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íóþ ñìåðòü âî âðåìÿ ñòðåññîâîé ñèòóàöèè ìîëîäîãî
÷åëîâåêà, â ñåìüå êîòîðîãî åùå äâîå äåòåé óìåðëè ïðè
àíàëîãè÷íûõ îáñòîÿòåëüñòâàõ. Òîëüêî ÷åðåç 100 ëåò, â
1957 ãîäó Jervell è Lange-Nielsen ïðåäñòàâèëè ïîëíîå
êëèíè÷åñêîå îïèñàíèå «ñèíäðîìà äëèííîãî QT» ó ÷å-
òûðåõ ÷ëåíîâ îäíîé ñåìüè, ñòðàäàþùèõ âðîæäåííîé
ãëóõîòîé, ÷àñòûìè ïðèñòóïàìè ïîòåðè ñîçíàíèÿ è èìå-
þùèõ ñòîéêîå óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT íà ýëåêòðîêàð-
äèîãðàììå [11]. Âñêîðå Romano (1963) è Ward (1964)
ïðåäñòàâèëè íàáëþäåíèå àíàëîãè÷íîãî ñèíäðîìà, íî áåç
âðîæäåííîé ãëóõîòû [12, 13]. Ñ ýòîãî âðåìåíè èçâåñò-
íû äâà âàðèàíòà íàñëåäñòâåííîãî ñèíäðîìà óäëèíåííîãî
èíòåðâàëà QT (ÑÓÈQT), íàçâàííûå ïî ôàìèëèÿì àâòî-
ðîâ: ñèíäðîì Ðîìàíî-Óîðäà è Äæåðâåëëà-Ëàíãå-Íèëü-
ñåíà. Â ïîñëåäíåì ñëó÷àå óäëèíåíèå QT ñî÷åòàåòñÿ ñ
âðîæäåííîé ãëóõîòîé.

×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè íàñëåäñòâåííîãî ñèíäðî-
ìà óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT ïî äàííûì èññëåäîâà-
íèé ïîñëåäíèõ ëåò äîñòàòî÷íî âûñîêà. Óñòàíîâëåíî, ÷òî
ñèíäðîì Ðîìàíî–Óîðäà âûÿâëÿåòñÿ â ïîïóëÿöèè ñ ÷àñ-
òîòîé 1:10000 [14], à â äåòñêîì âîçðàñòå 1:5000-1:7000
[15]. Ñèíäðîì Äæåðâåëëà-Ëàíãå-Íèëüñåíà ÿâëÿåòñÿ ðåä-
êîé ïàòîëîãèåé. Ñîãëàñíî äàííûì Fraser G.R. äàííûé
ñèíäðîì âñòðå÷àëñÿ â ïîïóëÿöèè 4-10 ëåòíèõ äåòåé
Ñîåäèíåííîãî Êîðîëåâñòâà ñ ÷àñòîòîé 1,6 íà 1ìëí. [16].
Ïî äàííûì Bricker J.T. [17] ÑÓÈQT ñ âûñîêîé ÷àñòîòîé
âûÿâëÿåòñÿ ó ëèö, ñòðàäàþùèõ ïàðîêñèçìàëüíûìè ñî-
ñòîÿíèÿìè, à ó äåòåé ñ âðîæäåííîé ãëóõîòîé - îêîëî
0,8%. Ïðè îáñëåäîâàíèè ãðóïï ïàöèåíòîâ ñ êàðäèîãåí-
íûìè ñèíêîïàëüíûìè ñîñòîÿíèÿìè ñèíäðîì âûÿâëåí â
36% ñëó÷àåâ. Èìåþòñÿ óêàçàíèÿ íà âûñîêóþ ÷àñòîòó
îáíàðóæåíèÿ ïàòîëîãè÷åñêîãî óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà QT
ïðè ñîïóòñòâóþùåì ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêîì îáñëå-
äîâàíèè [18].

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèçìû
íàñëåäñòâåííîãî ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èí-
òåðâàëà QT.
Ýòèîëîãèÿ ñèíäðîìà äî íåäàâíåãî âðåìåíè îñòà-

âàëàñü äî êîíöà íåâûÿñíåííîé, õîòÿ îáíàðóæåíèå çàáî-
ëåâàíèÿ ó íåñêîëüêèõ ÷ëåíîâ îäíîé ñåìüè ïîçâîëèëî

Âíåçàïíàÿ ñåðäå÷íàÿ ñìåðòü (ÂÑÑ) äî íàñòîÿùåãî
âðåìåíè îñòàåòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå çíà÷èòåëüíûõ íå-
ðåøåííûõ ïðîáëåì êëèíè÷åñêîé êàðäèîëîãèè. Íà äîëþ
ÂÑÑ â ðàçâèòûõ ñòðàíàõ ïðèõîäèòñÿ 12-18% îò âñåõ ïðè-
÷èí ñìåðòè è áîëåå 50% îò âñåõ ñëó÷àåâ ñåðäå÷íîé ñìåð-
òè [1, 2]. Ïîïóëÿöèîííûé ðèñê ÂÑÑ ñðåäè ëèö ñòàðøå
35 ëåò äîñòèãàåò 0,1-0,2% â ãîä (1-2 íà 1000) è ó ìóæ-
÷èí îí áîëåå ÷åì â òðè ðàçà âûøå ÷åì ó æåíùèí [3]. Â
âîçðàñòå äî 35 ëåò ÷àñòîòà ÂÑÑ ñîñòàâëÿåò îêîëî 1 íà
100000 è ó ñïîðòñìåíîâ ïîâûøàåòñÿ áîëåå ÷åì â 2 ðàçà
[4]. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî äîñòàòî÷íî ÷àñòî (äî 10%
ñëó÷àåâ) ÂÑÑ â ìîëîäîì âîçðàñòå ðàçâèâàåòñÿ ó ëèö, íå
èìåþùèõ êàêèõ-ëèáî ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé ñåðäå÷-
íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû [5].

Íåñìîòðÿ íà óñïåõè, äîñòèãíóòûå â ïîíèìàíèè ìå-
õàíèçìîâ âíåçàïíîé ñìåðòè, âûÿâëåíèå ïàöèåíòîâ ñ âû-
ñîêèì ðèñêîì åå âîçíèêíîâåíèÿ âñå åùå ïðåäñòàâëÿåò
çíà÷èòåëüíûå òðóäíîñòè. Ðåøåíèå äàííîãî âîïðîñà íà-
ïðÿìóþ çàâèñèò îò êëèíè÷åñêèõ è ïîïóëÿöèîííûõ èñ-
ñëåäîâàíèé â ÷åòêî âåðèôèöèðîâàííûõ ãðóïïàõ ðèñêà
[6]. Òàê, çíà÷èòåëüíûå óñïåõè â èçó÷åíèè ýëåêòðîôèçè-
îëîãè÷åñêèõ è ãåíåòè÷åñêèõ ìåõàíèçìîâ ðàçâèòèÿ æèç-
íåóãðîæàþùèõ àðèòìèé áûëè äîñòèãíóòû áëàãîäàðÿ
èññëåäîâàíèÿì ñåìåéíîé ïàòîëîãèè ñ âûñîêèì ðèñêîì
âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè. Îíè ïîçâîëèëè ïîëó÷èòü
óíèêàëüíóþ èíôîðìàöèþ î êëåòî÷íûõ è ìîëåêóëÿðíî-
ãåíåòè÷åñêèõ îñíîâàõ ðåïîëÿðèçàöèè ìèîêàðäà, óñòà-
íîâèòü êëèíèêî-ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêèå ìàðêåðû ðèñ-
êà æèçíåóãðîæàþùèõ àðèòìèé, èçó÷èòü ðîëü ñðåäîâûõ
ôàêòîðîâ, ïîëîâûõ è âîçðàñòíûõ ðàçëè÷èé â ðåàëèçà-
öèè ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîé ýëåêòðè÷åñêîé
íåñòàáèëüíîñòè ìèîêàðäà è íà ýòîé îñíîâå ðàçðàáîòàòü
ïðèíöèïû ðàííåé äèàãíîñòèêè è ïðîôèëàêòèêè ÂÑÑ
[7, 8, 9]. Îäíèì èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ ñåìåé-
íûõ çàáîëåâàíèé ñ âûñîêèì ðèñêîì ÂÑÑ, ÿâëÿåòñÿ ñèí-
äðîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT. Ðèñê âíåçàïíîé ñìåð-
òè â îòñóòñòâèå àäåêâàòíîãî ëå÷åíèÿ äîñòèãàåò ïðè äàí-
íîì ñèíäðîìå 71% [10].

Èñòîðèÿ îòêðûòèÿ ñèíäðîìà, âåðîÿòíåå âñåãî, âå-
äåò îòñ÷åò ñ 1856 ãîäà, êîãäà T.Meissner îïèñàë âíåçàï-
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ïðàêòè÷åñêè ñ ìîìåíòà ïåðâîãî îïèñàíèÿ ðàññìàòðèâàòü
åãî êàê íàñëåäñòâåííóþ ïàòîëîãèþ. Áûëè óñòàíîâëåíû
ñîîòíîøåíèÿ ÷èñëà ïîðàæåííûõ è íåïîðàæåííûõ ëèö â
ñåìüÿõ áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì Äæåðâåëëà-Ëàíãå-Íèëü-
ñåíà è Ðîìàíî-Óîðäà. Îíè ñîîòâåòñòâîâàëè àóòîñîìíî-
ðåöèññèâíîìó è àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó òèïàì íàñëå-
äîâàíèÿ ñîîòâåòñòâåííî [18]. Âñå ýòè äàííûå ïîñëóæè-
ëè îñíîâàíèåì äëÿ àêòèâíîé ðàçðàáîòêè ãåíåòè÷åñêîé
òåîðèè è ïîèñêà ãåíà, îòâåòñòâåííîãî çà ðàçâèòèå çàáî-
ëåâàíèÿ. Â ïàòîãåíåçå ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èíòåðâà-
ëà QT âåäóùàÿ ðîëü ïðèíàäëåæèò íåñêîëüêèì îñíîâ-
íûì ãèïîòåçàì. Îäíà èç íèõ - ãèïîòåçà ñèìïàòè÷åñêîãî
äèñáàëàíñà - ïðåäïîëàãàåò íàðóøåíèå ïðàâîñòîðîííåé
ñèìïàòè÷åñêîé èííåðâàöèè ñåðäöà. Â ðåçóëüòàòå ôîð-
ìèðóåòñÿ àñèììåòðèÿ èííåðâàöèè ñ ïðåîáëàäàíèåì ëå-
âîñòîðîííèõ ñèìïàòè÷åñêèõ âëèÿíèé. Ñâÿçü ýòîãî íà-
ðóøåíèÿ ñ óäëèíåíèåì èíòåðâàëà QT íà ÝÊÃ áûëà óáå-
äèòåëüíî äîêàçàíà â ýêñïåðèìåíòàõ ñ óäàëåíèåì ïðàâî-
ñòîðîííèõ ñèìïàòè÷åñêèõ ãàíãëèåâ.

Êðîìå ãèïîòåçû ñèìïàòè÷åñêîãî äèñáàëàíñà òàê-
æå â êà÷åñòâå îñíîâíîé ñóùåñòâóåò ãèïîòåçà «âíóòðè-
ñåðäå÷íûõ àíîìàëèé», ñîãëàñóþùàÿñÿ ñ òåîðèåé î ïà-
òîëîãèè èîííûõ êàíàëîâ. Ìóòàöèè â ãåíàõ, îòâåòñòâåí-
íûõ çà ðàçâèòèå ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT,
ïðèâîäÿò ê íàðóøåíèþ ôóíêöèîíèðîâàíèÿ èîííûõ êà-
íàëîâ (êàëèåâîãî èëè íàòðèåâîãî) è óâåëè÷åíèþ ïðî-
äîëæèòåëüíîñòè ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ â êàðäèîìèîöè-
òå. Íàðóøåíèÿ ôóíêöèîíèðîâàíèÿ èîííûõ êàíàëîâ ïðè
ñîïóòñòâóþùèõ óñëîâèÿõ ìîãóò îáëåã÷èòü ïîÿâëåíèå
ðàííèõ èëè ïîçäíèõ ïîñòäåïîëÿðèçàöèé è, ñëåäîâàòåëü-
íî, ïîëèìîðôíîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè òèïà «ïè-
ðóýò» («torsades de pointes»).

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî çà ðàçâèòèå òè-
ïè÷íûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ñèíäðîìà óäëèíåííî-
ãî èíòåðâàëà QT îòâåòñòâåííû íå ìåíåå 6 ðàçëè÷íûõ
ãåíîâ [19], à èõ áåëêîâûìè ïðîäóêòàìè ÿâëÿþòñÿ òðàíñ-
ìåìáðàííûå èîí-ñåëåêòèâíûå êàíàëû (òàáë. 1).

Ïðè àíàëèçå ìóòàöèé â ñåìüÿõ ñ äèàãíîñòèðîâàí-
íûì ñèíäðîìîì Ðîìàíî-Óîðäà îêàçàëîñü, ÷òî îíè íå

îãðàíè÷åíû êàêîé-ëèáî îäíîé ëîêàëèçàöèåé, à îáíàðó-
æèâàþòñÿ â ðàçëè÷íûõ ìåñòàõ êàæäîãî ãåíà â ðàçíûõ
ñåìüÿõ. Òàêèì îáðàçîì, ìîæíî áûëî ïðåäïîëîæèòü, ÷òî
âûðàæåííàÿ ãåíåòè÷åñêàÿ ãåòåðîãåííîñòü è îáóñëîâëè-
âàåò âûðàæåííóþ êëèíè÷åñêóþ âàðèàáåëüíîñòü çàáî-
ëåâàíèÿ. Îäíàêî, äëÿ ãåíîâ KvLQT1 è HERG áûëî âû-
ÿâëåíî íåñêîëüêî «ãîðÿ÷èõ òî÷åê» ìóòàöèé (ñïåöèôè-
÷åñêèõ ïîçèöèé âíóòðè ãåíà, äëÿ êîòîðûõ âûÿâëåíû
ìóòàöèè âî ìíîãèõ ñåìüÿõ) [20], è áûëà âûäâèíóòà ãè-
ïîòåçà î òîì, ÷òî îäèíàêîâûå ãåíåòè÷åñêèå íàðóøåíèÿ
ïîâëåêóò çà ñîáîé ñõîæèå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ.
Âîïðåêè îæèäàíèÿì, óæå ïåðâûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçà-
ëè, ÷òî çíà÷èòåëüíàÿ ôåíîòèïè÷åñêàÿ ãåòåðîãåííîñòü
ñîõðàíÿåòñÿ äàæå ïðè èäåíòè÷íûõ ìóòàöèÿõ, ÷òî ìî-
æåò áûòü ñâÿçàíî êàê ñ ðàçëè÷íîé ýêñïðåññèâíîñòüþ
ãåíà, ìîäèôèöèðóþùèì âëèÿíèåì äðóãèõ ãåíîâ, òàê è
ñ âëèÿíèåì äðóãèõ, íåãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ [21].

Â ñëó÷àå ñèíäðîìà Äæåðâåëëà-Ëàíãå-Íèëüñåíà
êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàáîëåâàíèÿ ðàçâèâàåòñÿ â òîì
ñëó÷àå, åñëè èíäèâèä óíàñëåäîâàë ïîâðåæäåííûå
KvLQT1 è/èëè KCNE1 àëëåëè îò îáîèõ ðîäèòåëåé. Ìó-
òàíòíûå àëëåëè ìîãóò áûòü îäèíàêîâûìè (ïðîáàíä
ãîìîçèãîòåí, îáû÷íî â ñåìüÿõ ñ êðîâíûì ðîäñòâîì ðî-
äèòåëåé) èëè ðàçíûìè (ñîñòàâíûå ãåòåðîçèãîòû, èëè
êîìïàóíäû). Òàêèì îáðàçîì, îáà ðîäèòåëÿ ïðîáàíäà ñ
ñèíäðîìîì Äæåðâåëëà-Ëàíãå-Íèëüñåíà äîëæíû ÿâëÿòü-
ñÿ íîñèòåëÿìè ìóòàöèé â äàííûõ ãåíàõ, íåñìîòðÿ íà
òî, ÷òî îíè, êàê ïðàâèëî (íî íå âñåãäà!) íå èìåþò êëè-
íè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé áîëåçíè [20].

Ñóùåñòâîâàíèå äâóõ îñíîâíûõ ãèïîòåç ïàòîãåíå-
çà íàñëåäñòâåííîãî ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èíòåðâàëà
QT ïðåäïîëàãàåò èçó÷åíèå â íàñòîÿùåå âðåìÿ âçàèìî-
ñâÿçè ãåíåòè÷åñêîé ïðèðîäû è àäðåíåðãè÷åñêèõ ìåõà-
íèçìîâ äàííîãî çàáîëåâàíèÿ íà óðîâíå èîííî-ýëåêòðî-
ëèòíûõ âçàèìîäåéñòâèé [22].

Êðèòåðèè äèàãíîñòèêè.
Â 1985 ãîäó Schwartz P.J. [10] ïðåäëîæèë ïðèìå-

íÿòü áîëüøèå è ìàëûå äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè. Ê
áîëüøèì êðèòåðèÿì îòíåñåíû: óäëèíåíèå êîððèãèðî-
âàííîãî èíòåðâàëà QTc áîëåå 440 ìñ íà ÝÊÃ ïîêîÿ; ñèí-
êîïå; ñëó÷àè âûÿâëåíèÿ óäëèíåíèÿ QT â ñåìüå. Ñðåäè
ìàëûõ êðèòåðèåâ - âðîæäåííàÿ ãëóõîòà; àëüòåðíàöèÿ
çóáöà Ò; íèçêàÿ ÷àñòîòà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé è íàðó-
øåíèå ïðîöåññà ðåïîëÿðèçàöèè ìèîêàðäà æåëóäî÷êîâ.
ÑÓÈQT äèàãíîñòèðóåòñÿ ïðè íàëè÷èè äâóõ áîëüøèõ
èëè îäíîãî áîëüøîãî è äâóõ ìàëûõ êðèòåðèåâ. Êðèòå-
ðèè áûëè äîïîëíåíû Schwartz P.J. â 1993 ã.

Òàêèì îáðàçîì, ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè óñòàíîâ-
ëåíî, ÷òî íàñëåäñòâåííûé ñèíäðîì óäëèíåííîãî èíòåð-
âàëà QT ÿâëÿåòñÿ çàáîëåâàíèåì ñ ÷åòêèìè äèàãíîñòè-
÷åñêèìè êðèòåðèÿìè, äîêàçàíà ãåíåòè÷åñêàÿ ïðèðîäà ïà-
òîëîãèè. Õàðàêòåðíàÿ ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêàÿ êàð-
òèíà (óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT è ïàðîêñèçìû æåëóäî÷-
êîâîé òàõèêàðäèè), òèïè÷íûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ
â âèäå ïîâòîðÿþùèõñÿ ïðèñòóïîâ ïîòåðè ñîçíàíèÿ è
âûñîêàÿ êîíöåíòðàöèÿ ñëó÷àåâ ÂÑÑ â ïîðàæåííûõ ñå-
ìüÿõ âûäâèíóëè ñèíäðîì íà îäíî èç ïåðâûõ ìåñò â ðÿäó
ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, ñòàâøèõ îïòèìàëüíûìè
ìîäåëÿìè äëÿ èçó÷åíèÿ âíåçàïíîé ñìåðòè. Íåäîñòàòî÷-
íàÿ èíôîðìèðîâàííîñòü ïåäèàòðîâ, òåðàïåâòîâ è íåâðî-
ïàòîëîãîâ è äàæå êàðäèîëîãîâ î äàííîì ïàòîëîãè÷åñ-

Вариант Локализация Ген Белковый продукт

LQT1 11p15.5 KCNQ1
(KvLQT1)

α-субъединица
калиевого канала

LQT2 7q35-36 HERG α-субъединица
калиевого канала

LQT3 3p21-24 SCN5A натриевый канал
LQT4 4q25-27 ? ?

LQT5 21q22.1-22 KCNE1
(MinK)

β-субъединица
калиевого канала

LQT 6 21q22.1-22 KCNE2
(MiRP 1)

β-субъединицак
алиевого канала

JLN1 11p15.5 KCNQ1 α-субъединицак
алиевого канала

JLN2 21q22.1-22 KCNE1 β-субъединица
калиевого канала

Òàáëèöà 1.
Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå âàðèàíòû ñèíäðîìà
óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT [18].
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êîì ñîñòîÿíèè íåðåäêî ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé âðà÷åáíûõ
îøèáîê. Íàèáîëåå ÷àñòî èìååò ìåñòî ãèïåðäèàãíîñòè-
êà ýïèëåïñèè, âñëåäñòâèå ñèíêîïàëüíûõ ñîñòîÿíèé, êëè-
íè÷åñêè ñõîæèõ ñ êëàññè÷åñêèìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðè-
ñòóïàìè. Ýòî íåðåäêî ïðèâîäèò ê òðàãè÷åñêèì èñõîäàì
– âíåçàïíîé ñìåðòè áîëüíûõ ñ ñèíäðîìîì óäëèíåííîãî
èíòåðâàëà QT, ñîñòîÿíèå êîòîðûõ, íåñìîòðÿ íà ðåãóëÿð-
íîå ïîñåùåíèå êëèíèê è ìíîæåñòâà ñïåöèàëèñòîâ, áûëî
èíòåðïðåòèðîâàíî íåâåðíî. Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî ñèíä-
ðîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT áûë ïîäðîáíî îïèñàí â
Åâðîïå åùå â íà÷àëå 60-õ ãîäîâ XX âåêà, â òå÷åíèå äëè-
òåëüíîãî âðåìåíè îí òàê ïëîõî äèàãíîñòèðîâàëñÿ, ÷òî
ïîñëóæèë ïðè÷èíîé ìíîãèõ âíåçàïíûõ ñìåðòåé â ïî-
ðàæåííûõ ñåìüÿõ.

Ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì ñ 1985 ãîäà íàõîäèëîñü
áîëåå 200 ñåìåé ñ íàñëåäñòâåííûì ñèíäðîìîì óäëèíåí-
íîãî èíòåðâàëà QT. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âåäåòñÿ íàáëþ-
äåíèå çà 127 ñåìüÿìè, â êîòîðûõ 69% ðîäñòâåííèêîâ ïî
ïîðàæåííîé ëèíèè èìååò ýòî çàáîëåâàíèå. Òàê, ïîìèìî
ïðîáàíäîâ, âîçðàñò êîòîðûõ êîëåáàëñÿ îò 2 äî 18 ëåò,
âûÿâëåíû 560 áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT â âîçðàñòå îò 1 äî 68
ëåò ñðåäè èõ ðîäñòâåííèêîâ. Âñåì áîëüíûì åæåãîäíî
ïðîâîäèòñÿ ïîëíîå êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíîå îáñëå-
äîâàíèå, âêëþ÷àÿ ñòàíäàðòíóþ ÝÊÃ è ÝÊÃ âûñîêîãî
ðàçðåøåíèÿ, õîëòåðîâñêîå ìîíèòîðèðîâàíèå ñ îöåíêîé
âàðèàáåëüíîñòè ñåðäå÷íîãî ðèòìà, ñòðåññ-òåñòû (áîëü-
íûì ñ áåññèíêîïàëüíîé ôîðìîé ÑÓÈQT), óëüòðàçâóêî-
âîå èññëåäîâàíèå ñåðäöà. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå
èññëåäîâàíèÿ ïðîâåäåíû â 60 íåðîäñòâåííûõ ñåìüÿõ.
Îíè âêëþ÷àëè PCR-SSCP–àíàëèç, ðåñòðèêöèîííûé àíà-
ëèç è ïîñëåäóþùóþ èäåíòèôèêàöèþ íóêëåîòèäíîé çà-
ìåíû ìåòîäîì ïðÿìîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ.

Äëèòåëüíîå (îò 5 äî 15 ëåò) íàáëþäåíèå è àíàëèç
ñåìåéíîé ñèòóàöèè ïîçâîëèëè óñòàíîâèòü ðÿä êëèíè-
÷åñêèõ çàêîíîìåðíîñòåé. Âíåçàïíàÿ ñìåðòü â îáñëåäî-
âàííûõ ñåìüÿõ â îñíîâíîì (68%) èìåëà ìåñòî â ìîëî-
äîì âîçðàñòå (äî 35 ëåò). Ó äåòåé â îòñóòñòâèå ëå÷åíèÿ
ðèñê âíåçàïíîé ñìåðòè ñïóñòÿ 3-5 ëåò ïîñëå ïåðâîãî
ïðèñòóïà ïîòåðè ñîçíàíèÿ äîñòèãàåò 32% è ìàêñèìà-
ëåí â ïóáåðòàòíîì ïåðèîäå. Îáðàùàåò âíèìàíèå áîëåå
âûñîêèé ðèñê âíåçàïíîé ñìåðòè ó ëèö ìóæñêîãî ïîëà, à
èìåííî ó ìàëü÷èêîâ â ïðåïóáåðòàòíîì è ïóáåðòàòíîì
ïåðèîäàõ. ×àñòîòà êëèíè÷åñêîé ñìåðòè ó íèõ çíà÷èòåëü-
íî (â 2 ðàçà) âûøå, ÷åì ó äåâî÷åê: 0,50 è 0,25 ñîîòâåò-

ñòâåííî (p < 0,05). Ïðè ãåíåàëîãè÷åñêîì àíàëèçå âíå-
çàïíàÿ ñåðäå÷íàÿ ñìåðòü îòìå÷åíà â îáñëåäîâàííûõ ñå-
ìüÿõ ó ëèö ìóæñêîãî è æåíñêîãî ïîëà ïî ïîðàæåííîé
ëèíèè ñ ÷àñòîòîé 0,21 è 0,10 (p < 0,05). Ïðè ýòîì àáñî-
ëþòíîå áîëüøèíñòâî ñëó÷àåâ êëèíè÷åñêîé è âíåçàïíîé
ñìåðòè îòìå÷åíî ó ìàëü÷èêîâ â ïåðèîä àêòèâíîãî ïîëî-
âîãî ñîçðåâàíèÿ: â âîçðàñòå 11-14 ëåò.

Êëèíèêî-ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêàÿ õàðàêòå-
ðèñòèêà ñèíäðîìà.
Â îòñóòñòâèå âîçìîæíîñòè ïðîâåäåíèÿ ìîëåêóëÿð-

íî-ãåíåòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè
êëèíè÷åñêàÿ äèàãíîñòèêà îñòàåòñÿ ñàìîé òî÷íîé è íà-
äåæíîé. Ïðè ýòîì íàèáîëåå òðóäåí èìåííî ïåðâûé øàã
– ïîäòâåðæäåíèå íàëè÷èÿ íàñëåäñòâåííîãî ñèíäðîìà óä-
ëèíåííîãî èíòåðâàëà QT ó ïðîáàíäà. Ïîñëåäóþùàÿ äè-
àãíîñòèêà â ñîìíèòåëüíûõ êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àÿõ îáëåã-
÷åíà â ñèëó âûñîêîé âåðîÿòíîñòè ïîâòîðíûõ ñëó÷àåâ â
ïîðàæåííûõ ñåìüÿõ. Íàñëåäñòâåííûé ñèíäðîì óäëèíåí-
íîãî èíòåðâàëà QT-çàáîëåâàíèå êëèíè÷åñêè ãåòåðîãåí-
íîå (ðèñ. 1). Íàìè âûäåëåíû ÷åòûðå ðàçëè÷íûõ êëèíè-
÷åñêèõ âàðèàíòà òå÷åíèÿ ñèíäðîìà [23]:
• ñèíêîïå + óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT (38%);
• èçîëèðîâàííîå óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT (40%);
• ñèíêîïå â îòñóòñòâèå óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà QT (11%);
• ñêðûòàÿ ôîðìà – «íåìîå», ëàòåíòíîå òå÷åíèå ñèíä-
ðîìà (11%).

Ïîñëåäíèé âàðèàíò ïðåäïîëàãàåò íàëè÷èå âûñîêî-
ãî ðèñêà ñèíêîïå è âíåçàïíîé ñìåðòè, áåç êàêèõ ëèáî
î÷åâèäíûõ óêàçàíèé íà ýòî ñî ñòîðîíû íàèáîëåå âàæíûõ
ôåíîòèïè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé çàáîëåâàíèÿ. Äî íàñòîÿùå-
ãî âðåìåíè äàííûé âàðèàíò ñèíäðîìà ìîæíî áûëî ñ âû-
ñîêîé âåðîÿòíîñòüþ äèàãíîñòèðîâàòü òîëüêî ðåòðîñïåê-
òèâíî, ïîñëå âíåçàïíîé ñìåðòè ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàí-
äà, ñ÷èòàâøèõñÿ ðàíåå ïðàêòè÷åñêè çäîðîâûìè.

Ïðèñòóïû ïîòåðè ñîçíàíèÿ ó áîëüíûõ ñ ñèíäðî-
ìîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT ïðîâîöèðóþòñÿ, êàê
ïðàâèëî, ôèçè÷åñêîé è ïñèõîýìîöèíàëüíîé íàãðóçêîé
è âûçâàíû çëîêà÷åñòâåííîé àðèòìèåé, íàèáîëåå ÷àñòî -
æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèåé (ðèñ. 2, 3).

Âñå áîëüíûå, õîòÿ áû ðàç â æèçíè èìåâøèå ñèíêî-
ïå, äîëæíû áûòü îòíåñåíû ê ãðóïïå ïîâûøåííîãî ðèñ-
êà ïî âíåçàïíîé ñåðäå÷íîé ñìåðòè. ×àñòîòà ðåöèäèâîâ
æèçíåóãðîæàþùèõ æåëóäî÷êîâûõ àðèòìèé ëåæèò â ïðå-
äåëàõ 3-5% â ãîä. Ó äåòåé, ïåðåæèâøèõ ïîäðîñòêîâûé

Ðèñ. 1. Ðîäîñëîâíàÿ ñåìüè ñ ñèíäðîìîì Ðîìàíî-Óîðäà: À, Â è Ñ - ïîêîëåíèÿ ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäà, ÷åð-
íûì öâåòîì ïîêàçàíî íàëè÷èå ñèíêîïå â àíàìíåçå, òî÷êè îáîçíà÷àþò óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT, n - îáñëå-
äîâàííûå ðîäñòâåííèêè, ó êîòîðûõ íå âûÿâëåíî ïðèçíàêîâ çàáîëåâàíèÿ, íèêàê íå ïîìå÷åíû íå îáñëåäîâàí-
íûå ÷ëåíû ñåìüè, ïåðå÷åðêíóòûå îáúåêòû îáîçíà÷àþò óìåðøèõ ðîäñòâåííèêîâ.
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ïåðèîä, çàáîëåâàíèå ïðèîáðåòàåò ìåíåå çëîêà÷å-
ñòâåííîå òå÷åíèå: ÷àñòîòà ñèíêîïå ñ âîçðàñòîì óìåíü-
øàåòñÿ [24]. Ïî íàøèì äàííûì ïðîäîëæèòåëüíîñòü
ïîòåðè ñîçíàíèÿ âî âðåìÿ ïðèñòóïîâ ó áîëüíûõ ìî-
ëîäîãî âîçðàñòà ñîñòàâëÿåò 1-2 ìèíóòû, íî â îòäåëü-
íûõ ñëó÷àÿõ ìîæåò äîñòèãàòü è 20 ìèíóò. Ó áîëüíûõ
ñ ñèíêîïàëüíîé ôîðìîé ïðèñòóï ñîïðîâîæäàåòñÿ ñó-
äîðîãàìè òîíèêî-êëîíè÷åñêîãî õàðàêòåðà ñ íåïðîèç-
âîëüíûì ìî÷åèñïóñêàíèåì, ðåæå – äåôåêàöèåé. Íà-
ëè÷èå ñóäîðîã ñëóæèò áåçóñëîâíûì êðèòåðèåì òÿæå-
ñòè ñèíêîïå, ïîñêîëüêó èçâåñòíî, ÷òî áåññîçíàòåëü-
íîå ñîñòîÿíèå ñîïðîâîæäàåòñÿ ñóäîðîãàìè òîëüêî ïðè
äîñòàòî÷íî ïðîäîëæèòåëüíîé è ãëóáî-
êîé èøåìèè ìîçãà. ×àñòîòà è êîëè÷å-
ñòâî ñèíêîïå ÿâëÿþòñÿ êðèòåðèÿìè òÿ-
æåñòè çàáîëåâàíèÿ, îäíàêî, îáðàùàåò íà
ñåáÿ âíèìàíèå òîò ôàêò, ÷òî ñìåðòü ìî-
æåò íàñòóïèòü âî âðåìÿ ïåðâîãî ïðèñòó-
ïà ïîòåðè ñîçíàíèÿ [25].

Êëèíè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà ñèíêî-
ïàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ ñ ñóäîðîæíûì êîìïî-
íåíòîì ñõîäíà ñ áîëüøèì ýïèëåïòè÷åñ-
êèì ïðèïàäêîì, ÷òî çàòðóäíÿåò äèôôåðåí-
öèàëüíûé äèàãíîç. Ìåæäó ýïèëåïòè÷åñ-
êèì è àðèòìîãåííûì ïàðîêñèçìàìè, îä-
íàêî, èìåþòñÿ õàðàêòåðíûå îòëè÷èÿ. Ïðè
ñèíäðîìå óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT ñèí-
êîïå âîçíèêàþò íà âûñîòå íàãðóçêè; òè-
ïè÷íû ïðåäñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ; ïîñ-
ëå îêîí÷àíèÿ ñèíêîïå ñîçíàíèå âîññòàíàâ-
ëèâàåòñÿ î÷åíü áûñòðî; íå îòìå÷àåòñÿ êà-
êèõ-ëèáî àìíåñòè÷åñêèõ íàðóøåíèé è
ñîíëèâîñòè â ïîñëåïðèñòóïíûé ïåðèîä;
íå âûÿâëÿåòñÿ òèïè÷íûõ äëÿ áîëüíûõ ýïè-
ëåïñèåé èçìåíåíèé ëè÷íîñòè. Îñíîâíûì
îòëè÷èòåëüíûì ïðèçíàêîì ñëåäóåò ñ÷è-
òàòü áûñòðîå âîññòàíîâëåíèå ñîçíàíèÿ è
õîðîøóþ ñòåïåíü îðèåíòàöèè ïîñëå îêîí-
÷àíèÿ ïðèñòóïà.

Ïðè àíàëèçå ôàêòîðîâ, ïðîâîöèðó-
þùèõ ñèíêîïå, óñòàíîâëåíî, ÷òî ïðàê-
òè÷åñêè ó 40% áîëüíûõ îíè ðåãèñòðè-

ðóþòñÿ íà ôîíå ñèëüíîãî ýìîöèîíàëü-
íîãî âîçáóæäåíèÿ (ãíåâ, ñòðàõ). Ïðè-
ìåðíî â 50% ñëó÷àåâ ïðèñòóïû ïðîâî-
öèðóþòñÿ ôèçè÷åñêîé íàãðóçêîé (èñ-
êëþ÷àÿ ïëàâàíèå), ó 20% äåòåé – ïëà-
âàíèåì, â 15% ñëó÷àåâ îíè ïðîèñõîäÿò
âî âðåìÿ ïðîáóæäåíèÿ îò íî÷íîãî ñíà,
â 5% ñëó÷àåâ - êàê ðåàêöèÿ íà ðåçêèå
çâóêîâûå ðàçäðàæèòåëè (òåëåôîííûé
çâîíîê, çâîíîê â äâåðü è äð.). Òàêèì
îáðàçîì, ýìîöèîíàëüíîå âîçáóæäåíèå
è ôèçè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü â ðàâíîé ñòå-
ïåíè ÿâëÿþòñÿ àðèòìîãåííûìè ôàêòî-
ðàìè äëÿ äåòåé ñ ñèíäðîìîì óäëèíåí-
íîãî èíòåðâàëà QT. Íà çàðåãèñòðèðî-
âàííîé ó øåñòè èç íèõ ÝÊÃ âî âðåìÿ
ñèíêîïå èìåëè ìåñòî ïîëèìîðôíàÿ æå-
ëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ òèïà ïèðóýò è
ôèáðèëëÿöèÿ æåëóäî÷êîâ (ðèñ. 2, 3).

Ñîîòíîøåíèå ëèö ìóæñêîãî è æåíñêîãî ïîëà ïðè
ñèíêîïàëüíîé è áåññèíêîïàëüíîé ôîðìàõ ó äåòåé ñî-
ñòàâëÿåò ñîîòâåòñòâåííî 1:1,5 è 1:1,8. Ïðè ýòîì ÷àñòîòà
ñèíêîïå â ãîä ó ìàëü÷èêîâ â ñðåäíåì íåñêîëüêî âûøå.
Òàêèì îáðàçîì, ñ ó÷åòîì îïèñàííûõ âûøå ðàçëè÷èé â
âåðîÿòíîñòè ÂÑÑ, ó ìàëü÷èêîâ çàáîëåâàíèå ïðîòåêàåò â
áîëåå îñòðîé, çëîêà÷åñòâåííîé ôîðìå. Ýòî ñïðàâåäëè-
âî äëÿ âñåõ âîçðàñòíûõ ãðóïï è îñîáåííî äëÿ ïîäðîñò-
êîâîãî ïåðèîäà.

Ãåíåòè÷åñêàÿ ãåòåðîãåííîñòü ñèíäðîìà óäëèíåí-
íîãî èíòåðâàëà QT îïðåäåëÿåò è íåêîòîðóþ âàðèà-
áåëüíîñòü ôåíîòèïà. Áûëè óñòàíîâëåíû ðàçëè÷èÿ â

Ðèñ. 2. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà (À) è çàëï ïîëèìîðôíîé æåëóäî÷-
êîâîé òàõèêàðäèè (Á), çàðåãèñòðèðîâàííîé ïðè õîëòåðîâñêîì
ìîíèòîðèðîâàíèè âî âðåìÿ êðàòêîâðåìåííîãî ýïèçîäà ïîòåðè
ñîçíàíèÿ ó áîëüíîãî ×., 9 ëåò ñ ÑÓÈQT.

Ðèñ. 3. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà (À) è çàëï ïîëèìîðôíîé æåëóäî÷-
êîâîé òàõèêàðäèè (Á), çàðåãèñòðèðîâàííîé ïðè õîëòåðîâñêîì
ìîíèòîðèðîâàíèè âî âðåìÿ êðàòêîâðåìåííîãî ýïèçîäà ïîòåðè
ñîçíàíèÿ ó áîëüíîãî Ã., 8 ëåò ñ ÑÓÈQT.
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ðåàêöèè íà ïðîâîöèðóþùèå ôàêòîðû è ñïåöèôè÷åñ-
êèå ÝÊÃ-ïàòòåðíû ðåïîëÿðèçàöèè äëÿ ðàçëè÷íûõ âà-
ðèàíòîâ ñèíäðîìà. Îòìå÷åíà òàêæå íå îäèíàêîâàÿ
ðåàêöèÿ íà íàçíà÷åíèå áåòà-áëîêàòîðîâ, ÿâëÿþùèõ-
ñÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ îñíîâíîé ìåäèêàìåíòîçíîé
òåðàïèåé ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT. Ïðè
íàçíà÷åíèè áåòà-áëîêàòîðîâ ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò
áîëåå ÷àñòî äîñòèãàåòñÿ ó ïàöèåíòîâ ñ LQT1. Äàí-
íîå îáñòîÿòåëüñòâî, âåðîÿòíî, ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî IKs
âàæåí äëÿ ïîääåðæàíèÿ àäåêâàòíîé ïðîäîëæèòåëüíî-
ñòè ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ ïî îòíîøåíèþ ê ÷àñòîòå
ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé. Ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò
áåòà-áëîêàòîðîâ îáóñëîâëåí òåì, ÷òî ðàçâèòèå
«torsades de pointes » ìîæåò áûòü âûçâàíî êàê ðàííè-
ìè, òàê è ïîçäíèìè ñëåäîâûìè äåïîëÿðèçàöèÿìè.
Ñëåäîâàòåëüíî, ïîëèìîðôíûå æåëóäî÷êîâûå òà-
õèêàðäèè ìîãóò âîçíèêàòü â ðàçëè÷íûõ ñèòóàöè-
ÿõ, ñîïðÿæåííûõ ñ ýôôåêòàìè ðàííåé è ïîçäíåé
äåïîëÿðèçàöèè. Ôèçè÷åñêàÿ è ïñèõîýìîöèîíàëü-
íàÿ íàãðóçêè – íàèáîëåå ÷àñòûå ïðè÷èíû ðàçâè-
òèÿ àðèòìîãåííûõ ñèíêîïàëüíûõ ñîñòîÿíèé ó
ïàöèåíòîâ ñ LQT1. Ðèñê ñèíêîïå, âíåçàïíîé ñìåð-
òè â ïîêîå èëè âî âðåìÿ ñíà çíà÷èòåëüíî âûøå ó
ïàöèåíòîâ ñ LQT3, à äëÿ ïàöèåíòîâ ñ LQT2 íàè-
áîëåå õàðàêòåðíûì òðèããåðíûì ôàêòîðîì ÿâëÿ-
åòñÿ ðåçêèé çâóêîâîé ðàçäðàæèòåëü.

Ýëåêòðîêàðäèîãðàôèÿ èìååò íåðåäêî îïðåäå-
ëÿþùåå çíà÷åíèå â äèàãíîñòèêå îñíîâíûõ êëèíè-
÷åñêèõ âàðèàíòîâ ñèíäðîìà (ðèñ. 2). Óâåëè÷åíèå
ïðîäîëæèòåëüíîñòè èíòåðâàëà QT áîëåå, ÷åì íà 50
ìñ ïî îòíîøåíèþ ê íîðìàëüíûì çíà÷åíèÿì äëÿ äàí-
íîé ×ÑÑ äîëæíî íàñòîðîæèòü èññëåäîâàòåëÿ â ïëà-
íå èñêëþ÷åíèÿ ñèíäðîìà óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT.
Ïðàêòèêà ïîêàçûâàåò, ÷òî çà èñêëþ÷åíèåì äåòåé
ðàííåãî âîçðàñòà, ïðè íàñëåäñòâåííîì ÑÓÈQT èí-
òåðâàë QT, êàê ïðàâèëî, âñåãäà ïðåâûøàåò 400 ìñ.
Â ñîìíèòåëüíûõ ñëó÷àÿõ íåîáõîäèìî äèôôåðåíöè-
ðîâàòü ïåðâè÷íîå è âòîðè÷íîå óäëèíåíèå QT ïðè
ïîìîùè àíàëèçà äðóãèõ ìàðêåðîâ ÂÑÑ. Âåëè÷èíà
èíòåðâàëà QT íà ÝÊÃ ïîêîÿ ó áîëüíûõ ñ ñèíêîïàëü-
íîé ôîðìîé çàáîëåâàíèÿ êîëåáëåòñÿ îò 400 äî 650
ìñ. Ó áîëüíûõ ñ áåññèíêîïàëüíîé ôîðìîé ñèíäðî-
ìà ïðîäîëæèòåëüíîñòü ýòîãî èíòåðâàëà äîñòîâåðíî
ìåíüøå è â ñðåäíåì ñîñòàâëÿåò 440-450 ìñ. Êîððè-
ãèðîâàííûé èíòåðâàë QT (QTc), ðàññ÷èòàííûé ïî
ôîðìóëå Áàçåòòà (QTc=QT/√RR), òàêæå äîñòîâåðíî
âûøå ó áîëüíûõ ñ ñèíêîïå. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðî-
âîäÿòñÿ èññëåäîâàíèÿ ïî âûÿâëåíèþ õàðàêòåðíûõ
ïàòòåðíîâ ìîðôîëîãèè çóáöà Ò è Ò+U ïðè ðàçëè÷-
íûõ ãåíåòè÷åñêèõ âàðèàíòàõ ÑÓÈQT. Ó ïàöèåíòîâ
ñ LQT2 áûë âûÿâëåí õàðàêòåðíûé ýëåêòðîêàðäèîã-
ðàôè÷åñêèé ïàòòåðí: äâóãîðáûé èëè äâóõôàçíûé
çóáåö Ò, íàèáîëåå âûðàæåííûé â ëåâûõ ïðåêàðäè-
àëüíûõ îòâåäåíèÿõ (ðèñ. 4).

Ïîìèìî ñîáñòâåííî óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà QT,
ýëåêòðîêàðäèîãðàììà ïîçâîëÿåò âûÿâèòü è äðóãèå
ïðèçíàêè ýëåêòðè÷åñêîé íåñòàáèëüíîñòè ìèîêàðäà,
òàêèå êàê àëüòåðíàöèÿ çóáöà T, æåëóäî÷êîâûå àðèò-
ìèè, à òàêæå ñîïóòñòâóþùèå íàðóøåíèÿ ðèòìà è
ïðîâîäèìîñòè. Âàæíà òàêæå è îöåíêà ÷àñòîòû ñè-
íóñîâîãî ðèòìà, òàê êàê ó áîëüíûõ ñ íàñëåäñòâåí-

íûì ñèíäðîìîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT êàê ïðàâè-
ëî îòìå÷àåòñÿ áðàäèêàðäèÿ. Ýòîò ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç âàæ-
íåéøèõ ïðîãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ.

Õîëòåðîâñêîå ìîíèòîðèðîâàíèå ïîçâîëÿåò óñòàíî-
âèòü çíà÷åíèÿ ìàêñèìàëüíîé ïðîäîëæèòåëüíîñòè èíòåð-
âàëà QT. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü èíòåðâàëà QT ïî äàííûì
Õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ íå äîëæíà ïðåâûøàòü
400 ìñ ó äåòåé ðàííåãî, 460 ìñ ó äåòåé äîøêîëüíîãî,
480 ìñ ó äåòåé ñòàðøåãî âîçðàñòà è 500 ìñ ó âçðîñëûõ
[27]. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî êðèòåðèè óäëèíåíèÿ èíòåð-
âàëà QT (ïî äàííûì Õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ)
íå âõîäÿò â äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè, ïðåäëîæåííûå
Schwartz P.J (1985, 1993ã.). Äàííûé ìåòîä òàêæå âûÿâ-
ëÿåò ó áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT ñòåïåíü áðàäèêàðäèè (ðèñ. 5),
àëüòåðíàöèþ çóáöà Ò (ðèñ.6), æåëóäî÷êîâûå àðèòìèè

Ðèñ. 4. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà áîëüíîãî Ã., 12 ëåò ñ
äèàãíîçîì: «Íàñëåäñòâåííûé ñèíäðîì óäëèíåííîãî
èíòåðâàëà QT (LQT2), ñèíêîïàëüíàÿ ôîðìà»: ñèíóñî-
âûé ðèòì ñ ×ÑÑ 80-87 óä/ìèí (RR=0,75-0,69 ñåê),
QT(II)=500-540 ìñ, QTc(II)=575-651 ìñ.
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(ðèñ.7), íàðóøåíèÿ ïðîâîäèìîñòè è ðèãèäíîñòü ñóòî÷-
íîãî ñåðäå÷íîãî ðèòìà ñî ñíèæåíèåì öèðêàäíîãî èí-
äåêñà ìåíåå 1,2, êîòîðàÿ õàðàêòåðíà äëÿ áîëüíûõ ñ íàè-
áîëåå òÿæåëîé ñèíêîïàëüíîé ôîðìîé çàáîëåâàíèÿ [27].
Ñòåïåíü íàðóøåíèÿ âåãåòàòèâíîé ðåãóëÿöèè ñåðäöà ó
áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT âûÿâëÿåòñÿ ïðè ïîìîùè îöåíêè âà-
ðèàáåëüíîñòè ñåðäå÷íîãî ðèòìà, ðåçóëüòàòû àíàëèçà
êîòîðîé ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 2. Îòìå÷àåòñÿ ñíèæåíèå
âñåõ ïàðàìåòðîâ âðåìåííîãî àíàëèçà âàðèàáåëüíîñòè
ðèòìà íà ôîíå ðèãèäíîé ñèíóñîâîé áðàäèêàðäèè, ÷òî
ñâèäåòåëüñòâóåò î ñïåöèôè÷íîñòè âåãåòàòèâíîãî ïîðà-
æåíèÿ ñ ïðèçíàêàìè âåãåòàòèâíîé äåíåðâàöèè ñåðäöà
ïðè ñèíêîïàëüíîé ôîðìå ÑÓÈQT.

Àíàëèç ïðåäèêòîðîâ ñèíêîïå è âíåçàïíîé ñìåðòè
ó áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT ïîêàçàë, ÷òî â äåòñêîì âîçðàñòå
ìàðêåðû ðèñêà íåñêîëüêî îòëè÷àþòñÿ îò òàêîâûõ ó
âçðîñëûõ. Òàê, åñëè ïî äàííûì A. Moss [28] ðèñê âíå-
çàïíîé ñìåðòè ïðè ñèíäðîìå âûøå ñðåäè æåíùèí, ïî
íàøèì äàííûì íàèáîëåå çëîêà÷åñòâåííîå òå÷åíèå ñèí-
äðîìà â äåòñêîì âîçðàñòå îòìå÷àåòñÿ èìåííî ó ìàëü÷è-
êîâ. Íå èíôîðìàòèâíûì ó äåòåé ÿâëÿåòñÿ QTc>460 ìñ,
òàê êàê âñòðå÷àåòñÿ íå òîëüêî ó âñåõ äåòåé ñ ñèíêîïå, íî
è ó 90% – áåç ñèíêîïå. Êðîìå òîãî, îòíîñèòåëüíàÿ ðåä-
êîñòü îáíàðóæåíèÿ ó äåòåé æåëóäî÷êîâîé ýêñòðàñèñòî-
ëèè íà ÝÊÃ ïîêîÿ, çàòðóäíÿåò èñïîëüçîâàíèå ýòîãî ïðè-
çíàêà â êà÷åñòâå ïðåäèêòîðà âíåçàïíîé ñìåðòè ïðè äàí-
íîì ñïîñîáå ðåãèñòðàöèè.

Ó÷èòûâàÿ äîñòîâåðíîñòü ðàçëè÷èÿ â ÷àñòîòå âñòðå-
÷àåìîñòè êëèíè÷åñêèõ è ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêèõ ôå-

íîìåíîâ ó äåòåé ñ ñèíêîïàëüíîé è áåññèíêîïàëüíîé ôîð-
ìàìè ñèíäðîìà, íàìè îïðåäåëåíà çíà÷èìîñòü êàæäîãî
èç íèõ êàê íåçàâèñèìîãî ìàðêåðà ðèñêà ñèíêîïå è âíå-
çàïíîé ñìåðòè â äåòñêîì âîçðàñòå (òàáë. 3).

Êîíöåíòðàöèÿ ïðåäèêòîðîâ ñèíêîïå è ÂÑÑ äîñòî-
âåðíî íàðàñòàåò ñ òÿæåñòüþ êëèíè÷åñêîé êàðòèíû çà-
áîëåâàíèÿ è ìàêñèìàëüíà ó áîëüíûõ, ïåðåíåñøèõ êëè-
íè÷åñêóþ ñìåðòü. Âîïðåêè ñóùåñòâîâàâøåìó ðàíåå
ìíåíèþ, ÷òî áîëüíûå ñ ÑÓÈQT â îòñóòñòâèå ñèíêîïå
èìåþò ìèíèìàëüíûé ðèñê ÂÑÑ è, ñëåäîâàòåëüíî, íå
íóæäàþòñÿ â ëå÷åíèè, ìû ñ÷èòàåì íåîáõîäèìûì âñåõ
áîëüíûõ ñ íàëè÷èåì íåñêîëüêèõ ìàðêåðîâ, òàêèõ êàê
çíà÷èòåëüíîå óäëèíåíèå êîððèãèðîâàííîãî èíòåðâàëà
QT, âûðàæåííàÿ ñèíóñîâàÿ áðàäèêàðäèÿ, àëüòåðíàöèÿ
çóáöà Ò, ïðåäñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ, îòíîñèòü ê ãðóï-

ïå âûñîêîãî ðèñêà ïî ÂÑÑ. Òàêîé ïîäõîä
áîëåå ÷åì îïðàâäàí, ó÷èòûâàÿ âûñîêóþ
âåðîÿòíîñòü âíåçàïíîé ñìåðòè âî âðåìÿ
ïåðâîãî â æèçíè ïðèñòóïà ïîòåðè ñîçíà-
íèÿ [29].

Ñðåäè òåðàïåâòè÷åñêèõ ìåòîäîâ ëå-
÷åíèÿ îáùåïðèíÿòûì ÿâëÿåòñÿ äëèòåëü-
íîå, íåðåäêî ïîæèçíåííîå, íàçíà÷åíèå
áåòà-áëîêàòîðîâ. Ïîêàçàíèåì ê èõ íàçíà-
÷åíèþ ñëóæàò ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ â
àíàìíåçå, à òàêæå âûñîêîå ÷èñëî ïðåäèê-
òîðîâ ÂÑÑ. ×àùå âñåãî ïðèìåíÿþòñÿ îá-
çèäàí, àòåíîëîë, êîðãàðä [30]. Ñ àíòèàðèò-
ìè÷åñêîé öåëüþ øèðîêî íàçíà÷àåòñÿ
ôèíëåïñèí, ðàíåå õîðîøî çàðåêîìåíäî-
âàâøèé ñåáÿ ïðè ëå÷åíèè ïàðîêñèçìàëü-
íûõ íàðóøåíèé ðèòìà [31]. Â ïîñëåäíèå
ãîäû ïîëó÷åíû äîêàçàòåëüñòâà òîãî, ÷òî
ôèíëåïñèí àêòèâíî ó÷àñòâóåò â ðåãóëÿöèè
íàòðèåâîãî òîêà (óñèëèâàåò èíàêòèâàöèþ
çàâèñèìûõ îò íàïðÿæåíèÿ Na+ -êàíàëîâ è
çàäåðæèâàåò âîññòàíîâëåíèå èõ àêòèâíî-
ñòè), íàðóøåííîãî â ÷àñòíîñòè, ïðè LQT3
[32]. Ïðè LQT3 ñ àíòèàðèòìè÷åñêîé öå-
ëüþ òàêæå ïîêàçàíî íàçíà÷åíèå ïðåïàðà-
òà êëàññà I ìåêñèëåòèíà. Ñèíêîïàëüíûì
áîëüíûì íàçíà÷àåòñÿ êîìïëåêñ ïðåïàðà-
òîâ, óëó÷øàþùèõ ìåòàáîëèçì ìèîêàðäà
è îêèñëèòåëüíî-âîññòàíîâèòåëüíûå ïðî-
öåññû íà êëåòî÷íîì óðîâíå (ðèáîôëàâèí,
ëèïîåâàÿ êèñëîòà, ïàíãàìàò êàëüöèÿ, öè-
òîõðîì Ñ, êàðíèòèí).

Показатели Здоровые
(n=30)

CУИQT
(n=25)

M ean (мс) 761,1± 42,8 811,5± 99,1*
SDNN (мс) 144,5± 55,2 85,5± 10,1*
rM SSD (мс) 59,3± 10,9 33,7± 10,9*
PNN50(%) 26,3±2,5 11,7±4,1*
Циркадный индекс 1,31± 0,09 1,12±0,14 *

Òàáëèöà 2.
Ïîêàçàòåëè âàðèàáåëüíîñòè ðèòìà ñåðäöà ïî
äàííûì Õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ó
áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT è çäîðîâûõ [27].

* äîñòîâåðíîñòü îòëè÷èé p < 0,05

Ðèñ. 7. Æåëóäî÷êîâàÿ ýêñòðàñèñòîëèÿ (óêàçàíà ñòðåëêîé) è
óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT (ïðè ×ÑÑ 115 óä/ìèí. QT=388 ìñ,
QTc=539 ìñ) ó íîâîðîæäåííîé äåâî÷êè 2-õ äíåé ïî äàííûì
Õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ.

Ðèñ. 6. Ôðàãìåíò Õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ðåáåíêà 5 ëåò
ñ íàñëåäñòâåííûì ñèíäðîìîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT.
Ðåãèñòðèðóåòñÿ âûðàæåííàÿ àëüòåðíàöèÿ çóáöà” Ò” – èçìåíåíèå
àìïëèòóäû è ìîðôîëîãèè “Ò” â ñîñåäíèõ êàðäèîöèêëàõ. ×ÑÑ =
70 óä/ìèí, QT = 640 ìñ (ïðè íîðìå äî 460 ìñ).

Ðèñ. 5. Ôðàãìåíò õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ðåáåíêà 5 ëåò
ñ íàñëåäñòâåííûì ñèíäðîìîì óäëèíåííîãî èíòåðâàëà QT.
Ðåãèñòðèðóåòñÿ áðàäèêàðäèÿ ñ ×ÑÑ äî 41óä/ìèí .
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Ó÷èòûâàÿ èçâåñòíûå äàííûå îá àñèììåò-
ðè÷íîé ñèìïàòè÷åñêîé èííåðâàöèè ñåðäöà ó
áîëüíûõ ñ ÑÓÈQT, áûëî ïðåäëîæåíî óäàëå-
íèå ëåâîãî çâåç÷àòîãî ãàíãëèÿ, ÷òî ïðèâîäèò ê
çíà÷èòåëüíîìó ñíèæåíèþ àðèòìîãåííûõ âåãå-
òàòèâíûõ âëèÿíèé íà ìèîêàðä [33]. Èìåþòñÿ
ñîîáùåíèÿ î ïîëîæèòåëüíîì êëèíè÷åñêîì
ýôôåêòå ïðè èìïëàíòàöèè ýëåêòðîêàðäèîñòè-
ìóëÿòîðîâ è êàðäèîâåðòåðîâ-äåôèáðèëëÿòîðîâ
[34]. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ñâîåâðåìåííî íà-
çíà÷åííàÿ ìåäèêàìåíòîçíàÿ òåðàïèÿ ñïîñîá-
ñòâóåò ïðåäîòâðàùåíèþ ñèíêîïå áîëåå, ÷åì ó
87% áîëüíûõ.

Ìîíèòîðèíã èíäèâèäóàëüíûõ ôàêòî-
ðîâ ðèñêà ÂÑÑ
Ïàöèåíòû, îòíåñåííûå â ãðóïïó âûñîêî-

ãî ðèñêà ïî ÂÑÑ, äîëæíû äëèòåëüíîå âðåìÿ
íàõîäèòñÿ ïîä íàáëþäåíèåì ñïåöèàëèñòîâ.
Äîñòîâåðíûé êîíòðîëü ýôôåêòèâíîñòè ïðîôè-
ëàêòè÷åñêèõ êóðñîâ âîçìîæåí òîëüêî íà îñíî-
âå ìîíèòîðèíãà èíäèâèäóàëüíûõ ôàêòîðîâ
ðèñêà ÂÑÑ, âûÿâëåííûõ ó êàæäîãî êîíêðåòíî-
ãî ïàöèåíòà. Äèíàìè÷åñêèé êîíòðîëü óíèêàëü-
íûõ äëÿ êàæäîãî áîëüíîãî ìàðêåðîâ ðèñêà
ÂÑÑ ïîçâîëÿåò íàèáîëåå ýôôåêòèâíî ïðîâî-
äèòü êîððåêöèþ òåðàïèè. ×åðåç íåêîòîðîå âðå-
ìÿ ïîñëå íà÷àëà ëå÷åíèÿ ìîæåò ïîÿâèòüñÿ òåíäåíöèÿ ê
óìåíüøåíèþ QT-èíòåðâàëà. Â îäíîì ñëó÷àå ìû íàáëþ-
äàëè ïðîãðåññèâíîå óìåíüøåíèå ïðîäîëæèòåëüíîñòè
èíòåðâàëà QT ñ 500 ìñ â âîçðàñòå 11 ëåò äî 420 ìñ – â 16
ëåò. Moss è Robinson [35] òàêæå îïèñàëè âçðîñëûõ ïà-
öèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì Ðîìàíî-Óîðäà, êîòîðûå èìåëè ñèí-
êîïå è óâåëè÷åíèå èíòåðâàëà QT òîëüêî â äåòñòâå.

Ïîêàçàíî, ÷òî íà ôîíå êîìïëåêñíîé òåðàïèè ÷èñ-
ëî ôàêòîðîâ ðèñêà ïðîãðåññèâíî ñíèæàåòñÿ [36]. Â òî
æå âðåìÿ, ïðè ïåðåíåñåíèè èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé,
ñèëüíûõ ñòðåññîâûõ ñèòóàöèé, õèðóðãè÷åñêèõ âìåøà-
òåëüñòâ, à òàêæå íà ôîíå îòìåíû òåðàïèè ÷èñëî èõ ìî-
æåò íàðàñòàòü. Îáà ïðîöåññà õàðàêòåðèçóþòñÿ ïîñòåïåí-
íîñòüþ è äîëæíû áûòü çàôèêñèðîâàíû ïðè îáñëåäîâà-

íèè íå ðåæå îäíîãî ðàçà â 6 ìåñÿöåâ è ïîñëå ïðîâîöè-
ðóþùèõ ñòðåññîâûõ ñèòóàöèé. Â ïåðâè÷íîì îáñëåäîâà-
íèè íà íàëè÷èå ôàêòîðîâ ðèñêà íóæäàþòñÿ âñå ÷ëåíû
ñåìüè ïî ïîðàæåííîé ëèíèè, à â ìîíèòîðèðîâàíèè –
òîëüêî ëèöà ñ ÿâíûìè (óäëèíåíèå èíòåðâàëà QT áîëåå
440 ìñ è ñèíêîïå) ïðèçíàêàìè çàáîëåâàíèÿ èëè âûñî-
êîé êîíöåíòðàöèåé ôàêòîðîâ ðèñêà ðàçâèòèÿ æèçíåóã-
ðîæàþùèõ àðèòìèé.

Òàêèì îáðàçîì, ìîíèòîðèðîâàíèå îñíîâíûõ êëè-
íèêî-ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêèõ ìàðêåðîâ ðèñêà ÂÑÑ ïðè
ÑÓÈQT ïîçâîëÿåò ñâîåâðåìåííî íàçíà÷èòü ëå÷åíèå è
èçáåæàòü îñëîæíåíèé, ïðîâîäèòü ïðîôèëàêòèêó æèç-
íåóãðîæàþùèõ àðèòìèé ó áîëüíûõ ñ ëàòåíòíîé è áåñ-
ñèíêîïàëüíîé ôîðìàìè çàáîëåâàíèÿ.

* äîñòîâåðíîå ðàçëè÷èå (ð<0,05) ïî ÷àñòîòå âñòðå÷àåìîñòè ïðè-
çíàêà ó äåòåé ñ ñèíêîïàëüíîé è áåññèíêîïàëüíîé ôîðìàìè ñèíä-
ðîìà

Маркеры Чувcт. Специф. Информ.
А.
Женский пол 58,8 37,5 50,0
ЭСж (ЭКГ) 8,8 100 65,5
Интервал QT > 440ms (ЭКГ) * 80,0 63,6 70,0
Интервал QTс > 460ms (ЭКГ) 100,0 7,2 42,2
Альтернация Т-зубца (ЭКГ  ) * 41,0 87,5 70,0
Б.
Предсинкопальные состояния* 100,0 68,6 80,0
ЧСС < 65 в мин.(ЭКГ  )* 73,5 55,4 62,2
Интервал QTс > 500ms (ЭКГ  )* 65,0 78,6 73,3
ЭСЖ (ХМ ) * 52,9 92,9 77,7
Альтернация Т-зубца (ХМ ) * 88,2 55,4 67,7
ЭЭГ-паттерн* 100,0 73,2 83,3
Циркадный индекс <  1,2 * 97,0 75,0 83,3

Òàáëèöà 3.
Õàðàêòåðèñòèêà îáùåïðèíÿòûõ (À) è äîïîëíèòåëüíûõ (Á)
ìàðêåðîâ ñèíêîïå è âíåçàïíîé ñìåðòè äåòåé ñ ÑÓÈQT (â %).
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