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Ведение пациентов с синдромом Бругада зависит от стратификации риска. На сегодняшний день

имплантация кардиовертера-дефибриллятора является наиболее приемлемой терапией для профи-

лактики внезапной сердечной смерти у пациентов с синдромом Бругада высокого риска с прерванной

остановкой сердца и/или гемодинамически значимыми желудочковыми аритмиями. Пациенты

только с медикаментозно индуцированными изменениями на электрокардиограмме и без каких-ли-

бо других клинических проявлений находятся в группе очень низкого уровня риска развития внезап-

ной сердечной смерти. Пациенты с историей обморока находятся в группе промежуточного риска.

Их стратификация риска зависит прежде всего от предполагаемой причины потери сознания

(аритмической или неаритмической). Однако у большинства пациентов синдром Бругада протека-

ет бессимптомно. Для них общепринятый подход к оценке аритмического риска недоступен, соот-

ветственно, показания к имплантации кардиовертера-дефибриллятора остаются неясными. Вме-

сте с тем первым и единственным клиническим проявлением заболевания может стать остановка

сердца. Следовательно, необходимы средства для стратификации риска у всех пациентов с синдро-

мом Бругада. Поэтому выявление факторов, способных предсказать риск развития аритмических

событий при синдроме Бругада, в последние годы оказывается в фокусе исследовательского внима-

ния. Это также обусловливает постоянный интерес к обновлению критериев диагностики заболе-

вания, и сейчас продолжаются дебаты относительно необходимости включения дополнительных

идентифицируемых клинических признаков, выходящих за рамки характерных изменений на элект-

рокардиограмме. В этом обзоре обсуждаются текущие данные, касающиеся улучшения диагности-

ки и стратификации риска синдрома Бругада, включая последние важные уточнения, предложен-

ные на Шанхайской конференции в 2016 г.
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Введение

Синдром Бругада (СБ), одна из наиболее рас-

пространенных причин внезапной сердечной

смерти (ВСС) у лиц без структурной патологии

сердца, является достаточно молодой нозоло-

гией в современной медицине. Истинная рас-

пространенность СБ точно не известна, по при-

мерным оценкам достигает 0,05% [1]. Впервые

охарактеризован в 1992 г. испанскими кардиоло-

гами Педро Бругада и Джозепом Бругада как

клинико-электрокардиографический симпто-

мокомплекс, проявляющийся блокадой правой

ножки пучка Гиса (ПНПГ), элевацией сегмента

ST в правых грудных отведениях сводчатой

конфигурации (так называемый Бругада-пат-

терн I типа) на электрокардиограмме (ЭКГ)

и случаями ВСС вследствие развития фибрилля-

ции желудочков (ФЖ).

Предполагается, что СБ составляет 4–12%

всех случаев ВСС и 20% ВСС у лиц без структур-

ной болезни сердца [2]. Эти показатели могут

быть недооценены, как предполагает крупней-

шее проспективное исследование на сегодняш-

ний день по семейной оценке синдрома внезап-

ной аритмической смерти (sudden death syn-

drome – SADS) [3].

Принято считать, что надлежащее примене-

ние имплантированного кардиовертера-дефиб-

риллятора (КВД) у пациентов высокого риска

с прерванной ВСС и гемодинамически значи-

мыми желудочковыми аритмиями (ЖА) являет-

ся жизненно важным. Однако у большинства

пациентов синдром Бругада протекает бессимп-

томно. Их риск ВСС низок, но не тривиален.

В отличие от пациентов с синдромом удлинен-

ного интервала Q–T, которые часто имеют пре-

дупреждающие симптомы в виде рецидивирую-

щего синкопе, прежде чем у них разовьется ос-

тановка сердца, у пациентов с СБ аритмии часто

приводят к летальному исходу, когда они впер-

вые возникают. Вместе с тем абсолютный риск

развития спонтанной ФЖ среди бессимптом-

ных пациентов ниже, чем предполагалось ранее,

а риск долгосрочных осложнений, связанных

с имплантацией КВД, является значительным

[4]. В связи с этим изучение информации, каса-

ющейся прогнозирования аритмических собы-

тий при СБ, представляется актуальным.

В данном обзоре описывается эволюция

представлений об аритмическом риске различ-

ных групп пациентов и рассматриваются суще-

ствующие и новые подходы к диагностике

и стратификации СБ, в том числе последние

важные уточнения по диагностике СБ, предло-

женные на Шанхайской конференции в 2016 г.

Изолированная ЭКГ-картина синдрома
Бругада: заболевание или ЭКГ-феномен

Прежде чем дорабатывать стратегии страти-

фикации риска, важно уточнить, как именно ус-

танавливают диагноз СБ и остановиться на

спорных моментах.

Основа диагностики – регистрация в правых

грудных отведениях (V1 и/или V2) ЭКГ- измене-

ний в виде признаков псевдоблокады ПНПГ

с элевацией сегмента ST и амплитудой точки J

2 мм и более с последующей негативной направ-

ленностью T-зубца с небольшим изоэлектриче-

ским разделением, что придает сегменту ST

«сводчатую» конфигурацию (coved) – так назы-

ваемый Бругада-паттерн I типа (табл. 1, см. ри-

сунок) [5]. Помимо I типа ЭКГ-изменений при

СБ описаны II и III типы. ЭКГ-паттерн II типа А
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Management of patients with Brugada syndrome depends on risk stratification. To date, implantation of a car-

dioverter-defibrillator is the most appropriate therapy for the prevention of sudden death in patients with high-

risk Brugada syndrome with interrupted heart failure and/or hemodynamically significant ventricular

arrhythmias. Patients only with drug-induced changes in the electrocardiogram and without any other clini-

cal manifestations are at a very low risk of sudden cardiac death. Patients with a history of syncope are at

intermediate risk. Their risk stratification depends primarily on the alleged cause of loss of consciousness

(arrhythmic or non-arrhythmic). However, most patients with Brugada syndrome are asymptomatic. For

them, the generally accepted approach to assessing arrhythmic risk is not available; accordingly, indications

for implantation of a cardioverter-defibrillator remain unclear. At the same time, cardiac arrest may be the

first and only clinical manifestation of the disease. Therefore, risk stratification tools are needed for all

patients with Brugada syndrome. So, the identification of factors that can predict the risk of arrhythmic events

in Brugada syndrome has been the focus of research attention in recent years. This also leads to a constant

interest in updating the criteria for diagnosing the disease, and debate is ongoing regarding the need to include

additional identifiable clinical signs that go beyond the characteristic changes in the electrocardiogram. This

review discusses current data on improving the diagnosis and risk stratification of Brugada syndrome, includ-

ing the latest important refinements proposed at the Shanghai Conference in 2016.

Keywords: sudden cardiac death; ventricular fibrillation; spontaneous Brugada pattern of the 1st type; exer-

cise drug test; risk factors; risk stratification; cardioverter-defibrillator.
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также имеет высокое начало элевации ST 2 мм

и более в аналогичных отведениях, но в этом

случае амплитуда J-волны дает начало посте-

пенному убыванию элевации сегмента ST, за-

стывающего на уровне более 1 мм выше изоли-

нии, в сопровождении положительной или

двухфазной T-волны, что в результате приводит

к «седловидной» конфигурации (saddleback) [1].

III тип характеризует элевация сегмента ST ме-

нее 1 мм, которая может быть обеих конфигура-

ций, но чаще отмечают «седловидную».

В 2013 г. Международное консенсусное экс-

пертное заключение трех медицинских обществ,

представляющих электрофизиологию в Север-

ной Америке, Европе и Азиатско-Тихоокеанском

регионе: Общество сердечного ритма (Heart

Rhythm Society – HRS), Европейская ассоциа-

ция сердечного ритма (European Heart Rhythm

Association – EHRA) и Азиатско-Тихоокеанское

общество сердечного ритма (Asia Pacific Heart

Rhythm Society – APHRS), – предложили регис-

трацию Бругада-паттерна I типа на ЭКГ – спон-

танного, индуцированного лихорадкой или

лекарствами – в качестве единственного диа-

гностического критерия СБ [5]. При морфоло-

гических изменениях сегмента ST II и III типов

в отведениях V1–V2 для постановки диагноза

СБ требуется проведение нагрузочных фармако-

логических проб с блокаторами натриевых кана-

лов, выявляющих фенотип заболевания.

Однако другие эксперты утверждают, что без

наличия симптомов характерные изменения ко-

нечной части желудочкового комплекса на ЭКГ

указывают лишь на электрокардиографический

феномен СБ, а не на само заболевание. Этот ар-

гумент проистекает из того факта, что ежегодная

частота сердечных событий у таких пациентов

составляет всего 0,5% по сравнению с 1,9% у па-

циентов с обмороком в анамнезе [6]. Так как

ежегодный риск смерти по любой причине со-

ставляет около 0,4% среди мужской популяции

среднего возраста [7], дополнительный риск ос-

тановки сердца, вызванной СБ, кажется мини-

мальным в бессимптомной популяции [8].

Таким образом, можно утверждать, что по-

становка диагноза СБ у пациентов, имеющих

изолированные ЭКГ-признаки Бругада I типа

в отсутствие клинических проявлений заболева-

ния (синкопе, документированные аритмии),

и тем более ожидание у них высокого риска раз-

вития ВСС не совсем уместны. Для этой когор-

ты пациентов, вероятнее всего, будет достаточноА
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Амплитуда волны J ≥ 2 мм* ≥ 2 мм ≥ 2 мм

Т-зубец Отрицательный Положительный Положительный
или двухфазный

Конфигурация ST Сводчатая (coved) Седловидная (saddleback) Седловидная (saddleback) 

Конечная часть ST Постоянно отрицательный Элевация ≥ 1 мм Элевация < 1 мм

* 1 мм = 0,1 мВ.

Та б л и ц а  1

Типы ЭКГ-изменений при синдроме Бругада

Изменение ЭКГ I тип II тип III тип

а б

в

Изменения ЭКГ при различных

типах синдрома Бругада.

Стрелки указывают на элева-

цию сегмента ST «сводчатой

формы» при I типе (а), «седло-

видной формы» – при II типе

(б) и низкоамплитудную, близ-

кую к «седловидной форме» –

при III типе (в)
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проводить агрессивное лечение лихорадки, от-

казаться от препаратов, провоцирующих ЭКГ

I типа, и осуществлять наблюдение за манифес-

тацией симптомов. Это мнение подтверждается

современными руководствами, в которых реко-

мендация о наблюдении без терапии у этих па-

циентов соответствует показаниям I класса [9].

Однако был установлен целый спектр рис-

ков. F. Sacher et al. показали, что 12% пациентов

с бессимптомным течением СБ на момент им-

плантации КВД в течение 10-летнего периода

наблюдения имели мотивированные срабатыва-

ния [8]. Также показано, что наличие только

спонтанного ЭКГ-паттерна I типа ассоциирова-

но с более низкой кумулятивной выживаемос-

тью [10] и более коротким временем до первого

аритмического события [6] по сравнению с ме-

дикаментозно индуцированным Бругада-пат-

терном I типа на ЭКГ. Очевидно, что прогности-

ческое значение спонтанного и вызванного ме-

дикаментами Бругада-паттерна I типа будет

различаться.

Спонтанный и медикаментозно
индуцированный Бругада-паттерн I типа

В нескольких исследованиях сообщалось,

что у пациентов со спонтанным ЭКГ-паттерном

I типа риск возникновения аритмических собы-

тий в два раза выше, чем у пациентов, у которых

развивается такая же картина ЭКГ на фоне вве-

дения блокаторов натриевых каналов [6, 11]. Это

наблюдение было верно как для бессимптомных

пациентов, так и для пациентов с обмороком

[6, 11, 12]. Во всех исследованиях с многомерным

анализом спонтанный ЭКГ-паттерн I типа явля-

ется независимым предиктором ФЖ [6, 11, 12].

В крупнейшем многоцентровом исследова-

нии FINGER (France, Italy, Netherlands,

Germany – Франция, Италия, Нидерланды, Гер-

мания) частота аритмических событий во время

наблюдения среди изначально бессимптомных

пациентов составила 0,8% в год, когда ЭКГ I ти-

па наблюдалась спонтанно, но только 0,4%

в год, когда для ее выявления был необходим

медикаментозный тест с применением анти-

аритмических препаратов (ААП) I класса [6].

В исследовании PRELUDE ни у одного из

бессимптомных пациентов с медикаментозно

индуцированной ЭКГ I типа не развились спон-

танные аритмии в течение 3 лет наблюдения, не-

зависимо от индуцируемости ФЖ при програм-

мированной электрической стимуляции (ПЭС)

сердца [12].

Из вышеизложенного вытекает, что Бругада-

паттерн I типа, выявленный с помощью блока-

торов натриевых каналов (например, во время

теста с прокаинамидом), подразумевает низкий

аритмический риск. Даже положительный се-

мейный анамнез внезапной смерти у бессимп-

томного пациента с медикаментозно индуциро-

ванным ЭКГ-паттерном I типа в соответствии

с текущими рекомендациями не является осно-

ванием для имплантации КВД [5].

Одновременно последние данные поднима-

ют вопросы о специфичности нагрузочных фар-

макологических тестов [13].

При рутинном применении провокационно-

го теста с аймалином и оценке ЭКГ-изменений

в правых прекардиальных отведений СБ оказал-

ся наиболее распространенным диагнозом

(n=85,28% семей) среди наследственных заболе-

ваний сердца, выявленных в семьях с SADS

(n=128,42% семей) [3].

Из-за высокой чувствительности теста с ай-

малином для обнаружения СБ [14] предполага-

ется, что пациенты с отрицательным тестом

имеют благоприятный прогноз, несмотря на то

что доказательств этого утверждения крайне ма-

ло [15]. Ранее обсуждалось [13], что неопреде-

ленная специфичность теста (которая может

быть меньше, чем принято оценивать) и связан-

ные с ним проаритмические риски (с провока-

цией ФЖ максимально у 1,8% обследованных

пациентов) [15] должны уменьшить энтузиазм

по поводу проведения теста. Если тест выпол-

нен, следует обратить внимание на особенности

ЭКГ, которые могут иметь прогностическое,

а не только диагностическое значение. Напри-

мер, характеристики ЭКГ могут включать появ-

ление сводчатой элевации сегмента ST в отведе-

ниях от конечностей [16] и макроскопическую

альтернацию Т-волны в любом отведении [17].

Желудочковые аритмии редко провоцируются

во время тестов с блокаторами натриевых кана-

лов (в диапазоне 0,15–1,8%), и их долгосрочное

прогностическое значение остается неясным

[18, 19].

Таким образом, диагноз изолированной кар-

тины ЭКГ по типу Бругада потенциально дол-

жен быть ограничен пациентами с медикамен-

тозно индуцированной ЭКГ I типа и исключать

пациентов со спонтанной ЭКГ I типа. Кроме

того, поскольку наличие спонтанного ЭКГ-

паттерна I типа и синкопе связаны со значитель-

но более высоким риском остановки сердца

по сравнению с изолированным спонтанным А
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ЭКГ-паттерном I типа, синкопальные пациенты

со спонтанной ЭКГ I типа потенциально долж-

ны быть отнесены к группе высокого риска,

а бессинкопальные пациенты со спонтанной

ЭКГ I типа – к группе промежуточного риска

[6]. В любом случае оценка риска развития жиз-

неугрожающих аритмий у лиц с ЭКГ-паттерном

I типа очень важна и в случае бессинкопального

течения сильно зависит от условий возникнове-

ния ЭКГ-изменений.

Аритмический риск
Представления о риске развития жизнеугро-

жающих аритмий у лиц с Бругада-паттерном

I типа заметно эволюционировало за последние

два десятилетия.

В первой когорте больных с СБ, описанной

в литературе, отмечалась самая высокая частота

аритмических событий (случаи ФЖ и ВСС) – до

32% в течение трехлетнего периода наблюдения

[20]. Первые наблюдения за клинической кар-

тиной многих недавно открытых первичных

аритмических синдромов сообщали о тревожно

высокой частоте аритмических событий, кото-

рые теперь, как полагают, отражают закономер-

ности среди когорты пациентов, состоящей из

случаев с более тяжелыми фенотипами. По мере

роста информированности врачей о заболева-

нии и с созданием реестров, включающих более

широкий спектр фенотипических особеннос-

тей, стало очевидно, что риск развития аритми-

ческих событий у бессимптомных лиц на самом

деле является довольно низким. Здесь необхо-

димо учитывать, что рекомендации в отноше-

нии ведения большинства этих лиц ограничива-

ются наблюдением.

Регистр FINGER представлял собой много-

центровое исследование с участием 1029 пациен-

тов, которые демонстрировали на ЭКГ спонтан-

ную или лекарственно индуцированную элева-

цию сегмента ST I типа. В течение среднего

периода наблюдения, который составил 32 мес

(14–54,4 мес), 44 пациента испытали мотиви-

рованные шоки имплантированного КВД, а

7 умерли внезапно [6]. В этом исследовании вы-

явленная годовая частота сердечных аритмичес-

ких событий была самой высокой среди пациен-

тов, выживших после остановки сердца (7,7%),

в то время как пациенты с необъяснимыми об-

мороками и бессимптомные пациенты имели ча-

стоту событий 1,9 и 0,5% соответственно. Симп-

томы и спонтанный ЭКГ-паттерн I типа были

предикторами аритмических событий. Благода-

ря изучению этой самой большой на сегодняш-

ний день серии пациентов с СБ было установле-

но, что частота случаев аритмических событий

у бессимптомных пациентов является низкой.

Сопоставимые результаты были также обна-

ружены в исследовании PRELUDE (PRogrammed

ELectrical stimUlation preDictive valuE – прогно-

стическая ценность программированной элект-

рической стимуляции), в рамках которого про-

спективно наблюдали 308 пациентов с СБ без

остановки сердца в прошлом [12]. В этом иссле-

довании за время среднего периода наблюдения

(36 мес) общий ежегодный уровень аритмичес-

ких событий составил 1,5%, что соответствовало

частоте событий 3,6 и 1,0% среди пациентов

с предшествующими случаями кардиальных об-

мороков и бессимптомных лиц соответственно.

Недавнее исследование группы Бругада по

изучению 447 пробандов с СБ, выявленных

с 1986 г. и в последующие 28 лет, показало анало-

гичные результаты, хотя заметная временная ди-

хотомия наблюдается среди лиц в двух когортах,

включенных в исследование с 1986 по 2002 гг.

и с 2003 по 2014 гг. [21]. Интересно, что к перво-

му периоду относились пациенты, которые бы-

ли частью начальной когорты, ставшей консен-

сусным документом по СБ в 2002 г. (ранняя

группа). Ежегодная частота событий составила

2,5% в более ранней группе по сравнению с 1,8%

в более поздней группе (p < 0,001). Примеча-

тельно, что бессимптомные пациенты с медика-

ментозно индуцированным ЭКГ I типа также

имели жизнеугрожающие аритмические эпизо-

ды, частота которых составила 0,51% в год.

Результаты исследования группы Бругада

свидетельствуют об интригующем сдвиге в на-

шем представлении о заболевании с момента его

первого описания. Среди пациентов, которым

СБ был диагностирован недавно, отмечено сни-

жение ВСС как первого проявления заболева-

ния. Похоже, что эта группа пациентов имеет

более благоприятный профиль. Тем не менее на-

блюдение за всеми пациентами до смерти необ-

ходимо для того, чтобы сделать правильные вы-

воды. В любом случае такое отклонение от пер-

воначальных представлений о СБ имеет важные

клинические последствия. Это может объяс-

нить, почему в некоторых сериях такие тесты,

как ПЭС, не имели прогностической ценности,

поскольку предтестовая вероятность тяжелого

исхода (например, ВСС), возможно, не была до-

статочно высокой, чтобы позволить распознать

существенные различия.А
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Эволюция представлений
о диагностических критериях

синдрома Бругада

Наряду с изменением представлений об

аритмическом риске критерии диагностики СБ

также эволюционировали с момента первона-

чального описания заболевания, и сейчас про-

должаются дебаты относительно необходимости

включения дополнительных идентифицируе-

мых клинических признаков, выходящих за

рамки характерных ЭКГ-изменений, особенно

у пациентов, которые развивают ЭКГ I типа

только под действием блокаторов натриевых ка-

налов.

Первые согласительные конференции, по-

священные диагностическим критериям СБ,

были проведены в 2000 [22] и 2005 гг. [1].

В ответ на растущий объем знаний рекомен-

дации по диагностике и лечению СБ были об-

новлены в международном консенсусном за-

ключении HRS/EHRA/APHRS по лечению

и диагностике первичных наследственных арит-

мий в 2013 г. [5].

В отличие от предыдущих критериев

HRS/EHRA 2005 г., в консенсусном заявлении

HRS/EHRA/APHRS 2013 г. перечислены неко-

торые различия.

Во-первых, критерии ЭКГ для диагностики

СБ различны. Критерии 2005 г. требовали повы-

шения ST в двух и более правых грудных отведе-

ниях (V1–V3) в стандартном положении (чет-

вертое межреберье) для диагностики СБ [22].

В совместном руководстве экспертов

HRS/EHRA/APHRS в 2013 г. было предложено

идентифицировать ЭКГ-признаки СБ в мень-

шем числе правых грудных отведений – в одном

или максимум двух: V1 и/или V2, но при этом

располагать электроды не только в стандартной,

но и в более высокой позиции (второе и третье

межреберье) [5].

Таким образом, критерии ЭКГ теперь можно

обнаружить не только в стандартных, но и более

высоких положениях, что повышает чувстви-

тельность диагностики СБ. Опираясь на новые

критерии, недавнее исследование показало 16%

прирост диагностики СБ в дополнительных

49 семействах с SADS за счет повышения эф-

фективности ЭКГ-исследования при использо-

вании высоких правых грудных отведений [3].

Во-вторых, критерии 2005 г. требовали нали-

чия по крайней мере одного из клинических

проявлений (документированная желудочковая

тахикардия (ЖТ) или ФЖ, обмороки, семейный

анамнез ночного агонального дыхания при

ВСС/ЭКГ I типа или индукция ЖТ/ФЖ во вре-

мя ПЭС) для диагностики [22]. Тем не менее

клинические проявления (синкопе, документи-

рованные ФЖ/ЖТ и т. д.) больше не важны для

диагностики в обновленных рекомендациях

2013 г. Эксперты HRS/EHRA/APHRS предлага-

ют окончательно диагностировать СБ на основе

ЭКГ-картины и после исключения других диф-

ференциальных диагнозов (например, атипич-

ная блокада правой ножки пучка Гиса, ранняя

реполяризация, инфаркт миокарда, аритмоген-

ная правожелудочковая кардиомиопатия) [5].

В-третьих, в консенсусном заявлении 2013 г.

ослаблена важность дифференциации спонтан-

ных ЭКГ II и III типов и подчеркнута важность

ЭКГ I типа, независимо от того, является ли

ЭКГ-паттерн I типа спонтанным или лекарст-

венным [5].

Эти обновления впоследствии были приняты

и включены в рекомендации Европейского об-

щества кардиологов (European Society of Cardio-

logy – ESC) по лечению желудочковых аритмий

и профилактике ВСС в 2015 г. (табл. 2) [23].

Таким образом, согласно рекомендациям

2013 г., наличие на ЭКГ покоя в правых грудных

отведениях Бругада-паттерна I типа, который

может быть как лекарственно индуцированным,

так и спонтанным, является достаточным осно-

ванием для постановки диагноза СБ, даже если

изменения присутствуют только в единствен-

ном отведении [5].

С тех пор появилось много новой информа-

ции относительно результатов диагностических

подходов и внедрения новых методов диагнос-

тики. Последние исследования выдвинули на

передний план проблему завышенной диагнос-

тики СБ, особенно в случае использования ай-

малина. Регистр PRELUDE показал, что паци-

енты, демонстрирующие ЭКГ I типа только по-

сле введения ААП I класса, имеют очень низкий

риск аритмических событий и что предполагае-

мая высокая частота ложноположительных ре-

зультатов фармакологических нагрузочных проб

не является тривиальной [12].

Несмотря на тщательный процесс разработ-

ки критериев диагностики СБ рабочей группой

экспертов HRS/EHRA/APHRS в 2013 г., по-

прежнему не существует «золотого стандарта»

для установления диагноза, особенно у мало-

симптомных пациентов, что делает эту пробле-

му сложной для объективной оценки [13]. А
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Вышеприведенные сведения убедительно до-

казывают, что все еще необходимы дальнейшие

усилия для улучшения диагностики и стратифи-

кации риска.

Обновления по диагностике
синдрома Бругада

С целью оценки новой информации и осве-

щения возникающих концепций в отношении

дифференциальной диагностики, прогноза

и подходов к терапии ведущие эксперты, в том

числе члены HRS/EHRA/APHRS и Латино-

американского общества кардиостимуляции

и электрофизиологии (Sociedad Latinoamericana

de Estimulación Cardíaca y Electrofisiología
(SOLAECE)) встретились в Шанхае (Китай)

в апреле 2015 г. Целевой группе было поручено

провести обзор новых концепций и оценку но-

вых данных, подтверждающих или опровергаю-

щих конкретные диагностические процедуры

и методы лечения.

Обеспокоенные гипердиагностикой СБ, осо-

бенно у пациентов с лекарственно индуциро-

ванным Бругада-паттерном I типа, эксперты

предложили новые диагностические критерии

и систему оценки вероятности заболевания под

названием «Шанхайская шкала для диагностики

СБ», которая, помимо анализа ЭКГ, также учи-

тывает клинические проявления, семейный

анамнез и результаты генетического тестирова-

ния (табл. 3) [24].

В соответствии с предыдущими рекоменда-

циями 2013 г. только элевация сегмента ST

I типа (сводчатого типа) с высотой сегмента ST

≥ 2 мм (0,2 мВ) в ≥ 1 правых грудных отведениях

(V1–V3), расположенных в четвертом, третьем

или втором межреберьях, считается диагности-

ческим признаком СБ. Отличительной особен-

ностью Шанхайской диагностической шкалы по

сравнению с руководством HRS/EHRA/APHRS

является условие для постановки СБ в тех случа-

ях, когда элевация сегмента ST I типа наблюда-

ется исключительно при использовании блока-

торов натриевых каналов. В таких случаях для

подтверждения диагноза СБ, помимо ЭКГ-про-

явлений, требуется наличие одного из следую-

щих дополнительных клинических критериев:

документированные ФЖ/полиморфная ЖТ,

аритмогенный обморок, ВСС в семье у лиц мо-

ложе 45 лет с негативным заключением ауто-

псии, Бругада-паттерн сводчатого типа у членов

семьи или ночное агональное дыхание. Индуци-

руемость ЖТ/ФЖ одним или двумя экстрасти-

мулами подтверждает диагноз СБ в данных об-

стоятельствах [25]. При этом наименьший риск

наблюдается у бессинкопальных пациентов

с лекарственно индуцированным ЭКГ-паттер-

ном I типа (0,23%, 95% доверительный интервал

(ДИ), 0,05–0,68 при отсутствии индукции арит-

мии двумя экстрастимулами и 0,45%, 95% ДИ,

0,01–2,49 в случае индукции аритмии), а наи-

больший риск наблюдается у лиц с обмороками

и спонтанным ЭКГ-паттерном I типа (2,55%,

95% ДИ, 1,58–3,89 при отсутствии индукции

аритмии и 5,60%, 95% ДИ, 2,98–9,58 в случае

индукции аритмии).

В согласительном отчете Шанхайского фору-

ма также указано, что ЭКГ-паттерны II типа

(седловидный) или III типа не могут заменить

спонтанный ЭКГ-паттерн I типа, если только

они не преобразовались в I тип лихорадкой или

введением блокаторов натриевых каналов.А
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Та б л и ц а  2

Международные экспертные рекомендации по диагностике синдрома Бругада

КлассРекомендации Уровень

Рекомендации HRS/EHRA/APHRS (2013 г.)

–СБ диагностируется у пациентов с подъемом сегмента ST с морфологией I типа ≥ 2 мм
в ≥ 1 отведении среди правых прекордиальных отведений V1, V2, расположенных во втором,
третьем или четвертом межреберьях, возникающей спонтанно либо после провокационной
медикаментозной пробы с внутривенным введением антиаритмических препаратов I класса

–

–СБ диагностируется у пациентов с подъемом сегмента ST II или III типа в отведении ≥ 1
среди правых прекордиальных отведений V1, V2, расположенных во втором, третьем или
четвертом межреберьях, когда провокационный фармакологический тест с в/в введением
антиаритмических препаратов I класса индуцирует морфологию ЭКГ I типа

–

IСБ диагностируется у пациентов с элевацией сегмента ST ≥ 2 мм с морфологией I типа
в одном или нескольких правых грудных отведениях (V1 и/или V2, при наложении их
во втором, третьем или четвертом межреберьях), которая регистрируется спонтанно или
после медикаментозных провокационных тестов с в/в введением блокаторов натриевых
каналов (таких как аймалин, флекаинид, прокаинамид или пилсикаинид)

C

Рекомендации ESC (2015 г.)
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Лекарственно индуцированный ЭКГ-паттерн

I типа может быть использован для диагностики

СБ только в том случае, если сопровождается

одним из указанных выше клинических крите-

риев.

Было также подтверждено, что размещение

электродов для правых грудных отведений в бо-

лее высоких позициях (в третьем или втором

межреберьях) на ЭКГ покоя или при проведе-

нии холтеровского мониторирования по 12 ка-

налам повышает чувствительность ЭКГ. Поэто-

му рекомендуется проводить регистрацию ЭКГ

в стандартных и высоких грудных положениях

для отведений V1 и V2. Что касается отведения

V3, то на основании изучения ЭКГ большой ко-

горты пациентов с СБ, S. Richter et al. пришли

к выводу, что это отведение не дает диагностиче-

ской информации при СБ [26].

Эксперты рабочей группы также отметили,

что ЭКГ Бругада I типа может быть спровоциро-

вана и различными клиническими нарушения-

ми и состояниями, включая ишемию миокарда,

метаболические нарушения и анатомические

особенности строения грудной клетки (pectus

excavatum – впалая или воронкообразная грудь).

Случаи, когда ЭКГ нормализуется после устра-

нения причины, а последующая провоцирую-

щая фармакологическая проба не индуцирует

ЭКГ-паттерн I типа и/или генетическое тести-

рование отрицательно, эксперты предложили

обозначать как случаи фенокопии СБ [27].

Обоснование этой альтернативной терминоло-

гии заключается в попытке отличить эти случаи

от типичных случаев СБ, поскольку предполага-

ется, что они не имеют генетической этиологии,

но имеют более благоприятное прогностическое

значение. Однако эта номенклатура остается

спорной, поскольку выход генотипирования

для редких вариантов генов, за исключением

SCN5A, на данный момент весьма низок, что

ограничивает нашу способность исключать ос-

новную генетическую предрасположенность.

Необходимо заметить, что предлагаемая

Шанхайская шкала для диагностики СБ базиру-

ется на доступной литературе и клиническом

опыте экспертов рабочей группы HRS/EHRA/

APHRS и SOLAECE. Шанхайская шкала вклю-

чает переменные, оценка которых была основа-

на на экспертном мнении, полученном в ходе

когортных исследований, которые, как правило,

не включают все представленные переменные.

Таким образом, строгие и объективно взвешен-

ные коэффициенты не были получены из

результатов крупномасштабных исследований А
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I. Электрокардиографические критерии (в 12 отведениях/амбулаторно):

A. Спонтанный I тип ЭКГ-паттерна Бругада в стандартных или высоких правых грудных отведениях. 3,5

B. Индуцированный лихорадкой I тип ЭКГ-паттерна Бругада в стандартных или высоких правых
грудных отведениях. 3

C. II или III типы ЭКГ-паттерна Бругада, который трансформируется в I тип с помощью
провоцирующих фармакопроб 2

II. Анамнез заболевания:

A. Необъяснимая остановка сердца или документированная фибрилляция желудочков/полиморфная
желудочковая тахикардия. 3

B. Ночное агональное дыхание. 2

C. Подозрение на аритмогенное синкопе. 2

D. Синкопе неясного механизма/неясной этиологии. 1

E. Трепетание/фибрилляция предсердий у пациентов в возрасте < 30 лет без альтернативной
этиологии 0,5

III. Семейный анамнез:

A. Родственники первой или второй линии с установленным диагнозом СБ. 2

B. Подозрение на ВСС (лихорадка, ночной характер, провоцирующие СБ препараты)
у родственников первой и второй линии. 1

C. Необъяснимая ВСС у родственников первой или второй линии в возрасте < 45 лет
с отрицательной аутопсией 0,5

IV. Результат генетического теста:

A. Возможная патогенная мутация гена, предрасполагающего к СБ 0,5

Примечание. Оценка по шкале (требуется обнаружение минимум одного ЭКГ-критерия): ≥ 3,5 балла – вероятный/определен-

ный СБ; 2–3 балла – возможный СБ; < 2 баллов – отсутствие диагноза (учитываются самые высокие баллы в каждой категории).

Та б л и ц а  3

Диагностические критерии Шанхайской шкалы для постановки диагноза «синдром Бругада» (2016 г.)

Критерий Балл
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факторов риска и исходов заболевания. Тем не

менее многие выводы Шанхайской конферен-

ции будут полезны для клинического использо-

вания у пациентов с СБ. Однако, как и другие

рекомендации, они должны пройти первичную

оценку и дальнейшую проверку в будущих ис-

следованиях.

Текущие подходы к стратификации риска
Ведение пациентов с СБ зависит от страти-

фикации риска. В настоящее время общеприня-

тая стратегия стратификации риска пациентов

с СБ основана на выявлении нескольких клини-

ческих факторов, связь которых с высоким

аритмическим риском у пациентов с СБ была

достоверно установлена.

В регистре FINGER, крупнейшей междуна-

родной когорте на сегодняшний день, оценива-

лась роль шести предложенных факторов риска

в прогнозировании желудочковых аритмичес-

ких событий: синкопе, спонтанная ЭКГ I типа,

пол, семейный анамнез ВСС, индуцируемость

желудочковых тахиаритмий при электрофизио-

логическом исследовании и наличие мутации

SCN5A [6]. Синкопе и спонтанная ЭКГ I типа

были единственными значимыми предиктора-

ми. Только эти факторы неизменно подтвержда-

ют свою прогностическую значимость в других

исследованиях на протяжении многих лет [10,

12, 25, 28, 29].

Основываясь на выводах регистров FINGER

и PRELUDE, а также данных длительного на-

блюдения за когортой пациентов с СБ, текущие

руководства рекомендуют имплантацию КВД

пациентам с СБ со спонтанной ЭКГ I типа и ве-

роятным аритмическим обмороком [5, 9]. Есте-

ственно, что пациенты с прерванной останов-

кой сердца и документированной ФЖ относятся

к группе самого высокого риска и надлежащее

применение КВД у них жизненно необходимо.

На данный момент показания к КВД зависят

от имеющихся клинических факторов риска: ос-

тановка сердца или документированная спон-

танная устойчивая ЖТ (класс I, уровень С),

спонтанный Бругада-паттерн I типа на ЭКГ

и эпизоды синкопе (класс IIа, уровень С), поло-

жительные результаты ПЭС желудочков (класс

IIb, уровень С) [9].

Пациенты только с Бругада-паттерном I типа

на ЭКГ, вызванным лекарственными препарата-

ми, и без каких-либо других неблагоприятных

маркеров имеют крайне низкий уровень риска

и обычно наблюдаются без лечения [12].

Пациенты с историей обморока находятся

в промежуточном риске. Их стратификация рис-

ка зависит прежде всего от предполагаемой при-

чины потери сознания (аритмической или не-

аритмической). У одного из трех пациентов СБ

диагностируется после эпизода обморока [6].

У таких пациентов риск аритмических событий

во время наблюдения является промежуточным:

в 4 раза выше, чем риск изначально бессимптом-

ных пациентов, но в 4 раза ниже, чем у пациен-

тов с остановкой сердца [30]. Такой прогноз про-

межуточного риска может объясняться тем, что

популяция пациентов с синкопальными состоя-

ниями состоит из 2 различных групп: первая –

с аритмическим синкопе и плохим прогнозом,

вторая – с вазовагальным синкопе и хорошим

прогнозом. Во французской серии, включающей

57 синкопальных пациентов с синкопальными

состояниями и СБ, синкопальное событие было

определено (на основе клинического проявле-

ния) как «вероятно аритмическое», «вероятно

вазовагальное» или «обморок неясного генеза»

у 40, 30 и 30% пациентов соответственно. ФЖ во

время наблюдения развилась у 22% пациентов

с предполагаемым аритмическим обмороком,

но ни у одного пациента из двух других групп

эпизоды ФЖ отмечены не были [31]. Аналогич-

но в голландском исследовании, включавшем

118 пациентов с обмороком, у 12% из тех, кто

предположительно имел аритмический обмо-

рок, развилась ФЖ в течение 4,5 года наблюде-

ния, но ни у одного больного с «неаритмическим

обмороком» ФЖ отмечено не было [32]. Эти ис-

следования подчеркивают важность сбора по-

дробного клинического анамнеза на момент об-

морока, указывая на то, что продромы с затума-

ненным зрением предполагают неаритмический

обморок, а аномальное дыхание указывает на

аритмический обморок, тогда как недержание

мочи или сердцебиение менее специфичны [33].

Таким образом, в настоящее время только

симптомы (включая аритмический обморок

и остановку сердца) и спонтанная модель ЭКГ

Бругада I типа несут значительно более высокий

риск ЖА и ВСС у пациентов с СБ.

К сожалению, в отсутствие клинических про-

явлений (остановка сердца в анамнезе, доку-

ментированные эпизоды ЖТ/ФЖ или синкопе)

общепринятая оценка аритмического риска

у пациентов с СБ недоступна, а показания к им-

плантации КВД остаются неясными. Следова-

тельно, необходимы средства для стратифика-

ции риска бессимптомных пациентов с СБ.А
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Это особенно важно, поскольку на каждые 10

пациентов с СБ, страдающих обмороком, 8 бу-

дут диагностированы только после остановки

сердца [34]. Это соотношение смертельных и не-

летальных событий 8:10 среди симптомных па-

циентов с СБ поразительно выше, чем соотно-

шение смертельных и нелетальных событий

8:60, зарегистрированное среди симптомных па-

циентов с синдромом удлиненного интервала

Q–T [35].

Таким образом, хотя мы до сих пор не знаем,

какой процент пациентов, родившихся с СБ,

когда-либо будет иметь спонтанные аритмии,

мы знаем, что у тех, у кого аритмии разовьются,

первым клиническим событием, скорее всего,

станет остановка сердца. Такой риск требует аг-

рессивного подхода к бессимптомным пациен-

там с СБ [36]. В то же время широкое примене-

ние имплантируемых КВД с целью первичной

профилактики ВСС вскоре связали с недопусти-

мо высоким уровнем осложнений среди моло-

дых пациентов с СБ [37, 38]. Последнее наблю-

дение показало, что имплантация КВД связана

с риском осложнений в течение всей жизни до

45% [4]. Долгосрочные осложнения КВД вклю-

чают неуместные шоки, инфекцию, травму

и неисправность устройства, которые могут зна-

чительно увеличить нагрузку на здоровье паци-

ента и снизить качество жизни. Поэтому к ре-

шению о первичной профилактике ВСС следует

относиться осторожно.

Вышесказанное объясняет, почему выявле-

ние факторов, способных предсказать риск

развития ЖА и ВСС при СБ, в последние годы

оказывается в фокусе исследовательского

внимания.

Предикторы аритмического риска
Различные клинические особенности, вклю-

чая возраст, пол, семейный анамнез ВСС и ре-

зультаты генотипирования, аномалии деполя-

ризации и реполяризации, оценивались среди

пациентов с СБ в попытке идентифицировать

больных с повышенным риском развития злока-

чественных аритмических событий (табл. 4).

Накапливающиеся данные свидетельствует

о том, что бессимптомные пациенты с СБ в воз-

расте старше 60 лет и особенно те, кому за 70,

имеют очень низкую частоту аритмических со-

бытий, а это означает, что терапия КВД в этой

подгруппе пожилых пациентов нужна крайне

редко [42]. Хотя СБ превалирует среди лиц муж-

ского пола, возможно, вторично по отношению

к влиянию тестостерона на ток Ito, сниженный

риск аритмических событий у женщин еще не

был четко установлен [6].

Аналогично положительный семейный

анамнез ВСС до сих пор не доказал своего не-

благоприятного прогностического значения.

В исследовании S.G. Priori семейный анамнез

внезапной смерти имел чувствительность 22%

и специфичность 65%, а наличие мутации – чув-

ствительность 32% и специфичность 57% [10].

Однако в исследовании S. Kamakura семейный

анамнез внезапной смерти был предиктором

аритмических событий (отношение рисков 3,28;

95% ДИ 1,42–7,6) при многофакторном анализе

[40]. Хотя получены противоречивые результа-

ты, на сегодняшний день нет убедительных до-

казательств того, что положительный семейный

анамнез ВСС может служить надежным предик-

тором аритмических событий [6].

Поскольку СБ является генетическим забо-

леванием, врачи, как правило, придают большое

значение генетическим тестам и отмечают их

важность в стратификации риска [43]. Однако

данные неоднозначны. Крупные реестры не об-

наружили связи между семейным анамнезом

ВСС или мутациями в гене SCN5A с риском раз-

вития ФЖ [6, 40, 44].

Поскольку мутации широко варьируются

в зависимости от их влияния на сердечный ток

натрия, было бы упрощением ожидать, что му-

тации точно предскажут риск. Одно исследова-

ние продемонстрировало, что пациенты с мута-

циями усечения, которые приводят к отмене

натриевого тока, более склонны к развитию

симптомов, чем пациенты с миссенс-мутация-

ми с меньшим воздействием на натриевый ток

[45]. В другом исследовании наличие мутации

в гене SCN5A коррелировало с историей ФЖ

при одномерном, но не многомерном анализе

[46].

В нашей серии наблюдений мы не выявили

гендерных и демографических особенностей

и принципиальных клинических различий в те-

чении заболевания между генотип-положитель-

ными и генотип-отрицательными пациентами.

Интересно, что на носителей мутаций в гене

SCN5A указывали некоторые ЭКГ-особеннос-

ти, такие как увеличение интервалов проводи-

мости на ЭКГ покоя (PQ и QRS) и увеличение

интервалов АН и HV, по данным электрофизио-

логического исследования (ЭФИ). Эти резуль-

таты совпадают с наблюдаемой реализацией

мутаций натриевых каналов по типу потери А
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функции [47]. Мы также оценили спектр клини-

ческих проявлений среди 25 пациентов, имею-

щих мутации в гене SCN5A. Несмотря на об-

щий биофизический фенотип мутаций с поте-

рей функции, пробанды, из них большинство

мужчин, представили различную степень вы-

раженности симптомов СБ – от бессимптомно-

го носительства до рецидивирующих обмороков

наряду с прогрессивными дефектами про-

водимости и синдромом слабости синусного уз-

ла [48].

Наконец, важно помнить, что мутации

SCN5A обнаруживаются только у 25–30% паци-

ентов с СБ [5]. Другие гены также связаны с СБ,А
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Probst V., 2010 [6] Синкопе 3,4 (1,6–7,4) 0,002 31,9 [14,0; 54,4]*

Спонтанная ЭКГ I типа 1,8 (1,03–3,33) 0,04 –

Мужской пол N/S – –

Наличие SCN5A-мутации N/S – –

Семейная история ВСС N/S – –

Положительная ПЭС N/S – –

Priori S.G., 2013 [5] Спонтанная ЭКГ I типа 4,20 (1,38–12,79) 0,012 36 ± 8**

Фрагментация QRS 4,94 (1,54–15,8) 0,007 –

VRP < 200 мс 3,91 (1,03–12,79) 0,045 –

Положительная ПЭС N/S – –

Sroubek J., 2016 [25] Положительная ПЭС 2,66 (1,44–4,92) < 0,001 38 [20,9; 60,3]

Sieira J., 2017 [29] Синкопе 3,7 (1,6–8,6) < 0,01 80,7 ± 57,2

Спонтанная ЭКГ I типа 2,7 (1,3–5,4) < 0,01 –

Мужской пол 2,7 (1,2–6,2) 0,02 –

Дисфункция СПУ 5,0 (1,5–16,3) < 0,01 –

Положительная ПЭС 4,7 (2,2–10,2) < 0,01 –

Статус пробанда 2,1 (1,0–4,2) 0,04 –

Продолжительность QRS > 120 мс 1,03 (1,01–1,04) < 0,01 –

Семейная история ВСС N/S – –

Caló L., 2016 [39] Паттерн S-волны в отведении 1 39,1 (5,34–287,10) < 0,0001 48 ± 38,6

Наличие ФП 3,70 (1,59–8,73) 0,0024 –

Мужской пол N/S – –

Семейная история ВСС N/S – –

Блокада I степени N/S – –

Продолжительность QTc N/S – –

Ранняя реполяризация N/S – –

Присутствие эпсилон-волны N/S – –

Фрагментация QRS N/S – –

Продолжительность QRS > 120 мс N/S – –

Наличие SCN5A-мутация N/S – –

Положительная ПЭС N/S – –

Kamakura S., 2009 [40] Семейная история ВСС 3,28 (1,42–7,60) 0,005 48,7 ± 14,9

Ранняя реполяризация 2,66 (1,06–6,71) 0,03 –

Спонтанная ЭКГ I типа N/S – –

Положительная ПЭС N/S – –

Tokioka K., 2014 [41] Синкопе 28,57 (6,14–142,86) < 0,001 45,1 ± 44,3

Фрагментация QRS 5,21 (1,69–16,13) 0,004 –

Ранняя реполяризация 2,87 (1,16–7,14) 0,023 –

Примечание: ВСС – внезапная сердечная смерть; ДИ – доверительный интервал; ОР – отношение рисков; ПЭС – программи-

руемая электростимуляция сердца; СПУ – синусно-предсердный узел; ФП – фибрилляция предсердий; ЭКГ – электрокардиограм-

ма; VRP – рефрактерный период желудочков (ventricular refractory period); N/S – недостаточно данных (not sufficient).

**Данные представлены в виде медианы и интерквартильного диапазона – Ме [25; 75%].
** Данные представлены в виде M ± SD, где M – среднее значение, SD – стандартное отклонение.

Та б л и ц а  4

Исследования, оценивающие прогностические факторы возникновения
желудочковой аритмии и/или ВСС во время наблюдения за пациентами с синдромом Бругада

Первый автор,

год исследования

Последующее

наблюдение, мес
pОР (95% ДИ)Прогностический фактор
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но данные об их значении для стратификации

риска отсутствуют.

В результате наличие мутации SCN5A и се-

мейный анамнез ВСС остаются дополнитель-

ными факторами, роль которых в стратифика-

ции риска у пациентов с СБ остается неопреде-

ленной.

Положительные результаты ПЭС являют-

ся хорошим примером противоречивых дока-

зательств, так как было показано, что они явля-

ются сильным предиктором ЖА при СБ в неко-

торых исследованиях [25, 29], в то время как

в других они не играли никакой роли в страти-

фикации риска СБ [12, 16, 39]. Последние дан-

ные из реестра FINGER поддерживают гипоте-

зу, что положительные результаты, полученные

при нанесении до двух экстрастимулов, могут

иметь прогностическое значение, а отрицатель-

ные результаты исследования имеют высокую

отрицательную прогностическую ценность [25].

В регистре FINGER такие факторы риска, как

пол, семейный анамнез ВСС, индуцируемость

ЖТ/ФЖ во время ПЭС и наличие мутации в ге-

не SCN5A, не были признаны предикторами

аритмических событий.

В настоящее время вопрос о том, являются те

или другие клинические факторы лучшими пре-

дикторами или способствуют более точной стра-

тификации риска, прежде чем разовьется любое

аритмическое событие, все еще остается пред-

метом дискуссий. Накапливающиеся данные

могут снова поменять наши представления

о факторах риска. И действительно, недавнее

исследование SABRUS (Survey on Arrhythmic

Events in BRUgada Syndrome), в котором специ-

ально сравнивались профили пациентов с ле-

тальными аритмическими событиями, показа-

ло, что только 75% пациентов с СБ, у которых

первое аритмическое событие регистрировалось

после получения профилактической импланта-

ции КВД, соответствовало показаниям II класса

для имплантации КВД, установленным эксперт-

ным соглашением HRS/EHRA/APHRS в 2013 г.,

тогда как остальные 25% пациентов им не соот-

ветствовали [49]. При этом в группе пациентов

с первичной профилактикой ВСС отмечалась

более высокая частота семейного анамнеза ВСС

и носительства мутаций SCN5A по сравнению

с группой пациентов, в которой была остановка

сердца до имплантации КВД.

Очевидно, что постоянная переоценка факто-

ров риска, которые мы используем для страти-

фикации риска при СБ, является обязательной.

Заключение

В данном обзоре сделана попытка предста-

вить исчерпывающие данные последних лет

о прогрессе в диагностике и стратификации ри-

ска аритмических событий среди больных с СБ.

Возникли новые представления о диагностичес-

ких критериях и значимости провокационных

тестов.

В настоящее время имплантация КВД реко-

мендуется пациентам, пережившим остановку

сердца, а также больным с СБ со спонтанным

типом ЭКГ I типа и синкопе. Эта рекомендация

основана на нескольких исследованиях, кото-

рые продемонстрировали более высокий риск

аритмических событий у таких пациентов по

сравнению с больными без этих двух факторов.

К сожалению, общепринятая стратегия страти-

фикации риска у пациентов с СБ в отсутствие

аритмогенных событий недоступна.

Несмотря на последние важные уточнения

по диагностике СБ, предложенные на Шанхай-

ской конференции, ведение пациентов с СБ

в отсутствие документированных эпизодов ФЖ

или остановки сердца в анамнезе по-прежнему

остается нерешенной проблемой, а показания

к имплантации КВД неясными, особенно в кон-

тексте спонтанного Бругада-паттерна I типа на

ЭКГ покоя.

Это объясняет огромный интерес к обновле-

нию диагностических критериев заболевания

и выявлению новых маркеров стратификации

риска у пациентов с СБ.

В качестве предикторов риска предлагались

такие клинические факторы, как мужской пол,

возраст до 35 лет, семейный анамнез ВСС и по-

ложительные результаты генотипирования.

И хотя получены противоречивые результаты,

на сегодняшний день нет убедительных доказа-

тельств тому, что семейный анамнез ВСС и по-

ложительные результаты генотипирования мо-

гут служить надежными предикторами аритми-

ческих событий.

Таким образом, факторы, связанные с повы-

шенным риском ЖА и ВСС при СБ, до сих пор

остаются предметом дискуссий. Вероятнее все-

го, это объясняется тем, что частота событий

низкая, а первым проявлением заболевания ча-

сто является остановка сердца. Дополнительные

исследования необходимы для дальнейшего вы-

яснения клинических особенностей этого слож-

ного заболевания и для выработки новых диа-

гностических подходов. А
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