
Синдром Бругада

В конце ХХ века список причин внезап�

ной аритмической смерти пополнился еще

одним заболеванием – братья Джозеф и

Педро Бругада в 1992 г. описали свои на�

блюдения 8 пациентов, у которых синко�

пальные эпизоды сочетались с блокадой

правой ножки пучка Гиса (ПНПГ) и подъе�

мом сегмента ST на электрокардиограмме

(ЭКГ). Впоследствии была выяснена при�

чина этого синдрома – мутация гена

SCN5A 3�й хромосомы в локусе 3p21. Этот

ген кодирует α�полипептид натриевых ка�

налов 5�го типа, которые расположены в

клетках миокарда выносящего тракта пра�

вого желудочка (ПЖ). В результате мута�

ции снижается количество натриевых ка�

налов и ускоряется их инактивация, что

приводит к более ранней реполяризации

субэпикардиальной части миокарда ПЖ и

формированию реполяризационного асин�

хронизма с возникновением аритмогенно�

го субстрата в ПЖ.

В настоящее время синдром Бругада (СБ)

определяется как клинико�электрокардио�

графический синдром, характеризующий�

ся синкопальными эпизодами и внезапной

сердечной смертью, которые обусловлены

пароксизмальной желудочковой тахикар�

дией или фибрилляцией желудочков у па�

циентов с подъемом сегмента ST в отведе�

ниях V
1
–V

3
и блокадой ПНПГ. Типичная

ЭКГ пациента с СБ представлена на рис. 1.

Классификация синдрома Бругада.

1. Полная форма – типичная ЭКГ�карти�

на с синкопальными и предсинкопальны�

ми эпизодами, случаями клинической

смерти или внезапной смертью вследствие

полиморфной желудочковой тахикардии.

2. Клинические варианты: 

• типичная ЭКГ�картина у асимптомных

обследуемых без семейного анамнеза

внезапной смерти или СБ; 

• типичная ЭКГ�картина у асимптомных

обследуемых, у которых в семье отмеча�

лась полная форма СБ; 

• типичная ЭКГ�картина после проведе�

ния фармакологических тестов у асимп�

томных обследуемых, у которых в семье

отмечалась полная форма СБ; 

• типичная ЭКГ�картина после проведе�

ния фармакологических тестов у боль�
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Рис. 1. ЭКГ пациента с СБ: стрелками отме�

чен подъем сегмента ST в отведениях V
1
–V

3
,

также наблюдается блокада ПНПГ. (С сайта

http://www.brugada.org)
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ных с повторными синкопе или идиопа�

тической фибрилляцией предсердий. 

3. Электрокардиографические варианты: 

• типичная ЭКГ�картина с явной блока�

дой ПНПГ, элевацией сегмента ST и уд�

линением интервала PR; 

• типичная ЭКГ�картина с элевацией сег�

мента ST, но без удлинения интервала PR

и блокады ПНПГ; 

• неполная блокада ПНПГ с умеренной

элевацией сегмента ST; 

• изолированное удлинение интервала PR.

Алгоритм обследования пациентов с по�

дозрением на СБ включает в себя расспрос

пациента и членов его семьи для выявле�

ния случаев внезапной смерти, синкопаль�

ных состояний, а также синкопальных эк�

вивалентов (пароксизмальное головокру�

жение и т.п.). Объективное обследование

пациента, как правило, не выявляет откло�

нений, но необходимо для исключения

других причин синкопе. Данные ЭКГ мо�

гут быть показательными (см. рис. 1), одна�

ко при отсутствии типичных паттернов СБ

следует провести фармакологическую про�

бу с блокаторами натриевых каналов. Ан�

тиаритмические препараты Iа группы (ай�

малин, новокаинамид) провоцируют появ�

ление или увеличивают выраженность при�

знаков СБ (подъем сегмента ST в

отведениях V
1
–V

3
), однако они могут при�

водить у этих пациентов к желудочковым

нарушениям ритма, поэтому проба прово�

дится только при возможности оказания

экстренной помощи (дефибрилляция

и пр.). В последнее время при отсутствии

типичных изменений сегмента ST реко�

мендуется регистрировать ЭКГ на 2 ребра

выше отведений V
1

и V
2
, где можно обна�

ружить элевацию сегмента ST. Необходи�

мость выполнять электрофизиологическое

исследование, чтобы выявить индуциро�

ванные желудочковые аритмии и оценить

интервал H–V (увеличенный при СБ), сей�

час оспаривается некоторыми исследовате�

лями, так как эти признаки не помогают

прогнозировать внезапную смерть.

Лечение пациентов с СБ амиодароном

или β�блокаторами не дает должного эф�

фекта, и только имплантация кардиоверте�
ра�дефибриллятора (КВД) позволяет про�

длить жизнь таким больным. При этом

стратификация риска внезапной смерти и

решение вопроса об имплантации КВД не

всегда однозначны. К примеру, у асимп�

томных пациентов с семейной историей

СБ даже генетическое подтверждение диа�

гноза в отсутствие типичной ЭКГ�картины

не может быть абсолютным показанием к

имплантации КВД, так же как и отсутствие

молекулярно�генетической верификации

диагноза СБ не позволяет говорить о низ�

ком риске фатальных нарушений ритма

(мутация гена SCN5A выявляется только у

1/3 пациентов с полной формой СБ).

Таким образом, поиск методов, позволя�

ющих оценить риск внезапной смерти у па�

циентов с тем или иным вариантом СБ, ос�

тается актуальным. Одно из направлений

поиска – расширение возможностей ЭКГ�

диагностики, в том числе с использовани�

ем метода поверхностного многополюсного
ЭКГ�картирования. Как правило, эти рабо�

ты направлены на регистрацию увеличения

зоны положительных значений и амплитуд

кардиосигналов в области ПЖ, а также их

увеличения под воздействием блокаторов

натриевых каналов. В качестве примера

рассмотрим двух пробандов – отца и сына,

носителей нонсенс�мутации в гене SCN5A.

Отец – Алексей П., 1962 г. рождения. До

2006 г. никаких проблем со здоровьем не

было. Семейный анамнез синкопальных

состояний или внезапной смерти отсутст�

вует. Физические нагрузки переносил хо�

рошо. Психоэмоциональное напряжение

соматических отклонений не вызывало.

При редких рутинных обследованиях пато�

логии не выявлялось, однако на ЭКГ реги�

стрировалась блокада ПНПГ и редкая мо�

нотопная желудочковая экстрасистолия.

На ЭКГ от апреля 2006 г. на фоне правиль�
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ного синусового ритма отмечается блокада

ПНПГ с характерным изменением сегмен�

та ST по типу “свода” и ε�волна в отведе�

нии V
1

(рис. 2).

В сентябре 2006 г. при просмотре теле�

визора в вечернее время Алексей П. вне�

запно потерял сознание. Пульс на цент�

ральных артериях не определялся. Близки�

ми начат непрямой массаж сердца, после

чего через несколько минут пациент при�

шел в себя. Врач “скорой помощи” явных

отклонений в состоянии здоровья не обна�

ружил, от госпитализации пациент отка�

зался. Утром обратился за консультацией к

врачу и был госпитализирован в экстрен�

ном порядке в кардиологическое отделе�

ние городской больницы. Вечером того же

дня отмечался повтор синкопе, на монито�

ре обнаружена фибрилляция желудочков.

Ритм сердца восстановлен электрической

дефибрилляцией. Был установлен диагноз:

синдром Бругада, назначен метопролол в

дозе 100 мг/сут. В октябре 2006 г. имплан�

тирован кардиовертер�дефибриллятор

(Medtronic GEM III VR) в режиме VVI�40,

после чего рецидивов синкопальных со�

стояний не было.

В феврале 2007 г. пациенту проведены

электрокардиография и мониторирование

ЭКГ по Холтеру. На ЭКГ сохраняется си�

нусовый ритм, блокада ПНПГ, ε�волна в

отведении V
1
, однако выраженность “сво�

да” значительно уменьшилась (рис. 3). При

мониторировании ЭКГ на фоне устойчиво�

го синусового ритма с частотой 41–110 со�

кращений в 1 мин отмечаются медленные

замещающие желудочковые комплексы (до

6 подряд) и желудочковые экстрасистолы

(рис. 4). Все эпизоды эктопической желу�

дочковой активности зарегистрированы

исключительно в ночное время.

В июне 2007 г. больному проведена пря�

мая диагностика СБ. В гене SCN5A выяв�

лена нонсенс�мутация Е553Х в гетерози�

готном состоянии, таким образом, диагноз

синдрома Бругада был подтвержден моле�

кулярно�генетическими методами.
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Рис. 2. ЭКГ пациента с СБ до первого синкопального эпизода.
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Рис. 3. ЭКГ пациента с СБ после имплантации КВД.

Рис. 4. Мониторирование ЭКГ по Холтеру пациента с СБ после имплантации КВД.
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С учетом высокого (50%) риска наслед�

ственной передачи заболевания было про�

ведено обследование сына пациента – Ми�

хаила П. Как таковых синкопальных состо�

яний у него не отмечалось, однако был

эпизод якобы нападения сзади (нападав�

шего никто не видел) с последующей поте�

рей сознания. На ЭКГ (октябрь 2007 г.) ре�

гистрируется синусовый ритм, отклонение

ЭОС вправо (+120°), узловая атриовентри�

кулярная (АВ) блокада I степени (рис. 5).

При мониторировании ЭКГ желудочко�

вая эктопическая активность полностью

отсутствует, однако на фоне синусового

ритма отмечается миграция водителя рит�

ма по предсердиям с появлением медлен�

ных замещающих предсердных комплек�

сов, вероятно, на фоне синоатриальной

блокады II степени, I типа. Также регист�

рируется постоянная АВ�блокада I степени

с эпизодами АВ�блокады II степени. Паузы

ритма до 2000 мс. Длительность корриги�

рованного интервала QT
c

– 440 мс. Подъе�

ма сегмента ST нет (рис. 6).

По данным эхокардиографии определя�

ется пролапс митрального клапана I степе�

ни с незначительной митральной регурги�

тацией, аномально расположенная хорда в

полости левого желудочка. Сократительная

способность миокарда удовлетворитель�

ная, диастолическая функция левого желу�

дочка не нарушена. 

Результаты генетического анализа под�

твердили у Михаила П. наличие мутации,

характерной для СБ.

Определенный интерес представляет со�

поставление поверхностных картограмм па�

циентов. 

На моментных картах QRS (рис. 7*), за�

регистрированных в покое у пациента с
полной формой СБ, маршрут 1�й половины

деполяризации и локализация экстрему�

мов потенциалов не нарушены по сравне�

нию с нормой. Однако в период 38–52 мс в

области верхушки происходит расщепле�

ние фронта возбуждения с формированием

дополнительного положительного экстре�

мума. Начиная с 50 мс на моментных кар�

тах формируется зона положительных зна�

чений, охватывающая узким кольцом спе�

реди и сзади базальные отделы ПЖ. Эта зо�

на сохраняется до 120 мс и свидетельствует

о незавершенной деполяризации выходно�

го отдела ПЖ, в том числе и в тот период,

когда над всей остальной проекцией ПЖ

начинает формироваться нормальный

фронт реполяризации желудочков.

Интегральная карта QRS отражает появ�

ление дополнительного положительного

экстремума в области верхушки ЛЖ и сме�

щение основного экстремума в область

ПЖ, на интегральной карте разности QRS

увеличиваются значения кардиосигналов в

85Лечебное дело 1.2009

Рис. 5. ЭКГ сына пациента с СБ.

* Рисунки 7–10 см. на цветной вклейке на с. 72.
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области выносящего тракта ПЖ (рис. 8).

При сравнении амплитуд основного и до�

полнительного положительных экстрему�

мов в соседних последовательных ком�

плексах QRS отмечается отсутствие суще�

ственной альтернации их значений.

Картограммы QRS сына, несмотря на

имевшиеся выраженные отличия от ЭКГ
12

отца, имели схожие изменения. Отмеча�

лось увеличение амплитуд кардиосигналов

в первые 30 мс деполяризации без сущест�

венного изменения маршрута деполяриза�

ции. С 50 мс в области верхушки сердца

сформировался дополнительный положи�

тельный экстремум, а с 59 мс на момент�

ных картах и картах разности появилась зо�

на положительных значений, охватываю�

щая базальные отделы ПЖ (рис. 9). На ин�

тегральной карте QRS также происходило

смещение основного положительного экс�

тремума в область ПЖ с формированием на

картах разности зоны положительных зна�

чений в области выносящего тракта ПЖ.

Картограммы пациентов с блокадой
ПНПГ (полной и неполной) существенно

отличались от таковых при СБ. При блока�

де ПНПГ с самого начала деполяризации

желудочков происходило смещение поло�

жительного и отрицательного экстремумов

и нарушение маршрута волны возбужде�

ния, а при СБ эти изменения возникали

только во второй половине QRS. На интег�

ральных картах QRS при блокаде ПНПГ

изменения носили диффузный характер и

охватывали всю или бZольшую часть проек�

ции ПЖ, тогда как при СБ зона изменений

была ограничена областью выносящего

тракта (рис. 10). Эти данные отражают, ве�

роятно, различный уровень нарушений

проводимости и возбудимости миокарда
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Рис. 6. Мониторирование ЭКГ по Холтеру сына пациента с СБ.
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при блокаде ПНПГ (нарушение проведе�

ния по правой ножке пучка Гиса и/или ее

ветвям) и при СБ (нарушение возбудимос�

ти ограниченного участка миокарда в обла�

сти выносящего тракта ПЖ). 

Выявление мультипольного распределе�

ния электрического поля сердца (ЭПС) на

моментных и интегральных картах QRS

подтверждает формирование аритмогенно�

го субстрата в миокарде желудочков. По

нашим данным у 85–88% больных с желу�
дочковыми нарушениями ритма (ЖНР) на

моментных и интегральных картах распре�

деления электрических потенциалов в пе�

риод деполяризации желудочков (QRS) об�

наруживается локальная ограниченная де�

формация ЭПС: на картограммах появляет�

ся несколько дополнительных экстремумов

положительных и/или отрицательных по�

тенциалов и грубая деформация изоэлект�

рических линий. Между основным и до�

полнительными экстремумами, как пра�

вило, располагается зона с амплитудой

потенциалов в 1,5–2 раза меньшей, чем

амплитуда окружающих их областей и са�

мих экстремумов. На картограммах паци�

ентов, у которых отсутствовали ЖНР, вне

зависимости от морфологических измене�

ний миокарда желудочков (постинфаркт�

ный кардиосклероз, блокада ПНПГ и др.)

мультипольное распределение потенциалов

встречалось реже, чем в 20% случаев.

Существование такого мультипольного

распределения ЭПС может быть объяснено

только наличием в миокарде нескольких

фронтов возбуждения. Вероятнее всего это

связано с тем, что волна возбуждения рас�

пространяется в электрически неоднород�

ной среде, отдельные участки которой от�

личаются друг от друга по скорости распро�

странения возбуждения, длительности

трансмембранного потенциала действия,

продолжительности рефрактерных перио�

дов и другим параметрам. В результате про�

исходит расщепление волны возбуждения

и формирование на картограмме несколь�

ких дополнительных экстремумов потен�

циалов.

Другой важной особенностью ЭПС, вы�

явленной нами практически у всех пациен�

тов с ЖНР, были выраженные колебания

абсолютных значений основного и допол�

нительных экстремумов потенциалов (элек�

трическая альтернация экстремумов потен�

циала). У пациентов с ЖНР на интеграль�

ных картах QRS значения площадей ос�

новного максимума менялись в соседних

синусовых комплексах в среднем на 32,5%, а

значения дополнительных экстремумов –

на 15,7%. У здоровых лиц и у пациентов

контрольных групп (без ЖНР) колебания

экстремумов потенциалов не превышали

5,8 и 8,5% соответственно (р < 0,01). Воз�

можно, эти колебания потенциалов отража�

ют готовность к аритмии, нестабильность

миокарда желудочков, являясь своеобраз�

ным сигналом для возникновения аритмии.

У наших пациентов с СБ альтернации экс�

тремумов QRS не отмечено, однако при

проспективном наблюдении в течение го�

да тяжелых аритмий у них также не зафик�

сировано (отсутствие синкопе, контроль

КВД). Таким образом, комплексная оценка

изменений ЭПС у пациентов с ЖНР, в том

числе возникающих при СБ, позволяет не

только визуализировать морфологический

субстрат нарушений ритма, но и оценить го�

товность миокарда к развитию аритмии.

К сожалению, врачи пока недостаточно

хорошо ориентированы в паттернах ЭКГ

при синдроме Бругада, что нередко приво�

дит к поздней диагностике риска внезап�

ной смерти у этих пациентов. В результате

первичная профилактика фибрилляции

желудочков у этих больных часто не прово�

дится, тогда как своевременная импланта�

ция кардиовертера�дефибриллятора позво�

ляет продлить жизнь при синдроме Бругада.
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Рис. 7. Поверхностные картограммы QRS: а – моментная карта 50 мс в норме; б – моментная кар�

та 50 мс у пациента с СБ; в – карта разности.

(а) (б) (в)

Рис. 8. Поверхностные картограммы QRS: а – интегральная карта в норме; б – интегральная кар�

та у пациента с СБ; в – карта разности.

(а) (б) (в)

Рис. 9. Поверхностные картограммы QRS сына пациента с СБ: а – моментная карта 50 мс; б – ин�

тегральная карта; в – карта разности.

(а) (б) (в)

Рис. 10. Интегральные карты QRS: а – при полной блокаде ПНПГ; б – при СБ.

Цветные рисунки к статье А.В. Струтынского и соавт. “Синдром Бругада”

(а) (б)
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