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Синдром Бругада — генетически детерминированное забо-
левание с аутосомно-доминантным типом наследования, обу-
словленное мутацией гена ионных каналов SCN5A в 3-й паре 
хромосом. Первое сообщение о синдроме Бругада появилось 
в 1992 году, когда братья P. Brugada и J. Brugada описали случаи 
внезапной смерти молодых мужчин в странах Юго-Восточной 
Азии. В настоящее время показано, что это заболевание встре-
чается практически во всех странах, включая Россию [1]. Ча-
стота синдрома Бругада в Европе и Америке составляет около 
1:10000 населения [2].У мужчин встречается в 9 раз чаще, чем 
у женщин [1]. Он является причиной летального исхода в 26% 
случаев внезапной смерти [1]. 

При синдроме Бругада возникает электрическая гетероген-
ность эпикарда правого желудочка, приводящая к формиро-
ванию желудочковых экстрасистол по механизму re-entry, вы-
зывающих приступы желудочковой тахикардии и фибрилляции 
желудочков. Клинически проявляется приступами полиморфной 
желудочковой тахикардии (ЖТ) и фибрилляцией желудочков 
(ФЖ) в сочетании с подъемом сегмента ST в правых грудных 
отведениях [3, 4]. Желудочковые тахиаритмии могут приво-
дить к внезапной гибели больных [1]. Из группы генетически 
детерминированных аритмий синдром Бругада имеет наиболее 
высокий риск развития жизнеугрожающих аритмий и внезапной 
сердечной смерти (ВСС) [5]. 

Электрокардиографические признаки данного синдрома:
1) элевация сегмента ST (конфигурация свода либо конфи-

гурация спинки седла) в правых грудных отведениях; 
2) изменение комплекса QRS по типу блокады правой ножки 

пучка Гиса.
Согласно Международному регистру синдрома Бругада вы-

деляют три варианта симптомов, необходимых для постановки 
диагноза [6].

Вариант 1:
— Электрокардиографические признаки первого типа син-

дрома (подъем сегмента ST имеет конфигурацию свода с по-
степенным снижением и переходом в отрицательный зубец Т) 
более чем в одном правом прекордиальном отведении (V1-V3), 
зарегистрированные исходно и/или с трансформацией в пер-
вый тип ЭКГ морфологии (для 2-го и 3-го типов) в результате 
проведения медикаментозной пробы с антиаритмическими 
препаратами I класса (блокаторы натриевых каналов). 

— Наличие одного или нескольких дополнительных клини-
ческих признаков: документированные эпизоды полиморфной 
ЖТ или ФЖ; синкопальные состояния; в семейном анамнезе — 
внезапная сердечная смерть в возрасте менее 45 лет; первый 
тип ЭКГ морфологии синдрома у членов семьи; индукция ЖТ 
при проведении ЭФИ.
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Вариант 2:
— Электрокардиографические признаки второго типа син-

дрома (подъем SТ имеет конфигурацию спинки седла и пре-
вышает 1 мм, а зубец T может быть двухфазным) более чем 
в одном правом прекордиальном отведении (V1-V3), зареги-
стрированные исходно и/или с трансформацией в первый тип 
ЭКГ морфологии (для 2го и 3го типов) в результате проведения 
медикаментозной пробы с антиаритмическими препаратами I 
класса (блокаторы натриевых каналов).

— Наличие одного или нескольких дополнительных клини-
ческих признаков (см. выше).

Вариант 3:
— Электрокардиографические признаки третьего типа 

синдрома (подъем SТ имеет конфигурацию спинки седла 
и не достигает 1 мм, а зубец Т — положительный) более чем 
в одном правом прекордиальном отведении (V1-V3), зареги-
стрированные исходно и/или с трансформацией в первый тип 
ЭКГ морфологии (для 2-го и 3-го типов) в результате проведе-
ния медикаментозной пробы с антиаритмическими препарата-
ми I класса (блокаторы натриевых каналов).

— Наличие одного или нескольких дополнительных клини-
ческих признаков (см. выше).

При отсутствии клинических проявлений у больных с ЭКГ 
изменениями типа седла в отведениях V1-V3 для диагности-
ки синдрома Бругада необходимо проведение лекарственной 
пробы с в/в введением антиаритмических препаратов I класса 
(аймалин в дозе 1 мг/кг массы тела либо новокаинамид в дозе 
10 мг/кг массы тела), которая является высокоспецифичной и 
чувствительной для идентификации носителей синдрома среди 
кровных родственников. При синдроме Бругада имеет место 
генетически детерминированное снижение функции натриевых 
каналов, поэтому после введения антиаритмика изменения 
на ЭКГ не исчезают, а сохраняются и могут даже усиливаться, 
т.е., например, отмечается нарастание элевации сегмента ST 
в правых грудных отведениях по сравнению с исходной ЭКГ. 

Поскольку синдром Бругада является генетически детер-
минированным заболеванием, для верификации диагноза 
необходимо определение данной мутации при молекулярно-
генетическом исследовании. 

В настоящее время существует единственный метод лечения 
больных с синдромом Бругада — имплантация кардиовертера-
дефибриллятора [1]. 

Приводим описание клинического наблюдения за пациентом 
с синдромом Бругада. 

Пациент Х., 39 лет, поступил в кардиологическое отделение 
РКБ МЗ РТ при отсутствии жалоб. Из анамнеза заболевания: 
ночью проснулся от «ломящей» боли в грудной клетке, чувства 
жара, при попытке встать — холодный пот, головокружение, 
чувство нехватки воздуха, вызвал бригаду скорой медицин-
ской помощи. Оказанная помощь: нитроглицерин под язык. 
Больной облегчения не почувствовал. Снятие ЭКГ. Доставлен 
в больницу скорой медицинской помощи с подозрением на 
ОКС, рекомендована госпитализация для уточнения диагно-
за. От госпитализации пациент отказался. Боль сохранялась 
в течение последующих 2 дней, пациент связывал возникно-
вение боли с поворотами тела, лечился мазями с нестероид-
ными противовоспалительными средствами наружно, болевой 
синдром постепенно купировался. Обратился к кардиологу по 
месту жительства, проведено холтер-мониторирование ЭКГ 
(ХМ ЭКГ). Заключение ХМ ЭКГ: Ритм синусовый, средняя ча-
стота сердечных сокращений (ЧСС) 81 в мин., максимальная 
ЧСС — 141, минимальная ЧСС — 47 в минуту. Нормальный 
циркадный профиль ритма. Зарегистрирована 1 желудочковая 

экстрасистола (ЖЭС). Редкие одиночные наджелуджочковые 
экстрасистолы (НЖЭС) (всего 56 НЖЭС). Паузы зарегистри-
рованы в количестве 275, обусловлены синусовой аритмией, 
миграцией водителя ритма по предсердию. По каналу 1(V5) ди-
намики сегмента ST не зарегистрировано. По каналу 2 (V2) — 
желудочковый тип RSR с постоянной элевацией сегмента ST 
с переходом в слабо(-), реже слабо(+), сглаженный зубец Т 
(по сравнению с предыдущей ЭКГ без существенной динами-
ки; анализируя серию ЭКГ не исключается синдром Бругада). 
Направлен на консультацию к кардиологу в Республиканскую 
клиническую поликлинику (РКП). Госпитализирован в кар-
диологическое отделение ГАУЗ РКБ для уточнения диагноза 
и определения дальнейшей тактики терапии. Лекарственные 
препараты на момент поступления не принимал. 

Рисунок 1. 
ЭКГ больного Х. перед проведением пробы 
с новокаинамидом. На исходной ЭКГ деформация 
комплекса QRS по типу rSrI подъем выпуклого 
сегмента ST до 1 мм и положительный зубец Т 
в V2 грудном отведении 

Рисунок 2. 
ЭКГ больного Х. Проба с новокаинамидом

Из анамнеза жизни: Наследственность не отягощена. Вне-
запную сердечную смерть у близких родственников отрицает. 
При осмотре патологии не выявлено: Состояние удовлетвори-
тельное. Сознание ясное. Температура тела 36.6ºс, рост 184 
см, вес 87 кг, ИМТ — 25,6. Кожные покровы физиологической 
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окраски, чистые. В легких дыхание везикулярное, хрипы от-
сутствуют. Сердце тоны ритмичные, ясные. Границы сердца 
не расширены. АД 110/65 мм рт. ст., пульс 80 ударов в минуту. 
Живот мягкий, безболезненный. Печень и селезенка не увели-
чены. Периферических отеков нет. Стул и диурез в норме.

Рисунок 3.
По окончании пробы отмечается подъем сегмента ST 
до 3,5 мм и инверсия зубца Т в V2. 
Проба положительная 

Пациенту был проведен ряд исследований: Биохимический 
анализ крови без патологии. ЭКГ: синусовый ритм с частотой 
сердечных сокращений 58 уд/мин. Замедление проведения по 
правой ножке пучка Гиса — комплекс QRS по типу rSrI. Обраща-
ет внимание, что наиболее выраженные признаки проявления 
блокады определяются в отведении V2, а не V1, как это типично 
для блокады правой ножки пучка Гиса. Проведена ЭХО КС: 
обнаружено пролабирование передней створки митрального 
клапана до 0,4 см, небольшая митральная и трикуспидальная 
регургитация. ХМ ЭКГ — за 21 час мониторирования реги-
стрируется синусовый ритм с частотой сердечных сокращений 
(ЧСС) 45-119 в мин. Среднесуточная ЧСС 72 в мин. Единичные 
суправентрикулярные экстрасистолы. Достоверных изменений 
сегмента ST не выявлено. Вариабельность ритма сердца в нор-
ме. SDNN — 144 мс. Тредмил-тест: достижение субмаксималь-
ной ЧСС. Достоверных изменений ST сегмента не выявлено. 
В фазе реабилитации зарегистрированы единичные супра-
вентрикулярные экстрасистолы. Зарегистрированы поздние 
потенциалы желудочков.

Учитывая исходные изменения ЭКГ по типу блокады правой 
ножки п. Гиса с подъемом сегмента ST, для подтверждения 
диагноза «синдром Бругада» проведена лекарственная проба 

с новокаинамидом в дозе 10 мг/кг веса (850мг) в течение 10 
мин. Заключение: На исходной ЭКГ подъем выпуклого сег-
мента ST до 1мм в V2 и положительный зубец Т (рис. 1). По 
окончании пробы отмечается подъем сегмента ST до 3,5 мм 
и инверсия зубца Т в V2 (рис. 2, 3). Проба положительная. 
Синдром Бругада подтвержден на основании положительной 
пробы с новокаинамидом. 

С целью оценки риска внезапной сердечной смерти (ВСС) 
пациенту назначено проведение: ХМ ЭКГ; тредмил-тест; ре-
гистрация поздних потенциалов желудочков; консультация 
генетика. 

Был установлен клинический диагноз: синдром Бругада, 
пролапс митрального клапана 1-й степени. 

Учитывая данные функциональных методов исследования 
(ППЖ, ХМ ЭКГ, тредмил-тест), отсутствие зафиксированных 
достоверных приступов в анамнезе больному было рекомен-
довано: наблюдение у кардиолога РКП, проведение ХМ ЭКГ 
через 1 месяц с последующим решением вопроса об импланта-
ции кардиовертера-дефибриллятора (ИКД) с целью предупре-
ждения опасных желудочковых нарушений ритма сердца (ЖТ, 
ФЖ). На момент госпитализации пациент от установки ИКД 
отказался.
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