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FROM PRIMARY ELECTRIC HEART DISEASE 
TO MORPHOLOGICAL SUBSTRATE

Резюме

Рост интереса к каналопатиям и развитие их диагностики делают синдром Бругада все более актуальной проблемой для врачей. Ранее по-

пулярная концепция «первичной электрической болезни сердца» не может объяснить отсутствие единого генетического субстрата проис-

хождения синдрома, его частое сочетание с другими нарушениями ритма и наличие фенокопий. Особый интерес представляют сочетания 

с. Бругада с морфологическими изменениями миокарда, в том числе с миокардитом. Именно воспаление ассоциируется с клинической ма-

нифестацией синдрома, что заставляет задуматься о первичности данной каналопатии и искать другие возможные механизмы аритмогенеза 

с. Бругада. 
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Abstract

Nowadays interest in channelopathies is growing, and developing diagnostic capabilities make Brugada syndrome much more actual problem than 

ever. Conception of «primary electric heart disease», which earlier was so popular, now couldn’t explain the absence of single genetic syndromes’ 

substrate, its’ common combinations with another arrhythmias and the presence of Brugada phenocopy. Conjunction of Brugada syndrome with 

morphological changes in myocardium , especially myocarditis, is an area of special interest. Infl ammation associates with clinical manifestation of 

the syndrome, and this situation forces to think about channelopathies’ primacy and to look for another possible mechanisms of Brugada syndrome. 
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Введение

Синдром Бругада [1] — семейный, генетически на-
следуемый синдром, относящийся к каналопатиям 
и входящий в понятие «первичная электрическая бо-
лезнь сердца». С. Бругада наследуется приблизитель-
но в 50% случаев по аутосомно-доминантному типу 
с различной пенетрантностью. Описано более 70 му-
таций, в основном, в Na+ каналах кардиомиоцитов, 
способных вызвать с. Бругада, 20% из них составляют 
мутации в гене SCN5A, кодирующем структуру бел-
ка α-субъединицы Na+ каналов. Основную опасность 
при данном заболевании представляют жизнеугро-
жающие желудочковые аритмии: полиморфная же-
лудочковая тахикардия и фибрилляция желудочков. 
Диагноз с. Бругада может быть заподозрен на основе 
клинических проявлений у пациентов с характер-
ным ЭКГ паттерном, но для подтверждения диагноза 
зачастую приходится использовать дополнительные 
методы диагностики: пробу с антиаритмическими 
препаратами IC класса (ее провокационный эффект 

и демонстрирует вовлеченность Na+ каналов в пато-
генез возникновения синдрома), а также генетиче-
ское тестирование с исследованием полиморфизмов 
гена SCN5A. Однако, как было указано выше, лишь 
20% мутаций приходится на данный ген, и не стоит 
целиком полагаться на отрицательные результаты 
генетического исследования. 

Критерии диагностики 
с. Бругада 

В связи с неоднозначностью трактовки различны-
ми исследователями изменений конечной части 
комплекса QRS и сегмента ST в 2012 году вышел 
новый консенсусный документ [2], регламентирую-
щий критерии ЭКГ диагностики паттерна с. Бругада 
и его отличие от других состояний, где присутству-
ет подъем сегмента ST и/или r’ в отведениях V1-V2 
(таблица 1). Согласно данному документу стали вы-
делять 2 типа синдрома Бругада вместо 3 (2 и 3 тип 

Таблица 1. ЭКГ паттерн с. Бругада

А) Грудные отведения Б) Новые ЭКГ критерии

Морфология QRS-T в отведениях V1-V3, элевация 
сегмента ST:

• Тип 1. «Сводчатый» подъем ST ≥2 мм, медленно 
снижающийся, выгнутый или прямой со стремлением 
к изолинии и отрицательным симметричным зубцом Т. 

• Тип 2. «Седловидный» — высота r’≥2 мм со стремлением 
к изолинии, за ним следует подъем ST не менее 0,5 мм 
с положительным/плоским зубцом Т в отведении V2 и 
вариабельным Т в отведении V1. Если есть какие-либо 
сомнения (r’<2мм), необходимо зарегистрировать ЭКГ 
во 2 и 3 межреберьях. 

• Индекс Коррадо: соотношение 

высота перехода QRS-ST
высота сегмента ST через 80мс в отведениях V1–V2 

> 1,
 

так как ST носит косо-нисходящий характер (рис. 1). 
У спортсменов сегмент ST в отведении V2 носит косо-восходящий 
характер и индекс Коррадо <1. 

• Угол β, формируемый восходящим зубцом S и нисходящим 
зубцом r’, >58о при типе 2 (рис. 2).

• Размер основания треугольника, сформированного r’, с высотой 
5 мм от верхушки перехода QRS-ST составляет более 3,5 мм при 
типе 2.

Другие находки на ЭКГ: 
• QT обычно в норме, но может быть удлинен в правых грудных отведениях
• Иногда удлинен PR 
• Замедление проводимости в ПЖ: наличие r’ и удлиненный комплекс QRS в правых грудных отведениях по сравнению 

с левыми 
• Наджелудочковые аритмии, в основном ФП
• Иногда могут наблюдаться: r’ в aVR ≥3 мм, феномен ранней реполяризации в нижних отведениях, расщепление QRS, 

альтернация зубца Т после введения аймалина и др.

Рисунок 1. Синдром Бругада 1 типа. Индекс Коррадо Рисунок 2. Синдром Бругада 2 типа. Угол β
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были объединены), так как переход 3 типа во 2 при 
пробе с блокаторами Na+ каналов типа IC не являет-
ся диагностически значимым.

Провокаторами возникновения ЭКГ паттерна могут 
быть лихорадка, интоксикация, ваготония, электро-
литный дисбаланс, но возможны ошибки, связанные 
с использованием фильтров при снятии ЭКГ (рис. 3).

При наличии Бругада-паттерна синдром Бругада 
диагностируется, если присутствует 1 и более крите-
риев: 
• пациент перенес клиническую смерть 
• была зарегистрирована полиморфная ЖТ
• в анамнезе присутствует синкопе не вазовагально-

го происхождения 
• у кого-либо из родственников моложе 45 лет была 

внезапная смерть при отсутствии ОКС 
• паттерн с. Бругада 1 типа зарегистрирован у кого-

либо из родственников.

В противном случае, выявленные изменения на ЭКГ 
будут носить название феномена Бругада.

Патогенез

На данный момент есть две патофизиологические ги-
потезы, объясняющие возникновение ЭКГ-паттерна 
при с. Бругада: гипотеза нарушения реполяризации 
и гипотеза нарушения деполяризации. 

1) Гипотеза нарушения реполяризации — изменения 
в структуре Na+ канала приводят к его преждевре-
менной инактивации в эпикарде [3] и преобладанию 
исходящего K+ тока (Ito). В результате этого проис-
ходит потеря свода ПД кардиомиоцита, и возникает 
конфигурация по типу «шип и купол» (рис. 4).

2) Гипотеза нарушения деполяризации — замедление 
проводимости в конце деполяризации в ПЖ в ком-
бинации с незначительными структурными анома-
лиям ПЖ. Этот механизм косвенно подтверждается 
существованием поздних потенциалов — фрагмен-
тированных потенциалов на передней поверхности 
выносящего тракта ПЖ, и отсроченного сокращения 
свободной стенки ПЖ после введения аймалина [1]. 

Однако согласно данным, полученным на животных 
моделях с. Бругада (использовался изолированный 
участок ПЖ собаки), нарушения реполяризации 
в эпикарде нельзя объяснить только лишь инакти-
вацией Na+ каналов. Так, Takeshi Aiba et al [4] , бло-
кируя Na+ и Ca2+ каналы и стимулируя К+, получили 
большую гетерогенность ПД в эпикарде. По срав-
нению с контролем, наблюдался как значительно 
укороченный (с потерей свода), так и значительно 
удлиненный ПД (большая дисперсия реполяриза-
ции), в эндокарде же результаты были сопоставимы 
с контрольной группой. Такая дисперсия реполя-
ризации формирует трансмуральный, от эпикарда 
к эндокарду, и интрамуральный (в эпикарде) гради-
ент напряжения. Участки с укороченным и удлинен-
ным ПД часто находились на близком расстоянии, 
формируя нарушение реполяризации в пределах не-
большого фрагмента ПЖ — и в месте укороченного, 
с потерей свода, ПД возникала ЭС по типу P2R (Р на 
R). 80% ЭС P на R возникало в участках эпикарда 
с максимальной дисперсией реполяризации, в одной 
трети случаев после ЭС возникала ФЖ или неустой-
чивая полиморфная ЖТ, причем отмечено, что ФЖ 
возникала в участках с более медленным процессом 
деполяризации, из-за чего волна деполяризации, 
индуцированная ЭС, дробилась на множественные 
волны, и возникала ФЖ. Эти данные соответствуют 
клиническим признакам с. Бругада: известно, что ин-
тервал QT в отведениях V1-V2 удлинен по сравнению 

Рисунок 4. Потеря свода ПД в выносящем 
тракте ПЖ

Рисунок 3. Женщина, 55 лет, в анамнезе АГ. 
Использование разных фильтров при 
регистрации ЭКГ.
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с остальными отведениями, и что ФЖ при с. Бругада 
часто вызывается ЭС, возникающими в выносящем 
тракте ПЖ. Таким образом, в этом исследовании на-
ходят подтверждение обе теории возникновения с. 
Бругада. 

Другие авторы, Masaomi Kimura et al [5], используя 
аналогичную модель, но без блокады Ca2+ каналов, 
получили дисперсию ПД как в эндокарде, так и в 
эпикарде. Причем, если длительность ПД была боль-
ше в эпикарде, регистрировался с. Бругада 1 типа, 
если же в эндокарде, регистрировался с. Бругада 
2 типа. В большей части случаев возникала спонтан-
ная ЖТ, первый комплекс которой регистрировался 
в локусе эпикарда с наиболее коротким ПД. ЖТ воз-
никала по типу re-entry из эпикарда в эндокард с воз-
вратом в эпикард, и можно предположить, что при-
чиной этому служит морфологическая неоднород-
ность стенки желудочков — наличие в них М-клеток. 
Известно, что в среднем слое миокарда находятся 
М-клетки, ПД которых удлиняется диспропорцио-
нально по отношению к остальным кардиомиоци-
там в ответ на замедление ЧСС и(ли) препараты, 
удлиняющие ПД [6]. При наличии электрического 
градиента эпикард-эндокард М-клетки могут испол-
нять роль участка с замедленным проведением, во-
круг которого «крутится» re-entry. 

Еще одной, не менее интересной, теорией возник-
новения нарушения деполяризации при с. Бругада, 
является работа Hoogendijk [7], объясняющая подъ-
ем ST как «несоответствие тока сопротивлению» — 
current-to-load mismatch. Авторы выполняли насеч-
ки на фрагменте ПЖ собак, формируя небольшие 
«дорожки» проведения импульса. При критической 
ширине «дорожек» проводящей ткани между волок-
нами соединительной ткани происходит замедление 
проведения, которое может вызывать подъем сег-
мента ST при блокаде Na+ каналов. Этот механизм 
нарушения проводимости и потенциально возмож-
ного возникновения ФЖ/ЖТ при с. Бругада отчасти 

подтверждается в клинике: доказано, что у паци-
ентов с с. Бругада 1 типа на ЭКГ зарегистрировано 
замедление проведения в правом желудочке — за-
держка в конечной части петли QRS и закругленная 
Т петля [8]. 

Фенокопии с. Бругада

Из вышеизложенного можно понять, что патогенез 
синдрома Бругада нельзя объяснить только лишь 
дисфункцией Na+ каналов. Еще более осложняет 
ситуацию наличие фенокопий. Фенокопии при 
с. Бругада подразделяются на этиологические кате-
гории [9]: 
1) метаболические нарушения
2) механическая компрессия
3) ишемия миокарда и ТЭЛА
4) заболевания миокарда и перикарда
5) модуляция ЭКГ
6) смешанные

Экспертами разработаны критерии дифференци-
ровки истинного с. Бругада и фенокопии (табли-
ца 2), поскольку даже ведущие эксперты в области 
кардиологии не могут различить эти состояния по 
ЭКГ паттерну [10]. 

Гетерогенность причин, вызывающих фенокопии 
(ОИМ с подъемом ST и вовлечением ПЖ, гиперка-
лиемия, гипокалиемия, гипокалиемия с гипонатрие-
мией, надпочечниковый криз, ацидоз и гипернатри-
емия, острый миокардит, обусловленный гиперэози-
нофильным синдромом, pectus excavatum с компрес-
сией органов средостения, острый перикардит, аци-
доз и интоксикация кетамином) [11] демонстрирует 
невозможность выявления у них единого патогене-
за. Так, в 2012 году был опубликован клинический 
случай возникновения паттерна с. Бругада 1 типа 
на фоне приема ламотриджина у женщины 52 лет, 
имеющей АГ в анамнезе [12]. При поступлении 

Таблица 2. Критерии дифференцировки истинного с. Бругада и фенокопии

Фенокопии: Истинный с. Бругада:

выявление на ЭКГ паттерна, характерного для с. Бругада 1 или 
2 типа 

выявление на ЭКГ паттерна, характерного для с. Бругада 1 или 
2 типа

наличие другого известного патологического состояния -

ЭКГ паттерн исчезает после устранения этого состояния -

низкая клиническая вероятность истинного с. Бругада, 
определяемая отсутствием симптомов, клинического 
и семейного анамнеза

высокая клиническая вероятность истинного с. Бругада, 
определяемая наличием симптомов, клинического и семейного 
анамнеза

отрицательный провокационный тест с аймалином, 
флекаинидом или прокаинамидом*. 

положительный провокационный тест с аймалином, 
флекаинидом или прокаинамидом*. 

результаты генетического тестирования отрицательные 
(желательно, но не обязательно, т.к. мутация SCN5A 
обнаруживается только в 20-30% пробандов с истинным с. 
Бругада). 

результаты генетического тестирования положительные 
(желательно, но не обязательно, т.к. мутация SCN5A 
обнаруживается только в 20-30% пробандов с истинным с. 
Бругада).

Примечание: *Провокационный тест не является достоверным, если в течение последних 96 часов производились хирургические манипуляции на выносящем тракте 
правого желудочка.
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в стационар у пациентки был заподозрен ОКС, одна-
ко при обследовании данные за ишемию миокарда 
получены не были, а на ЭКГ зафиксированы изме-
нения, характерные для с. Бругада, тест с флекаи-
нидом был также положительным. После отмены 
ламотриджина через 2 недели повторный тест был 
отрицательным, что подтверждает фенокопию, но 
остается непонятен механизм ее возникновения, 
так как ламотриджин является пресинаптическим 
блокатором Na+ каналов нейронов головного мозга 
и тормозит высвобождение глутамина. Возможно, 
данный препарат способен связываться и с Na+ ка-
налами кардиомиоцитов, либо, тормозя процессы 
возбуждения в коре, активирует парасимпатическую 
ВНС и провоцирует изменения на ЭКГ. Свой вклад 
могли также внести структурные изменения в мио-
карде пациентки, возникшие вследствие АГ.

Еще один яркий пример фенокопии и, как следствие, 
обратимых Бругада-подобных изменений на ЭКГ 
продемонстрировали Genaro et al [13], опубликовав 
клинический случай мужчины, поступившего в при-
емное отделение с 15-дневной диареей. На ЭКГ был 
зарегистрирован паттерн с. Бругада 1 типа (рис. 5, 
panel A), а также гипокалиемия и ацидоз. После кор-
рекции метаболических нарушений ЭКГ-паттерн 
исчез (рис. 5, panel B). В течение пребывание в ста-
ционаре развился повторный эпизод диареи, сопро-
вождаемый гипокалиемией без ацидоза, так же был 
зарегистрирован паттерн с. Бругада 1 типа (рис. 5, 
panel C), исчезнувший после коррекции уровня ка-
лия (рис. 5, panel D). 

Причиной подобных изменений на ЭКГ могло по-
служить конкурентное взаимодействие К+ и Na+: 
внеклеточный Na+ является потенциальным бло-
катором K+ каналов (К+ конкурирует с Na+ за связь 
с каналом Ikr), этот механизм особенно активен при 
гипокалиемии. Увеличивается ингибирование вхо-
дящего K+ тока, и, как следствие, замедляется репо-
ляризация. 

Синдром Бругада 
и миокардит

Отдельного внимания заслуживает сочетание с. Бру-
гада и миокардита. Ранее единая концепция о «пер-
вичной электрической болезни сердца» и отсутствии 
структурных изменений его стенок при данном 
синдроме все больше подвергается сомнению. Пока 
не представляется возможным утверждать, что Бру-
гада-паттерн на ЭКГ может возникать только лишь 
при морфологических изменениях и повреждениях 
кардиомиоцитов, но накоплены данные об их па-
раллельном возникновении и предположительной 
связи. Так, Frustaci [14] представил работу, демон-
стрирующую неоднородность причин и наличие 
морфологического субстрата с. Бругада. Было иссле-
довано 18 пациентов с клинически верифицирован-
ным с. Бругада, при неинвазивном исследовании па-
тологии не выявлено. 7 пациентов из 18 перенесли 
ФЖ, 7 пациентов — ЖТ и 4 — эпизод синкопэ, при-
чем у 4 пациентов аритмические события возникли 
на фоне лихорадки. Все пациенты подверглись кате-
теризации сердца, коронаро- и вентрикулографии, 
бивентрикулярной ЭМБ, генетическому исследова-
нию на предмет носительства гена SCN5A. Микро-
аневризмы были найдены в ПЖ у 7 и в ЛЖ у 4 па-
циентов. Правожелудочковый миокардит был обна-
ружен у 14 пациентов, у 4-х из них выделен геном 
вируса (2 случая Коксаки В3, вирус Эпштейн-Барр 
и парвовирус В19). Генетические мутации в гене 
SCN5A (in vitro они вызывали нарушение функции 
кодируемых белков — снижение внутриклеточно-
го тока Na) были обнаружены только у 4 обследуе-
мых, причем у 1 пациента также диагностирована 
АДПЖ. У остальных 3 пациентов присутствовали 
кардиомиопатические изменения: при гистоло-
гическом исследовании обнаружена дегенерация 
цитоплазмы кардиомиоцитов, увеличение числа 
апоптотических кардиомиоцитов в правом и левом 
желудочках. Несмотря на отсутствие патологии при 
неинвазивном исследовании, ЭМБ диагностирова-

Рисунок 5. Фенокопия с. Бругада на фоне гипокалиемии и ацидоза



Р А З Б О Р  К Л И Н И Ч Е С К И Х  С Л У Ч А Е В Архивъ внутренней медицины • № 2(28) • 2016

66 

ла структурные изменения у всех 18 пациентов с с. 
Бругада. Мутации в гене SCN5A , обнаруженные 
у 4 из 18, могли вызвать скрытые структурные ано-
малии кардиомиоцитов, что привело к манифеста-
ции аритмии. У 8 пациентов без мутации элевация 
ST исчезла и далее не появлялась после выписки из 
стационара. В течение 3 лет аритмические события 
(ЖТ) наблюдались только у пациента с АДПЖ. По 
предположению авторов, возможным механизмом, 
связывающим дисфункцию Na+ каналов и повреж-
дение клеток, является нарушение гомеостаза Na+ 
в кардиомиоците, так как, через действие Na+-H+ 
и Na+-Ca2+ обмена, Na+ влияет на внутриклеточный 
pH и гомеостаз Ca2+, что, в свою очередь, наруша-
ет электромеханическое сопряжение и механиз-
мы продуцирования энергии. На основании этого 
предполагается, что аритмические события при с. 
Бругада возникают при повреждении (апоптозе) до-
статочного числа клеток, и становится понятно, по-
чему, хотя дефект наследственный, манифестирует 
он в зрелом возрасте, и почему у некоторых пациен-
тов клеточное повреждение сочетается, а, возможно, 
и приводит к морфофункциональным аномалиям — 
известны сочетания с. Бругада и АДПЖ/ДКМП/фе-
номена ранней реполяризации и др. 

Другие авторы (Bezzina CR, Rook MB и др.) [15] пред-
ставили случай семейной формы сочетания клини-
чески значимой мутации гена SCN5A с ДКМП и де-
генеративным поражением проводящей системы 
сердца, клинически проявляющегося повторными 
приступами полиморфной тахикардии с широкими 
комплексами QRS. 

Помимо сочетания миокардита и с. Бругада обра-
щают на себя внимание работы, где анализируется 
связь клинической манифестации синдрома и вос-
паления: Aim´e Bonny с соавторами [16] продемон-
стрировали корреляцию уровня СРБ (≥2мг/л) с по-
явлением симптомов при с. Бругада. И хотя эти 
данные являются спорными в связи с неспецифич-
ностью и недоказанностью собственно кардиально-
го воспаления, в других работах миокардит был ве-
рифицирован. Juhasz [17] представил клинический 
случай молодого пациента с легкой инфекцией ВДП, 
у которого после выздоровления возник эпизод син-
копэ, д-з с. Бругада. Через несколько недель — ВСС, 
гистологически выявлен миокардит, ассоциирован-
ный с парвовирусом В19. Buob, Siaplaouras и др. [18] 
описали случай пациента с клинической смертью, 
после успешной реанимации которого на ЭКГ вы-
явлен с. Бругада. При проведении МРТ обнаружено 
усиление сигнала в миокарде ЛЖ, ЭМБ показала ло-
кальное воспаление в миокарде, ассоциированное 
с парвовирусом В19. Данные исследования застав-
ляют задуматься о возможной этиологической роли 
миокардита в патогенезе с. Бругада. Воспалитель-
ные изменения миокарда уже продемонстрировали 
свое значение в клиническом ухудшении у пациен-

тов с ГКМП [19], провокации жизнеугрожающих 
нарушений ритма при феномене ранней реполя-
ризации, синдроме укороченного QT и, собствен-
но, с. Бругада [20]. По мнению Patane [21], поиск 
миокардита будет представлять интерес у больных 
с каналопатиями и ФЖ, а также поиск каналопатии 
у пациентов с ФЖ при миокардите, так как воспале-
ние может выявлять скрытую дисфункцию ионных 
каналов [22]. 

Каковы же возможные механизмы возникновения 
аритмии при воспалительных изменениях мио-
карда? Наиболее простым объяснением представ-
ляется вирус-индуцированный фиброз вследствие 
гибели кардиомиоцитов и их вторичная гипертро-
фия, а также воспалительный ацидоз в стенке серд-
ца (при снижении pH возникает деполяризация 
клеток за счет истощения АТФ и открытия АТФ-
зависимых К+ каналов). Данные причины вызывают 
расщепление волны деполяризации и замедление 
ПД и способствуют возникновению желудочковой 
тахикардии по типу re-entry. Yuko Wakisaka с соавто-
рами [23] установили, что дисфункция каналов при 
миокардите дифференцирована: во время острой 
фазы уменьшается экспрессия белка, ответствен-
ного за медленные K+ каналы (снижается К+ ток). 
Предполагается, что это запускает электрическое 
и структурное ремоделирование сердца. Во время 
хронической же фазы снижается экспрессия белков 
SERCA2a и RyR2, что может приводить к перегрузке 
Ca2+ и возникновению триггерных экстрасистол по 
типу поздних постдеполяризаций. 

Не менее интересные данные продемонстрировали 
Hyelim Park et al24, используя в качестве модели ау-
тоиммунный миокардит: аритмогенные механизмы 
при миокардиальном воспалении включают в себя 
удлинение ПД, его дисперсию, причем данные изме-
нения нивелировались назначением стероидов. Эти 
эффекты могут быть связаны с увеличением воспа-
лительных маркеров (IL6, TNFα) и активацией каль-
модулин-зависимой киназы (CaMKII), RyR2 и фос-
фоламбана, так как их повышение, по сравнению 
с контрольной группой, было ассоциировано с мио-
кардитом и тоже нивелировалось стероидами. 

Таким образом, можно предполагать, что изменение 
длительности ПД и активности ионных каналов при 
миокардите ведет к клинической манифестации с. 
Бругада и появлению характерного ЭКГ-паттерна 
у генетически предрасположенных пациентов. По-
вреждение и апоптоз кардиомиоцитов при миокар-
дите может ускорять «накопление повреждений» 
при с. Бругада, согласно предположению Frustaci 
[24] , усиливая дисперсию длительности ПД. Важ-
ность исследования этой проблемы состоит в риске 
возникновения фатальных желудочковых аритмий 
и невозможности (на данный момент) предсказать 
их манифестацию и повторное появление. 
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Клинический случай

Хотелось бы представить собственное наблюдение 
сочетания с. Бругада и вероятного миокардита.

Пациентка С. 42 лет, поступила в ФТК им. В.Н. Ви-
ноградова 30.09.2015 с жалобами на периодическое 
ощущение сердцебиения, слабость, головокружение 
и потливость. В анамнезе обращали на себя внима-
ние приступы сердцебиения с 2010г. после пере-
несенной пневмонии, которые, по данным холте-
ровского мониторирования, были расценены как 
НЖЭС, а так же недавний (06.09.15) эпизод пре-
синкопэ на фоне психоэмоционального стресса. Во 
время данного эпизода на ЭКГ диагностирована ЖТ 
с частотой 150 ударов в минуту, ритм восстановлен 
с помощью ЭИТ. Сразу после восстановления рит-
ма на ЭКГ возникли изменения, подобные синдрому 
Бругада (рис. 6), по поводу чего больной было выпол-
нено ЭФИ и проба с новокаинамидом, но измене-
ния на ЭКГ воспроизвести не удалось. Больная пере-
ведена в ФТК им. В.Н.Виноградова, при поступле-
нии: состояние удовлетворительное, обращали на 
себя внимание умеренно влажные кожные покровы 

нормальной окраски, дыхание везикулярное, хрипов 
нет, ЧДД 18/мин. ЧСС 80/мин. Границы сердца не 
расширены, тоны ясные, частые экстрасистолы, мяг-
кий короткий систолический шум на верхушке.

Лабораторные исследования: ОАК, БХ анализ крови, 
коагулограмма, ОАМ без патологии, HBs Ag, anti HCV, 
RW отрицательно, антитела к ВИЧ 1,2 не выявлены. 
АСЛО 0 МЕ/мл, СРБ отрицательный, РФ отрицатель-
ный. Антитела к двуспиральной ДНК 1,86 МЕ/мл (0-
20 МЕ/мл). Т3, Т4, анти-ТПО — норма. 
Инструментальные исследования: Rh ОГК: без кар-
диальной патологии. ЭХО-КГ: без патологии. 
ЭКГ при поступлении: НЖЭС, НБПН пучка Гиса 
(рис. 7). Отрицательный T V1-V2. ЭКГ по Холтеру 
на чистом фоне: синусовый ритм, НЖЭС 15700/сут, 
в т.ч. аберрантные 6000. Куплетов 2, эпизодов биге-
минии 2905, тригеминии 2525. 
ЭКГ по Холтеру на фоне приема этацизина 
50мг/сут: синусовый ритм НЖЭС по типу аберрант-
ных 8484/сут.
ЭКГ на фоне приема этацизина 150мг/сут.: ПБПН 
пучка Гиса. Сводчатая элевация сегмента ST (3мм) 
V1-V3, инверсия зубца Т V1-V3 (рис. 8). 

Рисунок 6. ЭКГ от 06.09.15 после ЭИТ

Рисунок 7. ЭКГ при поступлении
Рисунок 8. ЭКГ на фоне приема этацизина 
150мг/сут
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МР-исследование сердца: Заключение: МР-признаки 
единичных участков гипо-/дискинезии в трабеку-
лярной части ПЖ и в ВОПЖ, фиброзных изменений 
ЛЖ неишемического генеза (отсроченное интра-
миокардиальное накопление), митральной недоста-
точности I степени. Сократительная способность 
обоих желудочков сохранена. МР-критериев АДПЖ 
не получено. Данные изменения заставили рассмо-
треть вариант хронического течения миокардита 
как источника НЖЭС и возможного провокатора 
клинических проявлений с. Бругада. В связи с воз-
можностью рецидива ЖТ эндомиокардиальная би-
опсия не была выполнена. Больной установлен ИКД 
Protecta DR. Впоследствии пациентке выполнено ге-
нетическое исследование, но клинически значимых 
мутаций в гене SCN5A не получено. Исследование 
титра антител к миокарду выявило незначительное 
(двукратное) повышение титра (АТ к антигенам 
ядер кардиомиоцитов: нет, АТ к антигенам эндоте-
лия: 1:80, АТ к антигенам кардиомиоцитов: 1:80, АТ 
к антигенам гладкой мускулатуры: 1:80, АТ к антиге-
нам волокон проводящей системы сердца: 1:80), что 
не может ни подтвердить, ни опровергнуть диагноз 
миокардита. В связи с невозможностью выполнения 
ЭМБ была проведена клиническая оценка вероятно-
сти миокардита: 
1) по критериям ESC 2013 [25]: клинически заподо-

зренный миокардит
2) по критериям, разработанным в ФТК № 1 ПМГМУ 

им. И.М. Сеченова [26]: высоко вероятный мио-
кардит. 

Диагноз на данный момент времени звучит так: 

Основной: синдром Бругада. Хронический инфек-
ционно-иммунный миокардит? Осложнения основ-
ного: нарушения ритма сердца: устойчивая желудоч-
ковая тахикардия с морфологией блокады ЛНПГ 
и верхней осью с развитием пресинкопального со-
стояния, БПВЛНПГ. Частая наджелудочковая экс-
трасистолия. 

Пациентка получает бисопролол 1,25мг утром под 
контролем АД для уменьшения числа НЖЭС.

Нерешенным остается вопрос, действительно ли 
данная пациентка имеет наследственный синдром 
Бругада. Несмотря на положительную пробу с эта-
цизином, следует отметить, что проводилась она 
на фоне высоко вероятного миокардита, а значит, 
не соблюдены все условия исключения фенокопии. 
Воспаление в миокарде могло как выявить скрытую 
дисфункцию ионных каналов, усилив апоптоз и не-
однородность кардиомиоцитов, так и вызвать ее de 
novo. Если выдвинуть гипотезу о едином происхож-
дении НЖЭС и Бругада-паттерна данной пациент-
ки, то достаточно логичным представляется хоро-
ший клинический эффект препаратов IC класса — 
уменьшение числа НЖЭС вследствие блокады Na+ 

каналов. Почему же тогда в стенке желудочка эти 
препараты провоцируют дисперсию ПД и эпикар-
диально-эндокардиальный градиент напряжения, 
вызывая ЖТ и ФЖ, а в предсердиях ФП не разви-
вается? Возможно, это связано с различием в дли-
тельности ПД предсердных кардиомиоцитов: их ПД 
значительно короче, чем у желудочковых, следова-
тельно, амплитудные возможности его удлинения 
и укорочения меньше. Также небольшая толщина 
стенки предсердия и количество кардиомиоцитов 
просто не могут создать достаточный градиент для 
изменений на ЭКГ и возникновения НЖТ или ФП 
у данной пациентки (не стоит забывать, что часто с. 
Бругада сочетается с ФП [27], причем не отмечено 
корреляции с размером или массой ЛП). Однако, все 
это лишь гипотезы, требующие экспериментально-
го подтверждения.

Выводы

Суммируя все изложенные данные, становится по-
нятно, что этиология и патогенез синдрома Бругада 
совсем не так однозначны, как представлялось ра-
нее. Концепция первичной электрической болезни 
сердца применима к очень небольшому числу паци-
ентов, имеющих данный клинический синдром, но 
даже у них не удается выявить единые генетические 
изменения. Значительная часть больных имеет ка-
кие-либо сопутствующие нарушения ритма, деге-
неративные, воспалительные изменения миокарда, 
кардиомиопатии или вообще внесердечную пато-
логию, не всегда очевидную лечащему врачу. Под-
тверждением этому служит множество различных 
по происхождению фенокопий с. Бругада. Особые 
сложности вызывает сочетание синдрома Бруга-
да и миокардита, и предстоит выяснить, является 
ли миокардит провокатором клинических прояв-
ления синдрома, усиливая апоптоз и «накапливая» 
повреждения, либо вызывает каналопатию de novo, 
действуя на К+, Са2+ и Na+ каналы и запуская струк-
турное и электрическое ремоделирование миокарда. 
Особую актуальность проблеме сочетания воспали-
тельных изменений кардиомиоцитов и с. Бругада 
придает отсутствие прогностических критериев 
возникновения фатальных аритмий. Это не остав-
ляет лечащему врачу иных возможностей профилак-
тики нарушений ритма, кроме как установку КВД, 
что вносит некоторые ограничения в привычную 
жизнь пациентов. Возможно, что разрешение вос-
паления сможет убрать аритмогенный субстрат, но 
невозможность провести крупные исследования по-
зволяет возлагать надежды лишь на моделирование 
in vitro и in vivo и анализ накапливаемых данных. 
Таким образом, с. Бругада остается одним из «серых 
кардиналов» современной аритмологии, изучение 
которого может открыть новые горизонты в меха-
низмах аритмогенеза. 
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