или идиопатической фибрилляцией желудочков.

Электрокардиографические варианты:

— типичная электрокардиографическая картина — 

блокада правой ножки пучка Гиса, элевация сег-

мента ST и удлинение интервала P—R;

— типичная элевация сегмента ST, но без удлинения 

интервала P—R и блокады правой ножки пучка Гиса;

— неполная блокада правой ножки пучка Гиса с уме-

ренной элевацией сегмента ST;

— изолированное удлинение интервала P—R.

Установлено, что при проведении пробы с дози-

рованной физической нагрузкой и лекарственной 

пробы симпатомиметиками электрокардиографи-

ческие проявления синдрома Бругада уменьшаются, 

в то время как при использовании пробы с медлен-

ным внутривенным введением антиаритмических 

препаратов IA и IС класса, блокирующих натриевый 

ток (гилуритмал, или аймалин в дозе 1 мг/кг, новока-

инамид, или прокаинамид в дозе 10 мг/кг, флекаинид 

в дозе 2 мг/кг), они увеличиваются. Однако необхо-

димо учесть, что при назначении вышеуказанных 

препаратов могут развиваться опасные желудочковые 

тахиаритмии, в том числе фибрилляции. Поэтому их 

применение должно проводиться в условиях готов-

ности оказания экстренной помощи или проведения 

реанимационных манипуляций [36].

Имеются рекомендации использования высоких 

правых грудных отведений, зарегистрированных на 

один или два межреберных промежутка выше стандар-

тных. При обследовании больных, реанимированных 

после внезапной смерти неясной этиологии, и их родс-

твенников признаки синдрома Бругада на стандартной 

электрокардиограмме были зарегистрированы в 69,2 и 

3,4% случаев соответственно. С применением высоких 

правых грудных отведений частота выявления у этих 

пациентов синдрома Бругада существенно возросла — 

до 92,3 и 10,2% соответственно [37]. При проведении 

пробы с гилуритмалом Л.М. Макаров и соавт. (2002), 

кроме характерных электрокардиографических из-

менений, отметили появление эпсилон волны (EW), 

умеренно выраженной в правых прекардиальных от-

ведениях. Этот признак характерен для аритмогенной 

дисплазии правого желудочка, он обусловлен замедле-

нием волны деполяризации в области выводного трак-

та правого желудочка [38, 39].

Дифференциальную диагностику синдрома про-

водят с заболеваниями, которые проявляются сход-

ными клиническими и электрокардиографически-

ми признаками: синдромом удлиненного интервала 

Q—T, аритмогенной дисплазией правого желудочка, 

кардиомиопатией, миокардитом Чагаса (Chagas), бо-

лезнью Стейнерта (Steinert), опухолями средостения, 

ишемической болезнью сердца, синдромом ранней 

реполяризации желудочков, эпилепсией и другими 

синкопальными состояниями [5].

В медикаментозной терапии синдрома Бригада ис-

пользуются классические антиаритмические препара-

ты, обеспечивающие эффект в 60% случаев. Генетичес-

ки детерминированное поражение натриевых каналов 

дает основание авторам прогнозировать меньшую эф-

фективность препаратов IА класса и возможный про-

аритмогенный эффект при их использовании. Можно 

предполагать положительное влияние антиаритмичес-

ких препаратов, не блокирующих натриевые каналы, — 

соталола, надолола, бретилиума, дилтиазема [3, 5, 40].

В литературе имеются единичные указания на 

эффективность предупреждения желудочковых на-

рушений ритма при применении пропранолола и ди-

зопирамида, несмотря на то что они могут приводить 

к еще более выраженному подъему сегмента ST [41]. 

Установлено, что подъем сегмента ST уменьшается 

под влиянием катехоламинов, β-адреномиметиков, 
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α-адреноблокаторов, однако данные об их эффектив-

ности при назначении с целью профилактики арит-

мий авторы не приводят [42—44].

Имеются данные о предотвращении рецидивирова-

ния фибрилляций желудочков при внутривенном вве-

дении изопротеренола [45]. Предпринимались попыт-

ки назначения таким пациентам амиодорона, однако, 

по данным самих братьев Бругада, прием амиодорона 

и β-адреноблокаторов не предупреждает внезапную 

смерть пациента [2]. В то же время, по результатам ис-

следований некоторых авторов [46, 47], прием амиодо-

рона на фоне имплантированного кардиовертера-де-

фибриллятора может уменьшить частоту его разрядов.

Есть данные [48], что при бессимптомном синд-

роме Бругада предиктором появления клинической 

симптоматики может служить более длинный интер-

вал H—V (59±8 мс против 48±11 мс). Одним из фак-

торов риска внезапной смерти при данном синдроме 

считается увеличение площади поверхности тела, 

с которой регистрируется подъем сегмента ST при 

поверхностном картировании электрокардиограммы. 

Например, у больных, у которых при программиро-

ванной желудочковой стимуляции была индуциро-

вана желудочковая тахикардия, этот показатель был 

равен 183±139 см2, против 52±58 см2 у больных при 

отсутствии индукции (для площади 50 см2 и более 

позитивный и негативный предикторный уровень 

составил 92 и 60% соответственно). В этом же иссле-

довании наличие поздних потенциалов также корре-

лировало с индукцией желудочковой тахикардии (по-

зитивный и негативный предикторный уровень 100 и 

75% соответственно) [4, 50—52].

В настоящее время единственным достоверно эф-

фективным методом лечения пациентов с симптомным 

вариантом синдрома Бругада считается имплантация 

кардиовертера-дефибриллятора, предотвращающего 

эпизоды внезапной смерти [4, 5]. Имплантируемые 

кардиовертеры-дефибрилляторы применяются так-

же в лечении хронической сердечной недостаточнос-

ти в сочетании с одновременным приемом больными 

β-адреноблокаторов (соталол с медленным титрова-

нием дозы — с 40—80 мг/сут, но не более 160 мг/сут 

у взрослых), что позволяет снижать риск смерти 

у больных с ишемической болезнью сердца и снижен-

ной фракцией выброса левого желудочка даже при от-

сутствии симптомных желудочковых аритмий [53, 54].

Э.В. Генерозовым и соавт. [55] проведен анализ 

эффективности различных терапевтических подходов 

к профилактике внезапной смерти при синдроме Бру-

гада. Так, показана высокая эффективность импланта-

ции дефибриллятора-кардиовертера, тогда как эффек-

тивность использования радиочастотной абляции и 

кардиостимулятора остается неизвестной. Эффектив-

ность применения амиодорона, β-адреноблокаторов — 

низкая, изопротеренола и ингибиторов фосфодиэсте-

разы — средняя; антиаритмические препараты класса 

IC больным противопоказаны.

Из аритмических препаратов класса 1A авторы 

предпочтение отдают хинидину, уменьшающему 

трансмуральный электрический градиент и влияю-

щему на транзиторный исходящий ток. Противопо-

казан новокаинамид; эффективность дизопирамида 

сомнительная, хинидина — средняя, тедисамила — 

неизвестна. Для устранения так называемого «элект-

рического шторма» применяют изопротеренол.

Разработаны показания к имплантации кардио-

вертера-дефибриллятора у больных со спонтанными 

и с индуцированными изменениями электрокардио-

граммы [45, 55, 56].

В 2005 г. [57] опубликованы работы, посвящен-

ные изучению гистохимических изменений мио-

карда при внезапной смерти с целью ранжирования 

признаков по степени их значимости. В результате 

исследований были выделены три группы информа-

тивных признаков.

1. Высокоинформативные признаки — гипертрофия 

кардиомиоцитов, фрагментация мышечных воло-

кон, мелкоочаговый или крупноочаговый кардио-

склероз.

2. Относительно информативные признаки — пол-

нокровие капилляров и венул, атрофия мышечных 

волокон, очаговый миолиз, диапедезное крово-

излияние.

3. Малоинформативные признаки — вакуолизация 

кардиомиоцитов, волнообразная деформация мы-

шечных волокон, набухание эндотелиоцитов ар-

териол (эндотелиоз), релаксация саркомеров мы-

шечных волокон.

В другой работе [58] приведены данные исследо-

вания содержания воды, электролитов (К+, Nа+) в 

различных отделах сердца у практически здоровых и 

у внезапно умерших при макроскопически нормаль-

ном сердце. Материал миокарда был взят из разных 

отделов сердца: правого и левого желудочков, межже-

лудочковой перегородки на уровне верхней, средней 

и нижней трети. Срезы материала после специальной 

обработки просматривались с использованием элект-

ронного микроскопа YEM-100-B.

При гистологическом исследовании миокар-

да автор установил резкое венозное и капиллярное 

полнокровие, расширение вен, перикапиллярный, 

интерстициальный отек, нередко фрагментацию от-

дельных мышечных волокон. В стенках мелких и 

средних артерий часто встречались плазматические 

пропитывания интимы, набухшие мышечные волок-

на, с нечеткой поперечной исчерченностью с явлени-

ем кариопикноза, кариорексиса, определялся спазм 

мелких интрамуральных артерий [58].

При структурно нормальном сердце у внезапно 

умерших в миокарде правого желудочка содержание 

воды, калия, натрия достоверно не отличается от дан-

ных контрольной группы. Однако в миокарде левого 

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ
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Тер-Галстян А.А., Галстян Ар.А.  Синдром Бругада

желудочка и межжелудочковой перегородке выявлено 

достоверное превышение содержания воды и натрия 

(гипергидратация, гипернатриемия) при уменьшении 

концентрации калия (гипокалиемия), что возможно 

связано с первичной ишемией кардиомиоцитов. Эти 

деструктивные и обменные нарушения, подавляя со-

кратительную способность миокарда, в конечном итоге 

могут привести к остановке сердца (внезапной смерти) 

при отсутствии стенозирующего атеросклероза коро-

нарных артерий и при наличии повреждения ишемизи-

рованной зоны стрессорными факторами (адренерги-

ческий компонент — спазм мускулатуры анатомически 

не измененных коронарных артерий с вторичным ише-

мическим повреждением миокарда) [59].

Нами проведено клинико-инструментальное ис-

следование методами электрокардиографии в 12 об-

щепринятых отведениях и эхокардиографии у детей и 

подростков с признаками соединительнотканной дис-

плазией, в том числе у 200 детей с гипермобильностью 

суставов и у 100 детей с малыми аномалиями развития 

сердца (пролапс митрального клапана, дополнитель-

ная хорда и трабекула в полостях желудочков, наличие 

уплотнения клапанов сердца и др.). Синдром Бругада 

был диагностирован у 4 (2%) больных с гипермобиль-

ностью суставов и у 2 (2%) детей с малыми аномалиями 

сердца, у одного из них был выявлен пролапс митраль-

ного клапана, у другого — пролапс митрального кла-

пана в сочетании с утолщением аортальных клапанов.

Отдельную группу обследованных составили 

19 детей и подростков с марфаноподобным синдро-

мом (17) и болезнью Марфана (2). Электрокардиогра-

фический феномен синдрома Бругада I типа нами был 

выявлен у 3 пациентов с проявлениями соединитель-

нотканной дисплазии сердца и костной системы (де-

формация грудной клетки, искривление позвоночни-

ка, пролапс митрального клапана). У всех пациентов 

с электрокардиографическим феноменом синдрома 

Бругада одновременно регистрировались частичная 

блокада правой ножки пучка Гиса, укорочение интер-

вала P—Q (феномен Clere—Levy—Critesco), синдром 

ранней реполяризации желудочков — псевдокоро-

нарный подъем сегмента ST [60] с сочетанием вол-

ны U в стандартных и левых грудных отведениях.

Таким образом, синдром Бругада требует даль-

нейшего изучения кардиологами, кардиохирургами, 

педиатрами, генетиками и специалистами электро-

физиологических методов исследования сердца. Как 

показали наши наблюдения, электрокардиографичес-

кий вариант синдрома Бругада может быть выявлен 

также у больных с дисплазией соединительной ткани.
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