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РЕЗЮМЕ
На сегодняшний день накоплено достаточное количество дан-

ных о природе заболеваний, сопряженных с риском внезапной 
смерти. Показано, что многие из них генетически детерминиро-
ваны, а это представляет особую опасность, так как под угрозой 
находится не только больной, у которого выявили заболевание, но 
и его дети и близкие родственники. Такие заболевания редко вы-
являются в обычной клинической практике, и больные умирают, 
как правило, не в специализированных стационарах, а дома или на 
улице, и врачу поликлиники или бригаде скорой помощи остается 
констатировать смерть. 

Кардиологи, нередко, обращают внимание только на первые 
симптомы заболевания, прежде всего синкопе и приступы серд-
цебиения, но также нередко первым и последним проявлением 
заболевания становится внезапная смерть. 

Современная клинической медицина выделяет ряд заболеваний 
и синдромов, тесно ассоциированных с высоким риском внезап-
ной смерти в молодом возрасте. К ним относится и одно из наи-
более «загадочных» заболеваний — синдром Бругада (CБ).

Ключевые слова: синдром Бругада, внезапная смерть, патогене-
тические аспекты

ABSTRACT
To date, there is a sufficient amount of data on the nature of diseases 

associated with the risk of sudden death. It is shown that many of them 
are genetically determined, and this is particularly dangerous, since not 
only the patient who has been diagnosed with the disease, but also his 
children and close relatives are at risk. Such diseases are rarely detected 
in normal clinical practice, and patients die, as a rule, not in specialized 
hospitals, but at home or on the street, and the doctor of the polyclinic or 
the ambulance crew remains to state the death. Cardiologists often pay 
attention only to the first symptoms of the disease, primarily syncope and 
palpitations, but also often the first and last manifestation of the disease is 
sudden death. Modern clinical medicine identifies a number of diseases 
and syndromes that are closely associated with a high risk of sudden 
death at a young age. These include one of the most «mysterious» 
diseases — Brugada syndrome (SB).
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ВВЕДЕНИЕ.
Внезапная сердечная смерть занимает одно из ведущих мест 

в структуре как общей, так и кардиоваскулярной смертности. 
Одной из известных причин внезапной сердечной смертности 

преимущественно у молодых мужчин является синдром Бруга-
да. Синдром Бругада – это злокачественный клинико-электро-
графический аритмический синдром, который характеризуется 
элевацией сегмента ST в правых предсердных отведениях (V1-
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V3), блокадой правой ножки пучка Гиса на ЭКГ и проявляющий-
ся в виде рецидивирующих обмороков или эпизодов внезапной 
сердечной смерти вследствие полиморфной желудочковой 
тахикардии или фибрилляции желудочков у лиц без органиче-
ских изменений в сердце. Распространенность этого синдром 
составляет 4-12% всех внезапных смертей и 20% смертей у 
пациентов со структурно нормальным сердцем [1,2]. В странах 
Юго-Восточной Азии частота встречаемости синдрома Бругада 
составляет 15 случаев на 10 000, в западных странах – от 1 до 5 
случаев на 10 000 [3] и у мужчин в 8-10 раз выше, чем у женщин. 
Средний возраст составляет около 40 лет [4].

ГЕНЕТИЧЕСКИЕ ОСНОВЫ
Синдром Бругада является генетически детерминированным 

и наследуется по аутосомно-доминантному типу. Наиболее ча-
стой причиной является мутация в гене SCN5A на коротком плече 
3-ей хромосомы 3p21-24. Помимо этого, на сегодняшний день
известны другие гены, мутация которых может привести к СБ
(SCN5A, GPD1L, SCN1B, SCN2B, SCN3B, RANGRF, SLMAP, KCNE3,
KCNJ8, HCN4, KCNE5, KCND3, CACNA1C, CACNB2B, CACNA2D1 и
TRPM4), кодирующие субъединицы сердечных натриевых, кали-
евых и кальциевых каналов. При этом по данным некоторых ис-
следований только около 30% пациентов имеют мутацию в гене
SCN5A, все остальные мутации в генах, определенные путем
генетического анализа и ответственные за развитие СБ выявле-
ны в 5 % случаев [5]. Данные мутации приводят к нарушению
входящего натриевого или кальциевого тока, либо увеличение
выходящего калиевого тока.

1. МУТАЦИИ, ВЫЗЫВАЮЩИЕ НАРУШЕНИЕ ФУНКЦИИ ТОКА
ИОНОВ НАТРИЯ

Ген, кодирующий структуру белка α-субъединицы натриевых 
каналов. При мутации в гене SCN5A происходит уменьшение 
количества или ускорение инактивации натриевых каналов в 
клетках эпикарда правого желудочка. На данный момент описа-
но более 300 родственных мутаций в SCN5A, что составляет по-
давляющее большинство случаев положительных генотипов [6].

Найден второй локус в 3-й хромосоме, расположен-
ный рядом с SCN5A. Ген GPD1-L кодирует глицерол-3-
фосфатдегидрогеназу 1типа [7]. Было установлено, что му-
тации в данном гене приводят к нарушению ферментативной 
активности и к частичному снижению токов ионов натрия.

Мутации в гене SCN1B, кодирующем субъединицу NaVβ1
сердечного натриевого канала также приводят к нарушению 
функции натриевого канала.

SCN3B кодирует субъединицу NaVβ3 натриевого канала серд-
ца. Мутация в этой субъединице нарушает внутриклеточный 
транспорт и экспрессию натриевых каналов на поверхности 
клетки, приводит к снижению активной мощности натриевого 
тока, ускоренной инактивации и замедлению реактивации на-
триевых каналов. 

Ген SCN2B кодирует β2-субъединицу натриевого канала. Мута-
ция в гене приводит к значительному снижению плотности тока 
натрия за счет снижения экспрессии натриевого канала NaV1.5 на 
поверхности клеток.

Этот ген кодирует нейрональный натриевый канал NaV1.8. 
Коэкспрессия SCN5A-WT с SCN10A приводит к значительной 
потере функции ионов натрия в сердце, что способствует по-
явлению синдрома Бругада. 

Траскрипционный фактор HEY2 так же ассоциирован с СБ. 
PKP2, кодирующий десмосомный белок плакофиллин-2, 

известен как ген предрасположенности к правожелудочковой 
аритмогенной кардиомипатии. Мутации в этом гене приводят к 
нарушению десмосом и к потере функции натриевых каналов, 

что обуславливает появление СБ.
RANGRF кодирует MOG1 – белок, модулирующий NaV1.5. 

Миссенс-мутации в RANGRF связана с СБ, т.к приводит к сни-
жению тока ионов натрия.

Мутации в сарколеммальном мембраносвязанном белке 
(SLMAP) (компонент Т-трубочек и саркоплазматического рети-
кулума) повреждает интегральный мембранный белок NaV 1.5, 
вызывая тем самым нарушение функции в ионных натриевых 
каналах 

2. МУТАЦИИ, ВЫЗЫВАЮЩИЕ ПОТЕРЮ ФУНКЦИИ ТОКА
КАЛЬЦИЕВОГО КАНАЛА

Мутации в гене CACNA1C, который кодирует α-субъединицу 
потенциалзависимых кальциевых каналов L-типа, CaV1.2, ассо-
циированы с одной из причин СБ [8].

Ускоренная инактивация кальцивых каналов L-типа из-за 
мутации в CACNB2b, кодирующим β-субъединицу кальциево-
го канала, CaV1.2, CaVß2 лежит в основе синдрома Бругада [9].
CACNA2D1 кодирует α2β-субъединицу потенциалзависимого 
кальциевого канала, уменьшая кальциевый ток. 

3. МУТАЦИИ, ВЫЗЫВАЮЩИЕ УСИЛЕНИЕ ФУНКЦИИ ТОКОВ
КАЛИЕВОГО КАНАЛА

Мутации в гене KCNE3 (MiRP2) были также ассоциированы 
с синдромом Бругада. MiRP2 модулирует сердечные калиевые 
каналы, включающие желудочковые транзиторные выходя-
щие калиевые токи (Ito) и медленно активируемый калиевый 
канал задержанного выпрямления (IKs). Ко-экспрессия мутаций 
KCNE3 с WT-KCND3 приводит к усилению функции калиевых 
каналов и ускоренной кинетике Ito.[10]

KCND3 кодирует KV4.3, α-субъединицу Ito -канала. Мутация в
KCND3 ведет к увеличению транзиторного наружного калиево-
го тока, ассоциированного с СБ.[11]

Помимо того, что мутация в гене SCN1B, который кодирует 
вспомогательную NaVβ1- субъединицу потенциалзависимого
натриевого канала, которая приводит к уменьшению натрие-
вого тока, может также увеличивать транзиторный наружный 
калиевый ток (Ito), когда имеется ко-экспрессия с WT-KCND3.

Мутации в KCNJ8, кодирующий Kir6.1, приводят к усилению 
функции АТФ-зависмых калиевых каналах (I K-АТФ), которые 
при нормоксических условиях закрыты. Это приводит к акцен-
туации потенциала действия, а также к депрессии плато, при-
водящей к одному из фенотипов СБ.

4) другие генетические варианты
Ионный канал с транзиторным рецепторным потенциалом

меластатинового белка 4 (TRPM4), кодирующий активиро-
ванный кальцием неселективный катионный канал. Мутации 
TRPM4, вызывающие как усиление, так и потерю функции ка-
нала, были связаны с СБ. 

ПАТОГЕНЕТИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ РАЗВИТИЯ 
Выделяют две основные гипотезы, которые играют важную 

роль в патогенезе синдрома Бругада: 

1) ГИПОТЕЗА РЕПОЛЯРИЗАЦИИ
Она утверждает, что наличие трансмурального градиента на-

пряжения в результате гетерогенной продолжительности потен-
циала на субэпикардиальные/субэндокардиальные зоны миокар-
да правого желудочка (неравномерность между INa и Ito) приводит 
к нарушению реполяризации и создает трансмуральную диспер-
сию реполяризации, вызывая подъем сегмента ST [12].

2) ГИПОТЕЗА ДЕПОЛЯРИЗАЦИИ
В ее основе лежит нарушение проводимости в выходном

тракте правого желудочка, которая приводит к элевации сег-
мента ST в правых грудных отведениях. [12]

СИНДРОМ БРУГАДА
BRUGADA SYNDROME
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Мутации в генах, кодирующих различные ионные каналы, 
приводят к изменению их функционирования: изменения в 
скорости активации или инактивации белковых субъединиц 
трансмембранных белков ионных каналов приводит к нару-
шению ионного транспорта. Основным механизмом развития 
аритмий при СБ является снижение суммарного натриевого 
тока INa или калициевого тока ICa через ионные каналы и уве-
личение внешних калиевых токов, включающих IKr, I Ks, IК-АТР

или Ito. Снижение плотности натриевых каналов по отношению 
к плотности транзиторного наружного калиевого тока Ito при-
водит к преждевременной реполяризации и короткому потен-
циалу действия в эпикарде, тогда как в эндокарде деполяри-
зация протекает нормально, то есть эндокард имеет большую 
длительность потенциала действия по сравнению с эпикардом. 
Акцентуация потенциала действия приводит к подъему сегмен-
та ST, что в конечном итоге способствует потере купола по-
тенциала действия в эпикарде правого желудочка. Потеря ку-
пола вызывает трансмуральную и эпикардиальную дисперсию  
реполяризации. Трансмуральная дисперсия способствует разви-
тию элевации сегмента ST и формированию уязвимого «окна». 
Эпикардиальная дисперсия приводит к развитию второй фазы 
– re-entry, которая провоцирует развитие экстрасистолы, попа-
дающей в уязвимое «окно» и индуцирующую ЖТ/ФЖ (рис. 1).

КЛИНИЧЕСКАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА И ДИАГНОСТИКА
Наличие клиники при СБ зависит от степени нарушения 

функции натриевых каналов: при повреждении менее 25% 
каналов симптоматика отсутствует, ЭКГ-изменения и клини-
ческая картина наблюдаются после проведения лекарственной 
нагрузочной пробы, при повреждении более 25% натриевых 
каналов риск внезапной сердечной смерти возрастает [13,14].

СБ проявляется синкопальными состояниями и эпизодами 
клинической смерти, которые развиваются на фоне ЖТ/ФЖ 
преимущественно в ночное время [15]. В 67% случаев клини-
ческая картина может протекать бессимптомно [16], частота 
возникновения аритмий и внезапной сердечной смерти у таких 
пациентов составляла от 0,8% до 1,0% в год [17,18].

Мужчины имеют тенденцию к наиболее частому развитию 
аритмий, чем женщины, и демонстрируют неблагоприятный 
прогноз. Имеется связь между уровнем тестостерона и воз-

никновением аритмического синдрома при СБ. Было выявле-
но, что у мужчин с СБ концентрация тестостерона выше.[19] По 
данным других исследований установлено, что в ночное время 
увеличивается высота сегмента ST у мужчин, когда уровень те-
стостерона в сыворотке крови повышен. [20]

Иногда приступы желудочковых аритмий при СБ могут про-
воцироваться приемом алкоголя и лихорадкой.

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ СБ ОСНОВЫВАЮТСЯ 
НА СЛЕДУЮЩИХ ПАРАМЕТРАХ
Наличие типичных изменений ЭКГ 
Синдром Бругада следует заподозрить у лиц с любым из 

следующих проявлений:
• Рецидивирующие синкопальные состояния
• Фибрилляция желудочков
• Полиморфная желудочковая тахикардия
• Внезапная сердечно-сосудистая смерть
• Наличие внезапной сердечной сердечно-сосудистой смерти

в семье
На ЭКГ у пациентов наблюдаются характерные изменения: 

элевация сегмента ST в правых грудных отведениях (V1–V3), 
блокада правой ножки пучка Гиса, ЖТ и ФЖ, укорочение ин-
тервала QT в результате уменьшения второй фазы трансмем-
бранного потенциала действия в эпикарде.

ОПИСЫВАЮТ 3 ТИПА ЭКГ-ИЗМЕНЕНИЙ ПРИ СБ: 
Тип 1 характеризуется подъемом сегмента ST ≥2 мм по типу 

свода «сoved type» с последующей отрицательной Т-волной. 
Наличие сводчатой конфигурации сегмента ST преобладает 
при симптомных формах СБ [21].

Тип 2 также характеризуется элевацией ST, наличием поло-
жительного или двухфазного зубца Т. Сегмент ST приобретает 
седловидную форму «saddle-back type», которая чаще встре-
чается при бессимптомных формах СБ.

Тип 3 характеризуется элевацией сегмента ST менее 1 мм, 
седловидной «saddle-back type» конфигурацией. 

Для повышения диагностической значимости ЭКГ использу-
ют высокие (на 1–2 межреберья выше) правые грудные отве-
дения, тем самым повышая чувствительность ЭКГ для выявле-
ния фенотипа синдрома Бругада (рис. 2).

В некоторых случаях СБ имеет скрытое течение и характер-

Рисунок 1. Механизм развития ЖТ/ФЖ при синдроме Бругада
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ные для синдрома ЭКГ-изменения не обнаруживаются. Для его 
выявления используют фармакологические или нагрузочные 
тесты. При пробе с физической нагрузкой, а также лекарствен-
ной пробы с симпатомиметиками ЭКГ-проявления синдрома 
Бругада уменьшаются. 

При использовании фармакологической нагрузочной пробы 
с антиаритмическими препаратами IA класса - блокаторами на-
триевых каналов (новокаинамид (прокаинамид) – 10 мг/кг за 
10 мин в/в, аймалин в дозе 1 мг/кг в течение 5 минут в/в или 400 
мг перорально) [22] происходит усиление ЭКГ-изменений. Ле-
карственная проба вызывает подъем сегмента ST или усилива-
ет уже имеющуюся элевацию. Пациентам с первым типом ЭКГ 
диагностические пробы не проводятся [23]. Для пациентов со 
вторым и третьим типом ЭКГ проводят провокационную пробу 
для верификации диагноза. Проба считается положительной 
при преобразовании второго или третьего типа ЭКГ-изменений 
в первый тип, и при достижении J-волной амплитуды более 2 
мм в правых грудных отведениях. Проба считается сомнитель-
ной при изменении третьего типа ЭКГ на второй [24].

СТРАТИФИКАЦИЯ РИСКА
Стратификация риска сводится к прогнозированию воз-

никновения желудочковых аритмий и внезапной сердечной 
смерти. Пациенты, имеющие клинические проявления в боль-
шей степени подвержены риску внезапной сердечной смерти 
и нуждаются в имплантация кардиовертера-дефибриллятора.

Выделяют следующие клинические, эхокардиографические, 
электрокардиографические и электрофизиологические мар-
керы, которые были предложены в качестве факторов риска: 

• Спонтанный Тип -1 ЭКГ-изменений [25]
• Синкопальные состояния вследствие ЖТ/ФЖ в анамнезе

[26]
• Перенесенная клиническая смерть
• Зафиксированная ЖТ/ФЖ
• Ночное агональное дыхание
• Вариабельность амплитуды зубца T [27]
• Короткий желудочковый рефрактерный период (< 200

мс) [17]
• Фрагментированный QRS
• Длительность QRS [28]
• Ранняя реполяризации в нижнебоковых отведениях [29]
• Увеличенный интервал Tpeak-Tend как маркер дисперсии

реполяризации [30]
• Снижение QT / RR-вариабельности [31]
• Увеличение высоты ST во время восстановления после

физической нагрузки [32]
• Раннее восстановление сердечного ритма после нагру-

зочных тестов [33]
• Наличие выступающей S-волны в отведении I [34]

ТЕРАПЕВТИЧЕСКИЕ ПОДХОДЫ
Синдром Бругада — это наследственное заболевание, од-

нако его течение также подвержено моди-фицирущим воз-
действиям внешней среды. Поэтому чрезвычайно важной за-
дачей является своевременное информирование больных о 
средовых факторах риска желудочковых событий (повышение 
температуры тела, парасимпатические влияния, блокада на-
триевых и кальциевых каналов в результате приема приёма 
алкоголя и ряда лекарственных препаратов [35].

В качестве терапии первой линии для лечения больных синдро-
мом Бругада используется имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора с целью профилактики внезапной сердечной смерти 
у лиц с высоким риском сердечно-сосудистых осложнений [36]. 

ФАРМАКОТЕРАПИЯ
Фармакологическая терапия направлена на устранение 

аритмогенного субстрата, которая может быть достигнута 
повышением внутреннего кальциевого тока с использовани-
ем β-адренергических препаратов или ингибиторов фосфо-
диэстеразы III, либо уменьшением внешних токов, включая 
желудочковые транзиторные выходящие калиевые токи (Ito) 
c помощью такого препарата, как хинидин. Хинидин исполь-
зуется в качестве профилактического средства у пациентов с 
бессимптомными формами СБ для профилактики аритмий. 
Исследования показали, что хинидин эффективен в восста-
новлении эпикардиального купола потенциала действия и нор-
мализации сегмента ST, что предотвращает развитие 2-й фазы 
re-entry и подавляет как спонтанную, так и ЖТ/ФЖ и может 
быть использован, как дополнение к терапии после ИКД или в 
качестве альтернативы ИКД в случаях, когда оно не показано 
или его проведение невозможно [37]. Также было отмечено, 
что низкие дозы хинидина (300-600 мг) предотвращали арит-
мический синдром у пациентов с СБ в 85% случаев [38].

Амиодарон и β-блокаторы неэффективны при СБ, а анти-
аритмические препараты класса IC (такие как флекаинид и 
пропафенон) и препараты класса IA, такие как прокаинамид, 
противопоказаны из-за индуцирования жизнеугрожающих 
аритмий у таких пациентов. 

 Имеются данные об эффективности блокатора кальциевых 
каналов - бепридил, который ингибирует транзиторные вы-
ходящие калиевые токи (Ito), увеличивает ток ионов натрия 
через натриевые каналы приводя к подавлению ЖТ/ФЖ [39]. 
β адренергический препарат, изопротеренол, увеличивающий 
ток кальция через кальцевые каналы L-типа, в комбинации с 
хинидином подавляет возникновение ФЖ и нормализует подъ-
ем сегмента ST. 

В рекомендациях экспертного консенсуса HRS/EHRA/APHRS 
изопротеренол показан пациентам с СБ, имеющими в анамне-
зе случаи «электрического шторма» (класс IIa) [36]. Ингибито-
ры фосфодиэстеразы III – цилостазол нормализует элевацию 
сегмента ST, увеличивая ток кальция и уменьшая ток калия, 
что предотвращает эпизоды ФЖ у пациентов с СБ. 

Таким образом, медикаментозные подходы к лечению СБ 
активно разрабатываются, но остаются противоречивыми. 
Убедительных согласованных данных за эффективность ка-
ких-либо лекарственных препаратов в длительном предотвра-
щении приступов ЖТ/ФЖ в настоящее время практически нет. 
В связи с этим для пациентов с высоким риском ВСС методом 
лечения, увеличивающим продолжительность жизни, является 
имплантация кардиовертера-дефибриллятора.

Согласно рекомендациям экспертного консенсуса HRS/
EHRA/APHRS по ИМПЛАНТАЦИИ КАРДИОВЕРТЕРА-ДЕФИ-
БРИЛЛЯТОРА выделяют следующие показания: 

СИНДРОМ БРУГАДА
BRUGADA SYNDROME

Рисунок 2. ЭКГ-варианты синдрома Бругада

Type 1 Type 2 Type 3

V1

V2
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1) Рекомендуется (Класс I):
Симптомные пациенты, имеющие Тип-1 ЭКГ-изменений

(спонтанно или после блокады натриевых каналов), клиниче-
скую смерть в анамнезе или зарегистрированную ЖТ/ФЖ

2) Может быть использован (класс IIa)
У пациентов с первым типом ЭКГ изменений, у которых на-

блюдаются синкопальные состояния вследствие ЖТ/ФЖ
3) Может рассматриваться (класс IIb) у бессимптомных па-

циентов, лекарственно-индуцированным 1-ым типом ЭКГ.
4) ИКД не показана (класс III) у бессимптомных пациентов.
5) Имплантация ИКД может быть рассмотрена в случае ин-

дукции ЖТ/ФЖ во время внутрисердечного ЭФИ (класс IIb)[37]

РАДИОЧАСТОТНАЯ АБЛЯЦИЯ
Абляция эпикардиальных участков разрушает клетки с наибо-

лее выраженным потенциалом действия, ответственные за нару-
шение реполяризации и приводящие к фазе 2 re-entry, нормали-
зует картину ЭКГ у пациентов с СБ [36]. Однако, эта методика в 
настоящее время используется лишь в нескольких медицинских 
центрах, отсутствует информация о долгосрочной эффективно-
сти этой процедуры, нет адекватной статистики осложнений.

ВНУТРИСЕРДЕЧНОЕ ЭЛЕКТРОФИЗИОЛОГИЧЕСКОЕ 
ИССЛЕДОВАНИЕ (ЭФИ)
Внутрисердечное ЭФИ может быть рекомендовано для стра-

тификации риска ВСС у больных синдромом Бругада [41]. Ре-
комендовано выполнять генетическое тестирование на врож-
денный синдром Бругада всем детям и подросткам при наличии 
специфических изменений ЭКГ, у которых имеются такие основ-
ные факторы риска ВСС, как эпизоды синкопе, сердечный арест 
в анамнезе, ЖНР, случаи ВСС в семье (класс Ib).

РЕКОМЕНДАЦИИ ПО ПРОФИЛАКТИКЕ 
ВНЕЗАПНОЙ СЕРДЕЧНОЙ СМЕРТИ [42]
1) Пациентам с диагнозом «синдром Бругада», установлен-

ным клинически и/или на основании молекулярного анализа, 
имеющим указания на эпизод сердечного ареста в анамнезе 
(основной фактор риска ВСС), рекомендована имплантация 
ИКД (класс I В).

2) Пациентам с диагнозом «синдром Бругада» с установлен-
ным ранее ИКД и частыми оправданными разрядами показано 
назначение хинидина и/или проведение радиочастотной абляции 
(класс Ib).

3) Пациентам с синдромом Бругада со спонтанным подъ-
емом сегмента ST в отведениях V1–V3, имеющим указания в 
анамнезе на эпизоды синкопе (основной фактор риска ВСС) 
и верифицированными причинными мутациями в гене SCN5A, 
рекомендована имплантация ИКД (класс IIa C). 

4) У пациентов с подозрением на синдром Бругада и от-
сутствием на ЭКГ спонтанного подъема сегмента ST в правых 
грудных отведениях целесообразно проведение провокацион-
ных фармакологических проб с блокаторами натриевых кана-
лов (флекаинид, новокаинамид) (класс IIa В). 

5) Имплантация ИКД показана пациентам с синдромом Бру-
гада и хорошим функциональным статусом, благоприятным 
прогнозом выживания в течение 1 года и более, у которых 
была верифицирована ЖТ, не приведшая к остановке сердеч-
но-сосудистой деятельности (класс IIa C).

6) Проведение эндокардиального ЭФИ может обсуждаться
для стратификации риска у пациентов с синдромом Бругада со 
спонтанным подъемом сегмента ST, без мутации в гене SCN5A 
и каких-либо клинических проявлений (класс IIb C).

7) Больным с синдромом Бругада противопоказано назна-
чение ААП IС класса (включая флекаинид и пропафенон) и IА 

класса (включая прокаинамид и дизопирамид) (класс III) [43]

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром Бругада был и остается в определенном смысле 

проблемой современной аритмологии, что связано не толь-
ко с трудностями диагностики и недостаточной специфично-
стью его проявлений, но и с высокой вероятностью развития 
фатальных аритмий и внезапной смерти у таких пациентов, а 
также отсутствием доказанных подходов к их профилактике. 
Все это заставляет врачей-исследователей всего мира вести 
поиски по выявлению точных патогенетических механизмов 
развития синдрома Бругада.
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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ: 
СБ — шндром Бругада, BCC — внезапная сердечная смерть, 

ПЖТ — полиморфная желудочковая тахикардия, СССУ — син-
дром слабости синусового узла, АКПЖ — аритмогенная кар-
диомиопатия/дисплазия правого желудочка, LQT3 — синдром 
удлинённого интервала QT тип 3, ИКД — имплантируемый 
кардиовертер-дефибриллятор, УЗИ — ультразвуковое иссле-
дование, ЭФИ — эндокардиальное электрофизиологическое 
исследование, HV интервал — интервал между зубцами де-
поляризации пучка Гиса и желудочков, AB — атриовентрику-
лярный, РЧА — радиочастотная абляция, ФП — фибрилляция 
предсердий, ФЖ — фибрилляция желудочков, ЖТ — желу-
дочковая тахикардия.
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