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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ

ААП -  антиаритмические препараты
БЗВЛНПГ -  блокада задней ветви левой ножки пучка Гиса
БПВЛНПГ -  блокада передней ветви левой ножки пучка Гиса
БПНПГ -  блокада правой ножки пучка Гиса
ВСС -  внезапная сердечная смерть
ДЛН -  Джервелла-Ланге-Нильсена синдром
ЖА -  желудочковая аритмия
ЖТ -  желудочковая тахикардия
ИКД -  имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
КПЖТ -  катехоламинергическая полиморфная желудочковая

тахикардия 
ПД -  потенциал действия
ПЖ -  правый желудочек
ПМК -  пролапс митрального клапана
РУ -  Романо-Уорда синдром
СВТ -  суправентрикулярная тахикардия
СБ -  синдром Бругада
СУИQT -  синдром удлиненного интервала QT
ФЖ -  фибрилляция желудочков
ФП -  фибрилляция предсердий
ХМЭКГ -  холтеровское мониторирование ЭКГ
ЧСС -  частота сердечных сокращений
ЭКГ -  электрокардиограмма
ЭКС - электрокардиостимулятор
ЭХО КГ -  эхо-кардиография
ЭРП -  эффективный рефрактерный период
ЭОС -  электрическая ось сердца
ЭФИ -  электрофизиологическое исследование
SQTS -  синдром укороченного интервала QT
T de P -  полиморфная желудочковая тахикардия типа «пируэт»
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ВВЕДЕНИЕ

Сердечно-сосудистые катастрофы упорно лидируют в структуре 
смертности большинства стран, включая РФ. К настоящему времени на­
коплено достаточное количество данных о заболеваниях, сопряженных 
с риском внезапной сердечной смерти (ВСС). Определен вклад генети­
чески детерминированных состояний, подвергающих опасности раз­
вития преждевременной сердечно-сосудистой смерти не только самого 
пациента с установленной патологией, но и его детей и кровных род­
ственников.

Одной из основных причин ВСС у детей и лиц молодого возраста 
без органических и структурных заболеваний сердца являются первич­
ные электрические заболевания сердца, так называемые каналопатии, 
которые служат следствием редких генетических дефектов, вызываю­
щих нарушение работы ионных каналов в кардиомиоцитах.

Ионные каналы -  это молекулярные структуры, встроенные в ли­
пидный слой мембраны клетки или ее органоидов, образованные 
трансмембранными белками сложной структуры или белками -  кана- 
лоформерами, пронизывающими клеточную мембрану поперек в виде 
нескольких петель и образующими в мембране сквозной канал или пору. 
Размер каналов довольно мал и достигает в диаметре не более 0,5-0,7 нм. 
Ионные каналы обеспечивают обмен клетки с окружающей средой ве­
ществом, энергией и информацией, восприятие и проведение процессов 
возбуждения и торможения в нервной системе и мышцах.

В настоящее время к каналопатиям относят 4 синдрома:
1. Синдром Бругада (BrS).
2. Синдром удлиненного интервала QT (LQTS).
3. Синдром укороченного интервала QT (SQTS).
4. Катехоламинергическую полиморфную желудочковую тахикар­

дию (КПЖТ, CPVT).
Наследственные каналопатии пока крайне редко выявляются 

в обычной клинической практике. Принятые методы визуализации со­
стояния сердечно-сосудистой системы такие, как ЭХО-кардиография, 
МРТ-сердца, инвазивная и КТ ангиография коронарных артерий не ин-

Введение 5
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формативны, поскольку в случае наличия каналопатий не наблюдается 
достоверных структурных изменений миокарда и сосудов, в том числе 
и при аутопсии у больных, погибших в результате ВСС. Генетические 
исследования затруднены из-за отсутствия достоверной доказательно­
сти их применения и малой доступности для широкого использования. 
Соответственно, для диагностики каналопатий определяющую роль 
играют функциональные методы исследования: электрокардиография, 
длительное, не менее 24 часов, мониторирование ЭКГ, стресс-тесты 
с ЭКГ-мониторингом.

Первичная диагностика каналопатий основывается, в большинстве 
случаев, на выявлении типичной ЭКГ-картины у больных со сходной 
для всех каналопатий клинической симптоматикой в виде появления 
синкопе, желудочковых нарушений ритма, наличия случаев внезапной 
сердечной смерти в семье или у бессимптомных пациентов на основа­
нии типичной ЭКГ-картины в межприступный период.
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Глава 1 

СИНДРОМ БРУГАДА

Синдром Бругада представляет собой генетически детерминиро­
ванное нарушение сердечного ритма, характеризующееся синкопаль- 
ными состояниями, подъемами сегмента ST (с элевацией точки J) над 
изоэлектрической линией в правых прекардиальных отведениях (V1- 
V3), которые могут транзиторно исчезать, также в этих отведениях мо­
гут регистрироваться инвертированный зубец Т, полная или неполная 
блокада правой ножки пучка Гиса, периодическое удлинение интервала 
P-R с высоким риском развития жизнеугрожающих желудочковых тахи­
аритмий (эпизодов полиморфной желудочковой тахикардии и фибрил­
ляции желудочков), обычно развивающихся во сне или в спокойном со­
стоянии. Нередко у больных обнаруживаются также наджелудочковые 
аритмии, чаще фибрилляция предсердий.

История открытия и изучения. В 1992 г. испанские кардиологи 
братья Педро и Джозеф Бругада опубликовали результаты наблюдения 
за 8 пациентами (6 мужчин и 2 женщины), имевшими в анамнезе син- 
копальные состояния и эпизоды клинической смерти (рис.1). Для ве­
рификации их причин пациентам были выполнены инструментальные 
исследования: электро-кардиография, эхокардиография, нагрузочное те­
стирование, инвазивная коронароангиография, электрофизиологическое 
исследование. У 4 пациентов была проведена биопсия миокарда. Выпол­
ненные исследования не позволили выявить какое-либо органическое 
заболевание сердца. Единственной особенностью у наблюдаемых паци­
ентов было наличие блокады правой ножки пучка Гиса (БПНПГ) и подъ­
ема сегмента ST в правых грудных отведениях на ЭКГ покоя. В период 
развития синкопальных состояний у них регистрировалась полиморф­
ная желудочковая тахикардия (ЖТ), которая возникала после ранних 
парных желудочковых экстрасистол и легко индуцировалась с помощью 
программированной стимуляции. Впоследствии 4 больным импланти­
ровали кардиовертер-дефибриллятор (ИКВД), еще у 2 нарушения рит­
ма исчезли на фоне приема в-блокаторов. У седьмого пациента аритмия 
контролировалась за счет приема амиодарона и дифенилгидантоина на 
фоне электрической стимуляции сердца в режиме VVI. Восьмой пациент,

Синдром Бругада 7
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принимавший амиодарон, неожиданно умер во время имплантации кар­
диостимулятора. Так, братьями Бругада впервые были описаны харак­
терные изменения на электрокардиограмме, позволяющие определить 
высокий риск возникновения желудочковых нарушений ритма у лиц без 
органических изменений сердца.

Рис. 1. Братья Бругада: слева направо Рамон, Педро, Джозеф (2008).

Эпидемиология. Эпидемиология синдрома Бругада изучена недо­
статочно. С одной стороны, в связи с относительно недавним описанием 
синдрома немногие кардиологи хорошо знают его клинические прояв­
ления, а с другой стороны, диагностика синдрома Бругада затрудняется 
наличием интермиттирующих и скрытых форм синдрома и манифеста­
цией его в виде внезапной смерти. Считается, что у мужчин синдром 
Бругада встречается в 8-10 раз чаще, чем у женщин, и риск внезапной 
смерти выше в 5,5 раза. Средний возраст больных на момент постановки 
диагноза составляет 40 ± 22 года. Типичные для синдрома Бругада из­
менения на ЭКГ начинают проявляться лишь после 5-летнего возраста.

По данным различных исследований, распространенность ЭКГ- 
признаков синдрома Бругада составляет от 1 до 60 на 10000 человек, сре­
ди жителей Европы -  1-5 на 10000 человек. Существуют определенные 
этнические особенности проявлений синдрома Бругада. Как оказалось, 
в странах Юго-Восточной Азии и Японии распространенность синдро­
ма Бругада значительно выше. В данном регионе значительно распро­
странены случаи внезапной ночной смерти в молодом возрасте (в год от 
4 до 10 случаев на 10000 жителей, в том числе в Лаосе -  1 случай на 10000 
жителей; в Таиланде -  26-38 на 100000 жителей). Для обозначения людей, 
умерших во сне, в этих странах даже существуют специальные названия: 
бангунгут («стонущий во сне») на Филиппинах, поккури в Японии, лаи

8 Глава  1
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таи («смерть во сне») в Таиланде. Существует мнение, что до 50% случаев 
внезапной смерти среди пациентов без органических поражений серд­
ца в этом регионе может быть вызвано синдромом Бругада. Несмотря 
на генетическую предрасположенность к появлению синдрома Бругада, 
некоторые исследователи склонны считать, что более высокая его встре­
чаемость в Юго-Восточной Азии может быть связана с повышенным со­
держанием калия в пище и жарким и влажным климатом.

Интересно, что синдром Бругада не регистрируется у афроамерикан­
цев, однако, в Европе чаще выявляется у представителей «кавказского» эт­
нического типа и выходцев из стран Восточной Европы. Известно о доста­
точно высокой распространенности синдрома Бругада в популяции РФ, 
что требут проведения углубленных эпидемиологических исследований.

Прогноз и стратификация риска. Главная цель стратификации ри­
ска у пациентов с синдромом Бругада (СБ) -  прогноз потенциального 
риска возникновения эпизодов желудочковых аритмий. Предикторами 
неблагоприятного исхода при синдроме Бругада являются мужской пол, 
синкопе или внезапная смерть в семейном анамнезе, спонтанный подъем 
сегмента ST в отведениях V1-V3 в комбинации с синкопе, спонтанные из - 
менения сегмента ST и первый ЭКГ -  тип синдрома. Данных, касающих­
ся рутинного применения генотипирования для оценки риска ВВС нет. 
В одной из работ было показано, что наличие мутаций в гене SCN5A, 
сопровождающихся потерей функции этого ионного канала, может 
свидетельствовать о неблагоприятном прогнозе (Национальные реко­
мендации по определению риска и профилактике внезапной сердечной 
смерти, 2012).

Роль ЭФИ в стратификации риска при СБ окончательно не установ­
лена. По мнению братьев Бругада, ЭФИ играет важную роль, при этом 
наличие положительного прогностического результата составляет 23%, 
а отрицательного 77%. В то же время некоторые исследователи предла­
гают использовать неинвазивные методы стратификации риска, осно­
ванные на изменениях электрокардиограммы и клинических симптомах.

Так как синдром Бругада может проявляться в любом возрасте, не­
обходимо исключить его в следующих случаях:

- появление характерных изменений на электрокардиограмме;
- синкопальные состояния (обмороки) неясного происхождения;
- эпизоды полиморфной ЖТ;
- случаи внезапной смерти в семье, особенно у практически здоро­

вых мужчин в возрасте 30-50 лет.
Исследования по данному вопросу продолжаются. Семейные случаи 

внезапной сердечной смерти считают фактором риска развития ВСС.
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