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Резюме. У статті наведені сучасні дані літератури 
про патогенез, клінічну картину та діагностичні крите-
рії синдрому Бругада. Наводиться приклад власного 
спостереження синдрому. 
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Найбільш загрозливий прояв ішемічної хво-
роби серця та інфаркту міокарда – раптова 
смерть (РСС), частим чинником якої є шлуночко-
ві тахікардії. За останні роки все більшою стає 
проблема раптової смерті за відсутності явних 
захворювань міокарда або коронарних захворю-
вань, особливо в молодому віці. 

У сучасній клінічній медицині виділено низку 
захворювань та синдромів, щільно асоційованих із 
ризиком РСС у молодому віці. До них належать 
синдром раптової смерті малюків (sudden infant 
death syndrome), синдром подовженого інтервалу Q-
T, синдром раптової незрозумілої смерті (sudden 
unexplained death syndrome), аритмогенна дисплазія 
правого шлуночка, ідіопатична фібриляція шлуноч-
ків (ФШ) та ін. Перераховані захворювання вкрай 
рідко виявляються в звичайній лікарській практиці. 
Хворі помирають, як правило, не в спеціалізованих 
стаціонарах, а вдома або на вулиці.  

Одне з найбільш «загадкових» захворювань у 
цьому ряду – синдром Бругада (СБ). Офіційною 
датою відкриття СБ є 1992 рік, коли брати Хосе, 
Педро і Рамон Бругада на всесвітній конференції 
кардіологів повідомили про нове електрофізіологі-
чне захворювання, яке характеризується блокадою 
правої ніжки пучка Гіса, стійкою елевацією сегме-
нта ST у правих грудних відведеннях і РСС [9].  

Авторами наведені дані 8 пацієнтів (6 чоло-
віків і 2 жінок) з повторними епізодами минучої 
РСС, основною причиною якої була поліморфна 
шлуночкова тахікардія (ШТ) з великою частотою 
шлуночкових скорочень, провокована шлуночко-
вою екстрасистолією. 

Проведене обстеження показало відсутність 
ішемічної хвороби серця за даними коронаровент-
рикулографії (КВГ) і проб із навантаженням, елек-
тролітних порушень і структурних змін серця. 

При електрокардіографії (ЕКГ) виявлялася 
блокада правої ніжки пучка Гіса, елевація сегмен-
та S-T у відведеннях V1-V3, нормальний інтервал 
Q-T. При шлуночковій біопсії (у чотирьох пацієн-
тів) авторами не виявлено гістологічних змін. 

З часом з’явилася більша кількість публікацій 
з описанням, як правило, 1-2 випадків синдрому 
Бругада. При цьому автори в одних випадках кон-
статували лише наявність ЕКГ-еквівалента синд-

рому – стабільного або перехідного [18], в інших – 
відмічали наявність до 17 епізодів поліморфної 
ШТ або фібриляції шлуночків [14].  

Переважна більшість авторів відзначала від-
сутність будь-якої патології за даними КВГ, ен-
доміокардіальної біопсії, ядерно-магнітної томо-
графії та інших методів дослідження [3, 17]. 

Переважний вік клінічної маніфестації СБ – 
30-40 років, але вікова варіація пацієнтів з даною 
патологією коливається від 2 днів до 85 років. Упе-
рше СБ описаний у трирічної дівчинки, яка мала 
часті епізоди втрати свідомості і, як наслідок, – 
раптово загинула, незважаючи на активну антиари-
тмічну терапію і імплантацію кардіостимулятора. 

Клінічна картина захворювання характеризу-
ється частим виникненням синкопе на фоні напа-
дів ШТ і раптовою смертю, переважно уві сні, а 
також відсутністю ознак органічного ушкодження 
міокарда при автопсії. СБ називають синдромом 
неочікуваної смерті уві сні (sudden unexpected noc-
tural death syndrome – SUNDS), який характерний 
для мешканців південно-східної Азії [7].  

Крім типової клінічної картини, при СБ роз-
різняють специфічний ЕКГ-патерн, який включає 
блокаду правої ніжки пучка Гіса, специфічний 
підйом сегмента S-T у відведеннях V1-V3, пері-
одичне подовження інтервалу P-R, напади полі-
морфної ШТ під час синкопе. 

Розрізняють наступні клінічно-електро-
кардіографічні форми синдрому Бругада: 

• Повна форма (типова ЕКГ-картина із 
синкопе, пресинкопе, випадками клі-
нічної або раптової смерті внаслідок 
поліморфної ШТ). 

• Клінічні варіанти: 
- типова ЕКГ-картина в асимптоматичних хво-

рих без сімейного анамнезу раптової смерті або СБ; 
- типова ЕКГ-картина в асимптоматичних 

хворих, членів сімей, хворих з повною формою 
синдрому; 

- типова ЕКГ-картина після проведення фар-
макологічних тестів у асимптоматичних обстеже-
них, членів сімей із повною формою синдрому; 

- типова ЕКГ-картина після проведення фар-
макологічних тестів у хворих із повторними син-
копе або ідіопатичною фібриляцією передсердь.  
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• ЕКГ варіанти: 
- типова ЕКГ-картина з діагностованою бло-

кадою правої ніжки пучка Гіса, елевацією сегме-
нта S-T і подовженням інтервалу P-R; 

- типова ЕКГ-картина з елевацією сегмента 
S-T, але без подовження інтервалу P-R і блока-
дою правої ніжки пучка Гіса; 

- неповна блокада правої ніжки пучка Гіса з 
помірною елевацією сегмента S-T; 

- ізольоване подовження інтервалу P-R. 
Згідно з консенсусом експертів для вірогідно-

го синдрому Бругада характерний підйом сегмента 
S-T типу «склепіння» величиною 2 мм і більше, 
який реєструється більше, ніж в одному відведенні 
з V1-3, з наступним негативним зубцем Т, незалеж-
но від вживання препаратів, які блокують натрієві 
канали, а також наявності однієї із перерахованих 
ознак: документована ФШ, поліморфна ШТ, сімей-
ний анамнез раптової смерті у віці молодше 45 
років, підйом сегмента S-T типу «склепіння» у пов-
нокровних родичів, індукція ШТ за допомогою 
програмованої стимуляції, втрата свідомості або 
епізоди агонального дихання вночі [6]. 

Синдром Бругада є генетичним захворюван-
ням. Чинниками СБ вважають первинне «електрич-
не» захворювання, пов’язане зі зміненою електро-
фізіологічною активністю в епікарді правого шлу-
ночка, зумовлену мутацією гена SCN5А в 3-й хро-
мосомі, який контролює нормальний розвиток на-
трієвих каналів кардіоміоцитів [18].  

Мутація цього гена породжує дефект іонних 
каналів натрію. З мутацією пов’язують також 
деякі варіанти подовженого інтервалу Q-T [13]. 

Саме електрична гетерогенність епікарда (але не 
ендокарда) правого шлуночка призводить до виник-
нення щільно зчеплених шлуночкових скорочень за 
механізмом re-entry, які провокують ШТ і ФШ. 

Вираженість клінічних проявів при СБ зале-
жить від кількості пошкоджених натрієвих кана-
лів. Молекулярно-генетична діагностика виявляє 
мутації в гені SCN5А приблизно у 20-25% паціє-
нтів із синдромом Бругада. 

У 2002 році знайдено другий локус СБ на 3-
й хромосомі. Ген, що відповідає за розвиток син-
дрому досить не виявлений. Більше того, може 
існувати гетерогенність локусу, але взаємозв’я-
зок досліджень ускладнюється внаслідок наступ-
них чинників [7]: 

1) синдром Бругада є чинником РСС в осіб 
молодого віку, які не завжди можуть залишити 
спадкоємців; обмежений розмір сім’ї і відповідно – 
обмежена можливість для компонування дослі-
дження; 

2) застосування інструментальної клінічної 
діагностики обмежене внаслідок не завжди мож-
ливої ідентифікації захворювання;  

3) наслідком мутації в гені SCN5А є підйом 
сегмента S-T у грудних відведеннях і порушення 
провідності, які досить поширені в загальній по-
пуляції. 

Синдром Бругада успадковується за автосо-
мно-домінантним типом [10, 12].  

Більшість пацієнтів із діагностованим СБ 
мають уражених батьків. Кожна дитина від бать-
ків із синдромом Бругада має 50% ризик успадку-
вання цієї мутації. 

Оскільки синдром Бругада відкритий досить 
недавно, важко встановити його поширеність і 
оцінити популяційну частоту.  

У регіонах Південно-Східної Азії СБ перева-
жає в чоловіків (співвідношення із жінками 8:1), і 
є головним чинником РСС (>20 %) у віці молод-
ше 40 років [4]. 

Перспективне дослідження дорослої японсь-
кої популяції (22027 осіб) виявило 12 осіб 
(поширеність 0,05 %) з ЕКГ ознаками, характер-
ними для синдрому Бругада [5]. Чергове дослі-
дження дорослого населення в Awa (Японія) по-
казало поширеність СБ у 0,6 % осіб (66 осіб на 
10420) [11].  

Однак наступне дослідження в групі дітей із 
Японії виявило поширеність ЕКГ-ознак, які поєд-
нуються із СБ, тільки у 0,0006 % (1 людина на 
163110). Тому, за відсутності симптомів і/або 
молекулярно-генетичного підтвердження мутації 
в гені SCN5a, ці дослідження дають оцінку поши-
реності в обстеженій популяції ЕКГ-картини, 
характерної для синдрому Бругада, а не самого 
синдрому Бругада. 

Ці дані свідчать про те, що СБ трапляється 
переважно впродовж періоду дорослого життя 
(35-40 років) [7]. 

На відміну від азіатської популяції, в Європі 
і США поширеність СБ суттєво нижча [2, 15, 16]. 

За даними [2], у деяких пацієнтів прояви син-
дрому не є «застиглими», і лікарю необхідно па-
м’ятати про можливість трансформації його про-
явів, навіть до повної нормалізації ЕКГ. Типовий 
ЕКГ-патерн частіше реєструється в осіб перед 
розвитком ФШ, що вказує на необхідність динамі-
чного спостереження за хворими з підозрою на 
СБ. При пробі з дозованим фізичним навантажен-
ням і фармакологічній пробі з симпатоміметиками 
ЕКГ-прояви СБ зменшуються, у той час як при 
пробі з повільним внутрішньовенним уведенням 
антиаритмічних препаратів, які блокують вхід 
натрію (гілуритмал, новокаїнамід, флекаїнамід), 
застосування блокаторів натрієвих каналів для 
ідентифікації захворювання збільшує пенетрант-
ність при синдромі Бругада до 80 % [19].  

При діагностиці СБ необхідно пам’ятати, що 
підйом сегмента S-T у правих грудних відведен-
нях може спостерігатися при наступних захворю-
ваннях [7]: 
• блокаді правої або лівої ніжки пучка Гуса, 

гіпертрофії лівого шлуночка; 
• гострій ішемії міокарда (однак немає ха-

рактерної стадійності процесу, яка відо-
бражена на ЕКГ); 

• гострому міокардиті; 
• правошлуночковій ішемії або інфаркті; 
• розшаровуючій аневризмі аорти; 
• гострій тромбоемболії легеневої артерії; 
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• різноманітних захворюваннях центральної 
і вегетативної нервової систем; 

• при передозуванні гетероциклічних анти-
депресантів; 

• при м’язовій дистрофії Дюшена; 
• при атаксії Фрідрейха; 
• при дефіциті тіаміну (вітаміну В1); 
• при гіперкальціємії; 
• при гіперкаліємії; 
• кокаїновій інтоксикації; 
• при стисненні пухлиною середостіння 

правошлуночкового провідного тракту; 
• правошлуночковій дисплазії з аритмією/

кардіопатією; 
• синдромі ранньої реполяризації шлуноч-

ків; 
• у чоловіків літнього віку, як варіант нор-

ми. 
На сучасному етапі ефективного фармаколо-

гічного лікування синдрому Бругада немає. 
В одній із своїх робіт автори СБ підсумували 

відомості про 63 пацієнтів, які спостерігались у 
33 центрах всього світу [8]. У 41 із них в анамнезі 
виявлявся хоча б один епізод РСС. Серед 22 паці-
єнтів, у яких діагностували виключно ЕКГ-
ознаки СБ, за період спостереження (34 міс.) у 6 
осіб зареєстрована ШТ або ФШ. Проведений ме-
тааналіз показав, що імплантація кардіовертера-
дефібрилятора надійно запобігала розвитку РСС. 

Застосування аміодарону, бета-блокаторів і 
їх поєднання не знижували достовірно леталь-
ність (26 %) порівняно з групою хворих, які не 
отримували лікування (31 %). 

Один із чинників виключної діагностики СБ – 
відсутність комплексного підходу до проблеми 
РСС [1] та чіткого алгоритму роботи з такими 
пацієнтами.  

У всіх хворих із синкопальними станами 
нез’ясованої етіології, нічними пароксизмами 
ядухи, випадками раптової смерті в сім’ї (особли-
во в молодому віці і в нічний проміжок часу), 
типовим ЕКГ-патерном необхідно  виключити 
синдром Бругада. 

Для цього таким пацієнтам слід проводити 
фармакологічні проби, динамічне ЕКГ-дослі-
дження як самого хворого, так і його родичів, 
холтерівське моніторування. Одним із достовір-
ніших методів діагностики СБ є молекулярно-
генетичне дослідження. 

Представляємо власне спостереження клініч-
ного варіанта асимптоматичного перебігу синд-
рому Бругада у хворого з типовою ЕКГ-
картиною, без сімейної події РСС. Хворий М., 54 
роки, звернувся в 3-ю поліклініку м.Чернівці з 
приводу дискомфорту в ділянці серця. 

Раніше нічим не хворів, ЕКГ не реєстрували. 
На ЕКГ (рис.) виявлена блокада правої ніжки 
пучка Гіса. У відведенні V1 інтервал S-T піднятий 
сідловидної форми, у відведенні V2 елевація S-T, 
схожа на «плавці акули». 

Після виключення інфаркту міокарда встано-
влений сумнівний діагноз стенокардії. Велоерго-
метричні і ехокардіографічні дослідження не ви-
явили патології серця. Елевація S-T залишалася 
без змін упродовж всього періоду спостереження 
(1 міс). Хворому рекомендовано обстеження у 
відділенні порушень ритму Національного науко-
вого центру «Інститут кардіології імені акад. 
М.Д.Стражеско». 
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BRUGADA SYNDROME (BIBLIOGRAPHICAL REVIEW) 
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Abstract. The paper presents modern bibliographical findings, pertaining to the pathogenesis, disease pattern and 

diagnostic criteria of the Brugada syndrome. An example of the author’s own observation of the syndrome is presented. 
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