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Синдром Бругада – каналопатия, в основе которой лежит молекулярно-генетическая аномалия ре-
гуляции ионных каналов кардиомиоцита, являющаяся предиктором высокого риска внезапной 
сердечной смерти. В работе представлены сведения о клинической эпидемиологии и современных 
методах диагностики данного синдрома. 
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В 1992 г. испанские кардиологи, братья 

Pedro и Josef Brugada описали восемь пациен-
тов (6 мужчин и 2 женщины) с признаками 
клинико-электрокардиографического синдро-
ма, объединяющего частые семейные случаи 
синкопальных состояний и внезапной сердеч-
ной смерти вследствие полиморфной желу-
дочковой тахикардии, переходящей в фибрил-
ляцию желудочков и регистрацию специфиче-
ского электрокардиографического паттерна 
[1]. Первый пациент, положивший начало 
обобщения этой группы, был трехлетний поль-
ский мальчик, страдающий частыми присту-
пами потери сознания и изменениями на элек-
трокардиограмме (ЭКГ) в виде блокады пра-
вой ножки пучка Гиса, специфического косо-
восходящего подъема сегмента ST в отведени-
ях V1-V3. Аналогичные изменения были вы-
явлены у его братьев. А двухлетняя сестра 
умерла внезапно, не смотря на лечение корда-
роном и имплантацию кардиостимулятора [2]. 
В 1995 г. на конференции, организованной 
братьями Бругада в Кардиологическом Центре 
города Aalast (Бельгия), для обозначения вы-
шеописанного клинико-электрокардиографи-
ческого паттерна был официально принят к 
употреблению в медицинской практике термин 
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«синдром Бругада» [2]. Распространенность 
синдрома Брагада в популяции неизвестна. В 
регионах юго-восточной Азии, где он считает-
ся эндемичным заболеванием, синдром Бруга-
да превалирует у мужчин (соотношение муж-
чины: женщины составляет 8:1), являясь глав-
ной причиной внезапной смерти (более 20%) в 
возрасте до 40 лет. По данным японских ис-
следователей, на основе анализа 22027 ЭКГ из 
популяции, распространенность типичного 
паттерна синдрома Бругада составляет 0,05%-
0,6% у взрослых и 0,0006% при анализе 163110 
ЭКГ у детей. В отличие от азиатской популя-
ции в Европе и США распространенность син-
дрома Бругада существенно ниже. По данным, 
приведенным при анализе 27328 ЭКГ, призна-
ки соответствующие синдрому Бругада, были 
выявлены только у 18 человек. При этом час-
тота встречаемости данного синдрома состав-
ляет менее 7 случаев на 10000 ЭКГ [3]. При 
оценке распространенности ЭКГ-паттерна 
синдрома Бругада в области Flemish (Бельгия), 
его распространенность составила 1 случай на 
100 000 жителей данной области. В исследова-
нии, выполненном на основе анализа 42779 
ЭКГ здоровых лиц в возрасте от 22 до 68 лет, 
признаки синдрома Бругада были выявлены в 
20 (0,047%) случаях, преимущественно у муж-
чин (90%) [4]. В последние годы было уста-
новлено, что синдром Бругада является причи-
ной внезапной смерти в 4-12% всех внезапно 
погибших лиц и до 20% внезапно погибших 
лиц без органического поражения сердца. Од-
нако реальная частота синдрома Бругада оста-
ется неясной, особенно в некоторых этниче-
ских группах [4]. 
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 Основным звеном патогенеза синдрома 
Бругада является генетически детерминиро-
ванный дефект ионных каналов кардиомиоци-
та, вызванный мутациями гена SCN5A. Ген 
кодирует структуру α-субъединиц быстрых 
натриевых каналов кардиомиоцита. Дефекты 
выявлены и в других ионных каналах кардио-
миоцита – кратковременный выходящий ток 
(Ito), кальциевый ток Ca (L). Однако не все па-
циенты с типичными клинико-электрокардио-
графическими признаками синдрома Бругада 
имеют дефицит натриевых каналов, что свиде-
тельствует о наличии молекулярно-генети-
ческой гетерогенности данного синдрома, что 
характерно и для многих других вариантов ка-
налопатий. 5% семей с синдромом Бругада 
имеют аутосомно-доминантный тип наследо-
вания с различной экспрессивностью пора-
женного гена. Приблизительно у 50% потом-
ков пациентов с синдромом Бругада выявля-
ются клинико-электрокардиографические при-
знаки данного заболевания. В 25% случаев ге-
нетика синдрома Бругада остается неясной, в 
15% случаев пациенты не имеют характерного 
семейного анамнеза, что может быть следстви-
ем спорадических мутаций. 

Электрокардиографическим механизмом 
возникновения типичных признаков синдрома 
Бругада являться укорочение второй фазы по-
тенциала действия в эпикарде правого желу-
дочка [4]. Преимущественный возраст клини-
ческой манифестации синдрома Бругада – 35-
45 лет. Однако в литературе имеются описания 
синдрома Бругада у ребенка 2 дней от рожде-
ния и пожилого человека в возрасте 84 лет [4]. 
Но в целом случаи наблюдения у детей и подро-
стков данного синдрома немногочисленные [5, 6]. 

Клиническая картина синдрома Бругада 
характеризуется возникновением синкопе или 
внезапной смертью на фоне приступов желу-
дочковой тахикардии. В ночные часы могут 
возникать приступы удушья или агонального 
дыхания, интерпретируемые нередко как ночное 
апноэ. В случае смерти на аутопсии отсутствуют 

признаки органического поражения миокарда 
и кровеносных сосудов. Электрокардиографи-
ческими критериями синдрома Бругада явля-
ются: 
• специфический подъем сегмента ST в от-

ведениях V1-V3; 
• блокада правой ножки пучка Гиса; 
• преходящее удлинение интервала PQ; 
• приступы полиморфной желудочковой та-

хикардии. 
Выделяют 2 основных варианта измене-

ний сегмента ST в правых грудных отведени-
ях: сводчатый (coved) и седловидный (sadle-
back), представленных на рис. 1. 

 

 
 

Рис. 1. Основные варианты изменений  
сегмента ST при синдроме Бругада: сводчатый 
(coved) в отведениях V1-V3 (а); седловидный 

(saddle-back) в отведениях V1-V3 (б) 
 

Три типа данных изменений сегмента ST 
представлены в таблице 1. 

 
Таблица 1. Таблица изменений сегмента ST при синдроме Бругада 

 
ЭКГ изменения Тип 1 Тип 2 Тип 3 

точка (волна) J ≥ 2 мм ≥ 2мм ≥ 2 мм 
зубец Т отрицательный (-) + или ± + 
тип ST-T сегмента сoved sadle-back sadle-back 
конечная часть ST постоянно отриц. +≥ 1 мм подъем <1 мм 

 
Отличительные ЭКГ-изменения процесса 

реполяризации в отведениях V1-V3 являются 
верифицирующими признаками синдрома 
Бругада, однако эти изменения могут носить 
интерметирующий характер и возникать лишь 

при проведении фармакологических проб. Од-
нако при проведении такого обследования вы-
сок риск индукции опасных желудочковых та-
хиаритмий, особенно у детей и подростков. Тем 
не менее, на сегодняшний день провокационный 
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 тест с использованием фармакологических 
препаратов (новокаиамид) является наиболее 
достоверным критерием выявления данного 
вида каналопатий.  

По результатам клинико-электрокардио-
графического обследования пациентов, прово-
димого консультативно-диагностическим кар-
диохирургическим кабинетом Самарского об-
ластного клинического кардиологического 
диспансера (СОККД), пропускная способность 
которого достигает 5000 чел./год в возрасте от 
18 до 70 лет, с различной патологией сердеч-
нососудистой системы, а также 570 детей и 
подростков в возрасте от 4 до 18 лет, 64 чело-
века из которых страдают системными заболе-
ваниями соединительной ткани (ювенильная 
склеродермия, ювенильный дерматомиозит), 
находившихся на лечении в детском кардио-
ревматологическом отделении СОККД, 376 
человек первой группы здоровья, 130 реконва-
лесцентов бактериальных инфекций (дифтерия 
неосложенное течение, скарлатина) в ДПО № 

1 ММУ городской поликлиники № 10 г. Сама-
ры, с проведением всем детям и подросткам 
поверхностного ЭКГ-картирования сердца по 
методики, разработанной [7-11]. Признаки 
синдрома Бругада были выявлены в 0,0035% 
случаев. При этом ЭКГ-паттерн синдрома Бру-
гада «седловидного» (sadle-back) типа был вы-
явлен в детской популяции (0,17%) у подрост-
ка 13 лет, реконвалесцента скарлатины в пери-
од ранней реконвалесценции (т.е. через 1 ме-
сяц после перенесенной инфекции), при про-
ведении поверхностного ЭКГ-картирования 
(рис. 2). Однако в анамнезе указаний на син-
копе, случаи внезапной смерти у кровных род-
ственников и желудочковых нарушений ритма 
не было. В связи с чем выявленные изменения 
расценивались как «микроаномалия» ЭКГ, ко-
торая при определенных условиях может 
иметь проаритмогенный характер. Необходи-
мо отметить тот факт, что на последующие 
динамические исследования пациент не явился. 

 

 
 

Рис. 2. Диагностические зоны регистрации ЭКГ-паттерна синдрома Бругада «седловидного» 
(sadle-back) типа при помощи «экономичной» системы отведений NECTAL-48. Особенности 
ЭКГ-кривой: расширение комплекса QRS до 120 мс, «седловидная» элевация сегмента ST в  

точках 41,42,45 до 3 мм, наличие ε-волны (указаны стрелками) 
 

По современным представлениям ЭКГ-
паттерн sadle-back («седловидный») самостоя-
тельного значения не имеет, однако его трас-
формация в ЭКГ-паттерн coved («сводчатый») 
на фоне проведения фармакологических проб 
требует в дальнейшем такой же диагностиче-
ской оценки как пациента со «сводчатым» ти-
пом изменений. Наличие такой трансформации 
ЭКГ без клинических проявлений расценива-

ется как идиопатический ЭКГ-паттерн син-
дрома Бругада [12]. ЭКГ-паттерн coved 
(«сводчатый») типа был выявлен во взрослой 
популяции (0,02%), у женщины 35 лет с кли-
никой синкопальных состояний при проведе-
нии фармакологической пробы с новокаиами-
дом в дозе 10 мг/кг (доза вводилась внутри-
венно в течение 10 мин.) и регистрацией ЭКГ в 
12 отведениях (рис. 3). 
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Рис. 3. Диагностические зоны регистрации ЭКГ-патерна синдрома Бругада сводчатого (coved) 
типа при помощи стандартной ЭКГ. Особенности ЭКГ-кривой: а – исходная ЭКГ, ЧСС 68 уд. в 
мин, признаки «седловидной» элевации сегмента ST до 1,5 мм в отведении V2; б – через 1 мин. 
после в/в введения новокаиамида в дозе 5,0 мл: ЧСС 110 уд в мин, признаки «седловидной» эле-
вации сегмента ST до 0,5 мм в отведении V1 и до 2,5 мм в отведении V2; в – через 2 мин. после 
в/в введения новокаиамида в дозе 5,0 мл: ЧСС 112 уд в мин, признаки «сводчатой» элевации 

сегмента ST в отведениях V1-V2. Проба прекращена. 
 

По современным представлениям ЭКГ-
паттерн coved («сводчатый») является типич-
ным вариантом синдрома Бругада. Диагности-
ческие критерии синдрома Бругада, разрабо-
танные экспертами Европейского общества 
кардиологов (2002) включают: 
• изменения сегмента ST «сводчатого» (coved) 
типа, выявленны спонтанно или при прове-
дении фармакологических проб не менее чем 
в двух правых прекардиальных отведениях 
ЭКГ и/или документированную фибрилля-
цию желудочков; 

• семейный анамнез случаев внезапной смерти 
у лиц моложе 45 лет; 

• документированные изменения сегментов ST 
«сводчатого» (coved) типа у родственников; 

• синкопальные состояния, фибрилляцию же-
лудочков, индуцируемую на электрофизио-
логическом исследовании; 

• исключение вторичных причин указанных 
ЭКГ-изменений. 

Наиболее эффективным методом профи-
лактики жизнеугрожающих тахиаритмий у па-
циентов с синдромом Бругада является им-
плантация кардиовертера-дефибриллятора. 
Среди пациентов с синдромом Бругада, у ко-
торых клиническая картина включает синко-
пальные состояния, вероятность внезапной 
смерти в течение 2 лет составляет 30% (Bru-
gada J. еt al., 2002) (цитата по [12]). Так, паци-
ентке с типичным ЭКГ-паттерном синдрома 
Бругада был имплантирован кардиовертер-
дефибриллятор (Maximo VR, Medtronic). Пе-
риод наблюдения составляет 2 года. По дан-
ным статистики имплантируемого устройства 

за весь период наблюдения желудочковых на-
рушений ритма зарегистрировано не было. 

Выводы. 
1. Низкая выявляемость в отечественных 

исследованиях синдрома Бругада, по-
видимому, связана с меньшей ориентацией на 
весь клинико-электрокардиографический сим-
птомокомплекс, часто не имеющий в отдель-
ных составляющих патогномоничных для по-
становки диагноза особенностей, что было 
продемонстрировано на выше приведенном 
примере. 

2. Всем пациентам с синкопальными со-
стояниями неясной этиологии, ночными паро-
ксизмами удушья, случаями внезапной смерти 
в семье (особенно в молодом возрасте и в ноч-
ное время) или с типичным ЭКГ-паттерном 
необходимо исключить синдром Бругада на 
основании проведения фармакологических 
проб, ЭКГ-обследования пациента и родствен-
ников не реже 1 раза в 6 мес. 

3. Активное информирование врачей о 
клинико-электирокардиографических прояв-
лениях таких каналопатий, как синдром Бруга-
да, значительно повышает выявляемость всех 
заболеваний с риском внезапной смерти. 
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Brugada syndrome - channelopatia in basis of which lays molecular-genetic anomaly of cardiomyocyte 
ionic channels regulation, being predictor of high risk of sudden cardiac death. In work data about clini-
cal epidemiology and modern methods of diagnostics of the given syndrome are presented. 
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