
28

Сибирский медицинский журнал, 2015, Том 30, № 1

38. Tilz R.R., Makimoto H., Lin T. et al. In vivo left�ventricular contact
force analysis: comparison of antegrade transseptal with
retrograde transaortic mapping strategies and correlation of
impedance and electrical amplitude with contact force //
Europace. – 2014. – Vol. 16. – P. 1387–1395.

The article was submitted on February, 20, 2015

About the authors

Josef Kautzner, MD, PhD, FESC Head of the Department of
Cardiology, Institute for Clinical and Experimental
Medicine.

Address: Videnska 1958/9, 140 21 Prague 4, Czech
Republic.

E�mail: josef.kautzner@medicon.cz.

Petr Peichl, MD, PhD, Department of Cardiology, Institute
for Clinical and Experimental Medicine.

Address: Videnska 1958/9, 140 21 Prague 4, Czech
Republic.

УДК 616.12�008

СОВРЕМЕННАЯ ТАКТИКА ВЕДЕНИЯ ПАЦИЕНТОВ МОЛОДОГО ВОЗРАСТА
С СИНДРОМОМ УДЛИНЕННОГО ИНТЕРВАЛА QT: ОТ РАННЕЙ ДИАГНОСТИКИ
К ИМПЛАНТАЦИИ КАРДИОВЕРТЕРА?ДЕФИБРИЛЛЯТОРА И МОНИТОРИНГУ

МАРКЕРОВ РИСКА ВНЕЗАПНОЙ СМЕРТИ

Р.А. Ильдарова, М.А. Школьникова

Обособленное структурное подразделение “Научно:исследовательский клинический институт педиатрии” ГБОУ ВПО РНИМУ
им. Н.И. Пирогова Минздрава России, Москва

E:mail: ildarova@pedklin.ru

MODERN TACTICS IN MANAGEMENT OF YOUNG PATIENTS WITH LONG QT
SYNDROME: EARLY DIAGNOSIS, IMPLANTATION OF CARDIOVERTER?
DEFIBRILLATOR, AND MONITORING OF SUDDEN CARDIAC DEATH

RISK MARKERS

R.A. Ildarova, M.A. Shkolnikova

Research Clinical Institute of Pediatrics n.a. N.I. Pirogov, Moscow

Актуальность первичных электрических заболеваний сердца у детей и лиц молодого возраста в настоящее время
крайне высока, так как они являются основной причиной злокачественных желудочковых аритмий и внезапной
сердечной смерти (ВСС). К этой группе заболеваний относится синдром удлиненного интервала QT, распростра�
ненность которого, по последним данным, достигает 1:2500–3000 новорожденных. Клинические проявления за�
болевания и эффективность лечения больных зависят от конкретного молекулярно�генетического варианта син�
дрома. Стратификация риска внезапной смерти (ВС) у больных синдромом удлиненного интервала QT основы�
вается на клинических, электрокардиографических и молекулярно�генетических факторах и маркерах. Обще�
принятый подход к лечению синдрома удлиненного интервала QT заключается в назначении бета�адреноблока�
торов. Эффективным методом профилактики ВС при синдроме удлиненного интервала QT является импланта�
ция кардиовертера�дефибриллятора.
Ключевые слова: внезапная сердечная смерть, удлинение интервала QT, кардиовертер�дефибриллятор.

The study of primary electrical diseases of the heart in children and young people is of high demand because these
diseases are the main cause of malignant ventricular tachycardias and sudden cardiac death (SCD). This group of diseases
includes long QT syndrome with estimated prevalence rate of 1 in 2500 to 3000 in new�borns according to recent data.
Clinical manifestation of the disease and efficacy of treatment depend on particular molecular�genetic variant of the
syndrome. Sudden cardiac death risk stratification in patients with long QT syndrome is based on clinical,
electrocardiography, and molecular�genetic factors and markers. Common approach to treatment of long QT syndrome
consists in administration of beta�adrenoblockers. Efficacious method of SCD prevention in patients with long QT syndrome
is implantation of cardioverter�defibrillator.
Key words: sudden cardiac death, long QT syndrome, cardioverter�defibrillator.
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Введение

На сегодняшний день одной из наиболее важных не�
решенных проблем клинической кардиологии является
проблема ВСС у лиц молодого возраста [1, 9]. В возрасте
до 35 лет частота ВСС составляет около 1:100000, при этом
у лиц, занимающихся спортом высоких достижений, риск
повышается более чем в 2 раза [12, 41]. Согласно данным
C. Antzelevich, на долю ВСС приходится 19% от всех слу�
чаев ВС у детей в возрасте от 1 до 13 лет и более 30% – у
детей старшего возраста. При этом в 10% случаев ВСС в
молодом возрасте развивается у лиц, не имеющих струк�
турных изменений со стороны сердца [41]. Большинство
случаев ВС в молодом возрасте обусловлено злокаче�
ственными желудочковыми аритмиями, в качестве при�
чины которых все чаще диагностируются первичные
электрические заболевания сердца, в том числе врожден�
ный синдром удлиненного интервала QT (СУИQT) [11].

СУИQT является наследственным заболеванием с вы�
соким риском ВСС, характеризующимся удлинением ин�
тервала QT на электрокардиограмме (ЭКГ), приступами
потери сознания на фоне эпизодов жизнеугрожающих
желудочковых аритмий, наиболее часто – желудочковой
тахикардией типа “пируэт” [9]. В ряде случаев первым
проявлением синдрома может служить ВСС. Частота син�
дрома по разным данным составляет от 1:2000 до 1:3000
[11, 54]. Тяжесть этой наследственной патологии обуслов�
лена жизнеугрожающими аритмиями и высокой леталь�
ностью, которая в отсутствие лечения достигает 40–70%
в течение первого года после клинической манифеста�
ции [47].

Клинически выявляют два основных варианта синд�
рома: наиболее распространенный в популяции синдром
Романо–Уорда с аутосомно�доминантным типом насле�
дования и синдром Джервелла–Ланге–Нильсена – с ауто�
сомно�рецессивным типом наследования. С момента пер�
вого исследования, доказавшего генетическую природу
синдрома в 1997 г., выявлено более 400 мутаций в 12 ге�
нах, ответственных за развитие синдрома, проявляющих�
ся нарушением функции сердечных ионных каналов [11,
41]. При этом до настоящего времени в большинстве
стран мутации в известных генах выявляются только у
50–75% пробандов [23], что диктует необходимость даль�
нейшего изучения генетических механизмов заболева�
ния.

Установлено, что клинические проявления заболева�
ния и эффективность лечения больных зависят от конк�
ретного молекулярно�генетического варианта синдрома
[23]. До 80% случаев СУИQT обусловлены тремя основ�
ными молекулярно�генетическими вариантами, клинико�
электрофизиологическая диагностика которых до насто�
ящего времени недостаточно разработана. Степень по�
ражения ионных каналов, а, следовательно, выраженность
нарушения функции сердечных ионных каналов, зави�
сит от вида и локализации мутации и обусловливает тя�
жесть заболевания [11, 41, 44].

Несмотря на успехи, достигнутые в понимании пато�
физиологических механизмов развития синдрома, его
клинической интерпретации, до настоящего времени не
решены проблемы ранней диагностики, недостаточно
изучены факторы и маркеры риска ВСС при различных

молекулярно�генетических вариантах синдрома, необхо�
дима разработка более эффективных методов лечения и
профилактики ВСС. Наиболее остро эти проблемы зат�
рагивают пациентов детского возраста, так как имеются
лишь единичные специальные исследования синдрома
удлиненного интервала QT у детей [11, 29].

Диагностика синдрома удлиненного
интервала QT

На долю детей с манифестным СУИQT приходится
около 5–7% от всех госпитализированных в специализи�
рованный аритмологический центр в возрасте до 18 лет,
эти пациенты составляют большинство (около 60%) сре�
ди детей с имплантированными кардиовертерами�дефиб�
рилляторами (ИКД) [4]. Клиническими проявлениями
СУИQT служат удлинение интервала QT на ЭКГ, эпизоды
желудочковой аритмии – наиболее часто фибрилляции
желудочков, реже желудочковая полиморфная тахикар�
дия, зарегистрированные различными методами, и син�
копальные состояния (рис. 1).

Заболевание, как правило, выявляют либо на фоне
выраженного удлинения QT при профилактических ос�
мотрах, либо при целенаправленном обследовании в свя�
зи с приступами потери сознания. До настоящего време�
ни диагностика СУИQT остается трудной задачей, осо�
бенно в отношении спорных субклинических и немых
форм заболевания, а также при синкопальной форме в
связи с гипердиагностикой в этих случаях эпилепсии.

Согласно данным Международного Регистра СУИQT,
у 50% пробандов первое синкопальное состояние разви�
лось в возрасте до 12 лет. Прогностически неблагопри�
ятным является возраст манифестации первого синкопе
ранее 6 лет [8]. Установлено, что триггеры синкопе с вы�
сокой степенью достоверности позволяют предположить
молекулярно�генетический вариант синдрома. Так, поте�
ря сознания во время плавания или ныряния ассоцииру�
ется только для LQT1. Возникновение синкопе во сне или
в покое характерно при LQT3, а индуцированное резким
звуком – типично для больных с LQT2 [50]. Физическая
нагрузка провоцирует синкопе у пациентов с LQT1 и реже
– с LQT2. На LQT1 и LQT2 приходится до 90% случаев
синдрома, чем объясняется тот факт, что у большинства
пациентов синкопе провоцируются именно физической
нагрузкой [31]. При оценке зависимости риска жизнеуг�
рожающих событий от пола и возраста было установле�
но, что у мальчиков в возрасте до 15 лет значительнее
удлинение QTc, выше риск ВСС, однако в возрасте >15
лет ситуация меняется в противоположную сторону [11,
45].

Стандартная ЭКГ в 12 отведениях позволяет выявить
удлинение интервала QT различной степени выражен�
ности, оценить дисперсию интервала QT и изменения
морфологии зубца Т. Формула Базетта остается наибо�
лее популярным инструментом коррекции интервала QT
по отношению к частоте сердечных сокращений (ЧСС)
[17]. Согласно рекомендациям 2008 г., приняты следую�
щие значения для определения удлинения интервала QT:
для лиц женского пола QTc≥460 мс, для лиц мужского пола
– ≥450 мс [14]. Дисперсия интервала QT (разница между
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наименьшим и наибольшим значениями интервала QT,
измеренными в разных отведениях ЭКГ) отражает гете�
рогенность продолжительности процесса реполяризации
в миокарде желудочков. У больных с СУИQT была выяв�
лена корреляция между дисперсией QT и риском разви�
тия желудочковой тахикардии [16]. Кроме того, этот по�
казатель позволяет оценивать эффективность медика�
ментозной терапии. S.G. Priori с соавт. показали, что сре�
ди больных с рецидивами синкопе на фоне антиаритми�
ческой терапии дисперсия интервала QT больше, чем у
пациентов, получавших бета�блокаторы либо подверг�
шихся симпатэктомии [43].

Полиморфная желудочковая тахикардия типа “пиру�
эт” (TdP) как причина синкопе у больных с СУИQT впер�
вые описана F. Dessertene в 1996 г. [26]. Предполагается,
что механизмом веретенообразной тахикардии может
служить триггерная активность, обусловленная ранними
постдеполяризациями, или механизм “повторного вхо�
да” (ре�ентри) вследствие выраженной трансмуральной
дисперсии реполяризации [46]. Желудочковой тахикар�
дии типа “пируэт” в 45–65% случаев предшествует после�
довательность “short�long�short” (короткий�длинный�ко�
роткий интервал, включающий экстрасистолу). Это слу�
жит косвенным подтверждением того, что в основе TdP
лежит механизм триггерной активности [39].

Еще одним характерным для СУИQT электрокарди�

Рис. 1. Фрагмент записи ХМ больного Дмитрия П. Регистрируется желудочковая тахикардия, стартовавшая с ранней желудочко�
вой экстрасистолы (R на T) и трансформировавшаяся в тахикардию типа “пируэт”; пароксизм сопровождался синкопе. Функци�
ональная атриовентрикулярная (АВ) блокада на фоне экстремально длинного интервала QT после залпа

ографическим феноменом является макроальтернация
зубца T, то есть изменение полярности и амплитуды зуб�
ца Т в последовательных кардиоциклах. Это редко встре�
чающийся феномен, который обладает высокой специ�
фичностью и достоверно ассоциируется с желудочковой
тахикардией при различных сердечно�сосудистых забо�
леваниях и ВСС (рис. 2) [11, 41, 47].

Диагноз редко вызывает сомнения, когда удлинение
QT очевидно. Однако около 30% больных имеют порого�
вые или подпороговые значения этого интервала (5–2
перцентили возрастного распределения показателя), ко�
торые в отсутствие у больных синкопе можно интерпре�
тировать как сомнительные [7]. Доля больных с клини�
чески немыми мутациями составляет от 10 до 36% случа�
ев, учитывая результаты молекулярно�генетического ана�
лиза [23]. При этом риск ВСС среди этой группы боль�
ных сохраняется. В работах по изучению данных гене�
тического анализа молодых людей со структурно нор�
мальным сердцем, умерших внезапно, в 20% случаев были
выявлены мутации в генах, ответственных за развитие
СУИQT [41]. Немые формы синдрома чаще встречаются
среди больных с LQT1 [45]. В этих случаях актуальным
становится поиск методов неинвазивной диагностики
синдрома, заключающихся в провокации изменений на
ЭКГ. Такими провоцирующими тестами стали введение
альфа� и бета�адреностимуляторов [6, 53].
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В 2002 г. M. Ackerman и в 2003 г. W. Shimizu независи�
мо друг от друга предложили протоколы провоцирую�
щих тестов с применением эпинефрина, которые были
эффективны не только в выявлении удлиненного интер�
вала QT у больных с LQT1, но и в дифференциальной
диагностике наиболее распространенных молекулярно�
генетических вариантов СУИQT [6, 13]. В протоколе
M. Ackerman на фоне инфузии эпинефрина отмечалось
удлинение QT у больных с LQT1, в то время как у боль�
ных с LQT2 и LQT3, а также в группе контроля QT умень�
шался. В исследовании W. Shimizu после болюсного вве�
дения эпинефрина больные с LQT1 демонстрировали до�
стоверно большее, чем при LQT2 удлинение QTc на фоне
повышения ЧСС. При этом в динамике у больных с LQT1
увеличение QTc сохранялось в течение 5 мин после вве�
дения препарата, тогда как у больных с LQT2 показатель
продолжительности QTc быстро возвращался к исходно�
му значению. У больных с LQT3 после введения эпинеф�
рина продолжительность QTc уменьшалась.

Более доступным тестом, позволяющим достичь тех
же результатов, является проба с физической нагрузкой.
В работах Takenaka с соавт. и Wong с соавт. было показа�
но, что проба с физической нагрузкой играет большую
роль в дифференциальной диагностике LQT1 и LQT2. В
обеих работах отмечалось выраженное увеличение QTc
на нагрузке у больных с LQT1, тогда как при LQT2 дина�
мика QTc на нагрузке была незначительной [56]. Schwartz
c соавт. в 1995 г. показали, что LQT3 ассоциируется со
значительным укорочением QT на нагрузке, большим,
чем при LQT1 и LQT2, также, чем в группе контроля [49].
Это согласуется с тем, что желудочковая тахикардия при
LQT3 является брадизависимой. H. Swan c соавт. (1999 г.)
в своем исследовании выявили значительное увеличение
интервала QT у больных СУИQT при снижении ЧСС в
периоде восстановления при сравнении с группой конт�
роля [55]. Нашими исследованиями, включающими 173
пациента с СУИQT, увеличение QTc на нагрузке досто�
верно больше у детей с синкопальной формой синдрома
при сравнении с бессинкопальными больными [5, 6].
Максимальная ЧСС, достигнутая в ходе нагрузки у паци�
ентов с LQT1, достоверно ниже, чем при LQT2. Таким об�
разом, LQT1 характеризуется уменьшенным хронотроп�
ным ответом на нагрузку и более выраженным удлине�
нием интервала QT после нагрузки, тогда как при LQT2

отмечается нормальный прирост ЧСС и значимое уко�
рочение интервала QT на нагрузке. Кроме того, динами�
ка интервала QTc на нагрузке в группах LQT1 и LQT2 была
разнонаправленной: у детей с LQT1 эти интервалы дос�
товерно увеличивались, в то время как у больных с LQT2
они достоверно уменьшались.

Так как основным и принципиальным отличием боль�
ных с СУИQT от здоровых служит удлинение электри�
ческой систолы, изучению подверглось соотношение
электрической и механической систолы желудочков. Еще
в 1991 г. de Ferrari с соавт. впервые описали явления мио�
кардиальной дисфункции у больных с врожденным
СУИQT. Обращали на себя внимание ускорение времени
ранней систолы и замедление времени расслабления
миокарда у больных с СУИQT в сравнении с группой кон�
троля, а также особенности движения миокарда в систо�
лу в виде плато или двойного пика. Удлинение электри�
ческой систолы у детей с СУИQT сопровождается разви�
тием выраженного несоответствия электрической систо�
лы механической систоле, удлинением времени изово�
люметрического расслабления и изменением продоль�
ной систолической деформации [2]. При этом степень
нарушения электромеханического сопряжения не явля�
ется геноспецифической, но достоверно ассоциируются
с неблагоприятным прогнозом.

Стратификация риска развития желудочковой
тахикардии при синдроме удлиненного
интервала QT

Одной из особенностей желудочковой тахикардии
типа “пируэт” является возможность ее самопроизволь�
ного купирования [42], вследствие чего пациенты с
СУИQT нередко имеют в анамнезе большое число син�
копальных состояний. В то же время уже первый эпизод
желудочковой тахикардии может привести к ВС [59], по�
этому важно оценивать индивидуальный риск развития
ВС для каждого пациента.

Общепринятая стратификация риска основывается на
демографических параметрах, клинических проявлени�
ях, электрокардиографических маркерах и данных гене�
тического анализа [15, 18, 30, 40].

Молекулярно�генетический вариант синдрома имеет
большое значение в прогнозировании риска развития ве�

Рис. 2. Макроальтернация зубца Т у больного СУИQT, зарегистрированная при 24�часовом суточном мониторировании ЭКГ –
изменение полярности Т зубца в последовательных комплексах
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ретенообразной желудочковой тахи�
кардии. По мере накопления данных
в Международных регистрах оценива�
лось влияние не только варианта на
течение СУИQT, но и взаимосвязь той
или иной локализации с продолжи�
тельностью интервала QT и другими
клиническими проявлениями синдро�
ма. Так, было высказано предположе�
ние, что мутации, локализующиеся в
С�терминальной части белка, ассоци�
ируются с более благоприятным про�
гнозом [27, 40]. Ряд авторов сообща�
ют о тяжелом течении заболевания и
неблагоприятном прогнозе для жиз�
ни у больных с LQT2 при локализа�
ции мутаций в порообразующей час�
ти белка [37]. У этих больных синкопе манифестируют в
более раннем возрасте. Кроме того, было доказано, что
мутация в порообразуюшей части белка в 11 раз повы�
шает риск жизнеугрожаемых событий у больных c QTc
до 500 мс, и далее на каждые 10 мс риск увеличивается на
16% [57].

Исследование, проведенное в 2007 г. и объединившее
данные трех международных регистров, позволило изу�
чить взаимосвязь 77 различных мутаций у больных с
LQT1 с симптомами. Было установлено, что мутации в
трансмембранной области белка, в отличие от мутаций в
С� и N�терминальной частях белка, а также мутации с
доминант�негативным эффектом ассоциируются с боль�
шей продолжительностью интервала QT на ЭКГ, наличи�
ем синкопе в анамнезе и неэффективностью антиадре�
нергической терапии [32, 40].

Также описаны отдельные мутации, наличие которых
означает более высокий риска развития желудочковой
тахикардии: для больных с LQT3 это мутация ДKPQ, а для
больных с LQT1 – мутация A341V [25, 60].

Независимые факторы риска для детей были описа�
ны в исследовании Goldenberg с соавт. (2008), которые
проанализировали клинические и электрокардиографи�
ческие характеристики 3015 детей с СУИQT в возрасте
от 1 до 12 лет [29]. Было установлено, что QTc более
500 мс в три раза повышает риск развития внезапной ос�
тановки кровообращения (ВОК) и ВСС у мальчиков, но
не у девочек. Напротив, риск рецидива желудочковой та�
хикардии при наличии синкопе в анамнезе был досто�
верно выше у девочек, чем у мальчиков. Мужской пол ас�
социировался с высоким риском развития жизнеугрожа�
емых событий в детском возрасте. Но наиболее значи�
мым предиктором развития желудочковой тахикардии
было синкопе в анамнезе.

Индивидуальные шкалы риска синкопе и ВСС

Для оценки индивидуального риска (ИР) развития
синкопе и ВСС нами была разработана шкала ИР, на ос�
новании которой больные были распределены на груп�
пы высокого, умеренного и низкого риска (табл. 1). Пре�
дикативная ценность индивидуального профиля риска,
основанного на данной шкале, была исследована в груп�

пе больных с рецидивами синкопе на терапии бета�бло�
каторами [3]. Установлено, что вероятность рецидива син�
копе тем выше, чем выше суммарный балл. Таким обра�
зом, применение этой шкалы позволяет выявить больных,
нуждающихся в антиаритмической терапии, а также пред�
положить эффективность бета�блокаторов в каждом слу�
чае.

Лечение больных с синдромом удлиненного
интервала QT

Оптимизация лечения больных с СУИQT остается
трудной и до конца не решенной проблемой, хотя раз�
работанный в настоящее время комбинированный под�
ход позволяет уменьшить риск ВСС в течение 10 лет с
момента манифестации СУИQT до 2% в сравнении с 78%
у лиц, не получающих адекватной терапии [37]. Рекомен�
дации по лечению СУИQT основаны преимущественно
на данных Международных Регистров и специализиро�
ванных клиник; проспективные рандомизированные ис�
следования в этой области не проводились [9, 23]. Основ�
ные методы лечения – терапия бета�блокаторами и ле�
восторонняя симпатэктомия (ЛСЭ), а также имплантация
кардиовертера�дефибриллятора. Ведутся разработки и
геноспецифической терапии.

Краеугольным камнем терапии синдрома является
блокада бета�адренорецепторов, которая предотвраща�
ет внезапное учащение ритма сердца, не влияя существен�
но на продолжительность интервала QT. К 1985 г. была
накоплена доказательная база и бесспорно установлена
высокая эффективность антиадренергической терапии.
Так, в исследовании, где ретроспективно были проана�
лизированы результаты лечения 233 больных с синко�
пальной формой заболевания, было показано, что смер�
тность после первого синкопе в течение 15 лет состави�
ла 9% среди тех, кто получал бета�адреноблокаторы
и/или подвергся ЛСЭ, в то время как в группе нелечен�
ных пациентов этот показатель приблизился к 60% [47,
58]. В 1991 г. A.J. Moss с соавт. констатировал снижение
смертности с 50 до 5% за 10�летний период на фоне при�
менения бета�блокаторов в группе больных из 328 чело�
век [34]. Была установлена эффективность бета�адреноб�
локаторов при различных молекулярно�генетических ва�

Таблица 1

Шкала индивидуального риска развития жизнеугрожающей аритмии у больных
с СУИQT

Факторы риска Баллы

Синкопе, провоцированный нагрузкой, эмоциями, звуковым раздражителем, плаванием 1
Синкопе без определенного триггера 0,5
Первый синкопе в возрасте до 6 лет 1
QTc ≥ 500 мс 1
QTc = 460 – 499 мс 0,5
Альтернация зубца Т 1
Желудочковая экстрасистолия 0,5
Синусовая брадикардия менее 2‰ 0,5
Внезапная остановка кровообращения в анамнезе 1
ВСС в возрасте до 40 лет родственника I степени 0,5
Максимальный суммарный риск 6,5

.
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риантах синдрома. Согласно данным Международно�
го Регистра, бета�адреноблокаторы предотвращают
развитие желудочковой тахикардии у 81% пациентов
с LQT1, у 59% – с LQT2, у 50% – с LQT3 [21, 45]. Среди
бета�адреноблокаторов в терапии СУИQT наиболее
широко применяются пропранолол, надолол и атено�
лол, кроме того, в некоторых клиниках назначают
метопролол и бисопролол [19, 23, 28]. Наиболее эф�
фективны в терапии СУИQT пропранолол и надолол.
Однако пропранолол имеет ряд недостатков, связан�
ных с необходимостью его четырехкратного приема,
а также развитием толерантности при длительном
приеме. Надолол лишен этих недостатков, применяется
дважды в день в дозе 1,0 мг/кг. Метопролол – наименее
эффективный бета�блокатор, применение которого со�
провождается высоким риском рецидива синкопе [22].

Впервые ЛСЭ у больных с СУИQT была применена
A. Moss с соавт. в 1969 г. [33]. В 1976 г. P. Schwartz с соавт.
продемонстрировали увеличение порога желудочковой
фибрилляции и продолжительности рефрактерного пе�
риода миокарда желудочков после аналогичной опера�
ции [52]. В 2004 г. были опубликованы результаты симпа�
тэктомии у 147 пациентов [48]. За восемь лет наблюде�
ния на 91% уменьшилось количество синкопальных со�
стояний, продолжительность интервала QT стала мень�
ше в среднем на 39 мс; смертность в группе высокого
риска снизилась до 3%. Кроме того, ЛСЭ уменьшает дис�
персию интервала QT. Как и медикаментозная, хирурги�
ческая бета�адреноблокада наиболее эффективна при
LQT1 [12]. В настоящее время симпатэктомия рекомен�
дована пациентам, у которых рецидивы желудочковой
тахикардии сохраняются, несмотря на прием максималь�
но допустимой дозы бета�блокаторов [42]. Тем не менее,
в группе больных с высоким риском ВСС ЛСЭ менее эф�
фективна. Так, в работе Bos с соавт. анализировались ре�
зультаты симпатэктомии у 52 больных, средний возраст
которых составил 10 лет. Рецидивы жизнеугрожаемых
событий после операции имели место у 23% больных с
наиболее тяжелым течением заболевания [20].

Имплантация кардиовертеров�дефибрилляторов явля�
ется одним из относительно новых методов лечения де�
тей с СУИQT [11, 23, 42]. Согласно рекомендациям Аме�
риканского и Европейского обществ кардиологов от
2006 г., ИКД терапия в сочетании с бета�адреноблокато�
рами независимо от возраста показана: больным, пере�
жившим остановку сердца (класс I); тем, у кого сохраня�
ются синкопальные состояния и/или желудочковая тахи�
кардия на фоне приема бета�блокаторов (класс IIa); для
профилактики ВСС у пациентов из группы высокого рис�
ка ВС, например, с диагностированным вторым и треть�
им молекулярно�генетическим вариантом синдрома или
с QTc превышающим 500 мс (класс IIb) [1, 24].

По данным Европейского регистра, только у 28% боль�
ных с ИКД имело место хотя бы одно срабатывание [51].
На основании анализа данных регистра были выявлены
независимые предикторы мотивированных срабатыва�
ний: возраст имплантации, выраженное удлинение ин�
тервала QTc, ВОК в анамнезе и рецидивы синкопе на ан�
тиаритмической терапии. Эти факторы легли в основу
шкалы риска мотивированных срабатываний, модифи�

цированной нами для детского возраста (табл. 2). Про�
гнозируемый риск, рассчитанный по данной шкале, имеет
три градации: крайне низкий – суммарный балл <1; уме�
ренный – суммарный балл ≥1 и <3 и высокий – суммар�
ный балл ≥3. Вероятность мотивированных срабатыва�
ний была в 14 раз выше у больных с суммарным риском
≥1 в сравнении с больными с суммарными риском <1 [3].

Изучение молекулярных основ СУИQT открыло воз�
можности для применения ген�специфической терапии.
Во всех случаях синдрома отмечается увеличение про�
должительности потенциала действия, однако клеточный
механизм, лежащий в основе этого, различен. Это отра�
жается не только на различиях в клинической картине
заболевания, но и влияет на эффективность терапии. В
1995 г. P. Schwartz с соавт. убедительно продемонстриро�
вали эффективность препарата I класса – мексилетина у
пациентов с LQT3 [23]. Другим препаратом IС класса, ко�
торый был применен в лечении LQT3, является флекаи�
нид. В группе больных с мутацией SCN5A�D1790G отме�
чалось повышение ЧСС, уменьшение продолжительнос�
ти интервала QT и подавление альтернации зубца Т на
фоне терапии флекаинидом [12, 23].

Новые направления в лечении СУИQT, основанные на
знании молекулярных основ патогенеза, в настоящее вре�
мя интенсивно разрабатываются [32]. Однако пока бета�
адреноблокаторы по�прежнему остаются препаратом
первого выбора.

Все больные с диагнозом СУИQT вне зависимости от
объема проводимой терапии должны находиться под
непрерывным мониторным наблюдением с оценкой ди�
намики всех индивидуальных маркеров риска ВС не реже
1 раза в год. Повышение концентрации факторов и мар�
керов риска, что, например, типично для подростков муж�
ского пола с LQT1, служит основанием для усиления те�
рапии. Мониторинг позволяет значительно снизить риск
ВС даже у больных с тяжелым течением синдрома.

Заключение

Таким образом, СУИQT является одной из ведущих
причин внезапной аритмической смерти детей со струк�
турно нормальным сердцем. Истинная распространен�
ность синдрома высока, однако она все еще не включает
немые формы заболевания, распространенность которых
пока не известна. Это диктует необходимость проведе�
ния скрининговых молекулярно�генетических исследо�
ваний на популяционном уровне. Для своевременной
ранней диагностики синдрома актуально проведение

Таблица 2

Шкала экстремального риска для больных с ИКД

Факторы и маркеры риска –1 0 1 2

Синкопе за период наблюдения в 5 лет* нет да – –
QTc, мс – <500 500–550 >550
Возраст имплантации ИКД, лет* – 10+ <10 –
Аритмические события на ББ – нет да –
ВОК в анамнезе – нет да –

Примечание: * – модифицированные параметры; ** – внезапная остановка кро:
вообращения.

.
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ЭКГ�скрининга новорожденных, обследование лиц, име�
ющих синкопальные состояния в анамнезе, а также род�
ственников умерших внезапно в молодом возрасте. Не�
обходимо также обследование родственников больных с
уже установленным диагнозом СУИQT. При выявлении
заболевания необходимо как можно раньше при помо�
щи неинвазивных критериев оценить предполагаемый
молекулярно�генетический вариант синдрома и назна�
чить адекватную терапию. Сформулированы независимые
критерии стратификации риска развития ВС для взрос�
лых и детей, на основании которых осуществляется ре�
гулярное мониторирование пациентов. Своевременное
выявление пациентов с СУИQT позволяет значительно
снизить число случаев ВСС, в том числе у детей и лиц
молодого возраста.
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