
Синдром внезапной смерти младенцев

(СВСМ) (sudden infant death syndrome,

SIDS) проявляется смертью практически здорового

ребенка во сне, при полном отсутствии признаков

какого-либо заболевания. Впервые синдром был

описан в 50-х годах прошлого столетия и называл-

ся поначалу «Смерть в колыбели» [1, 47]. Свое

окончательное название синдром получил в 1969 г.,

а в 1978 г. был введен в международную классифи-

кацию заболеваний [29]. На долю СВСМ приходит-

ся более 40% смертей среди новорожденных и мла-

денцев в экономически развитых странах. В струк-

туре общей детской смертности синдром занимает

третье место (8,9%) после врожденных аномалий

(22,0%) и неонатальной смертности вследствие па-

тологии беременности и преждевременных родов

(14,0%) [11]. Несмотря на тщательное изучение об-

стоятельств гибели ребенка, его истории жизни и

развития, квалифицированную аутопсию, в боль-

шинстве случаев причины смерти остаются неизве-

стными и необъяснимыми. Около 80% случаев

СВСМ приходится на период от 1 до 6 месяцев

жизни, причем частота случаев невелика на протя-

жении первого месяца жизни, увеличивается ко

второму, достигая своего пика между вторым и чет-

вертым месяцами, с последующим снижением
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Единственным достоверным методом установле-

ния генетического варианта заболевания является

проведение ДНК-диагностики. Но даже при полном

скрининге всех известных генов, приводящих к раз-

витию наследственных нарушений ритма и прово-

димости, приблизительно в 30–40% случаев не уда-

ется установить первичный генетический дефект.

Это связано с тем, что идентифицированы еще не

все гены, приводящие к нарушению электрогенеза

кардиомиоцита. Идентификация новых генов на

материале больших семей позволит выявить новые

молекулярно-генетические варианты заболеваний и

ляжет в основу этиологического подхода к лечению.
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к концу первого года жизни. В США в период с

1978 по 1994 г. частота СВСМ составляла около 1,4

на 1000 младенцев, а к 1998 г. составила 0,69 на 1000

[10–12]. В настоящее время младенческая смерт-

ность в США, обусловленная СВСМ, колеблется от

2500 до 3000 смертей ежегодно, при показателе об-

щей детской смертности 6,6/1000 [13, 17].

Значительное снижение показателя смертности

при СВСМ за 90-е годы произошло благодаря нача-

лу активного изучения проблемы, проведению раз-

личных исследований и специальных программ по

снижению смертности среди младенцев. Поскольку

многие исследования выявили, что значимым фак-

тором риска СВСМ является положение младенца

на животе во время сна, одним из основных направ-

лений профилактики СВСМ была компания по ис-

ключению данного фактора [4, 6, 7, 15, 16, 27, 43, 48].

В соответствии с Директивами Американской

педиатрической академии, положение ребенка во

сне ничком, на животе, лицом вниз является потен-

циально опасным и значительно увеличивает риск

внезапной смерти [2]. Кроме того, были определе-

ны другие, связанные непосредственно с уходом за

ребенком, факторы риска СВСМ (перегревание,

сон на мягкой поверхности и т. д.) и даны соответст-

вующие рекомендации для их исключения [8, 14,

18, 23, 30]. Достоверно доказана сезонность синдро-

ма – в осенне-зимний период риск возникновения

СВСМ возрастает по сравнению с летним периодом

[14, 25]. Основные факторы риска СВСМ, под-

твержденные исследованиями и признаваемые

большинством авторов, приведены в таблице.

Различные гипотезы и теории предлагались в

качестве попыток объяснения этиологии и меха-

низмов развития СВСМ. Однако ни одна из них на

сегодняшний день не является доминирующей.

Более того, многие из них в процессе накопления

информации были отвергнуты. Теория внезапного

апноэ, как причины СВСМ, предложенная в 1972 г.

A. Steinschneider, долгое время была основной [41],

но исследования по мониторированию дыхатель-

ной активности у младенцев не подтвердили ее со-

стоятельность. Установлено, что эпизоды апноэ да-

же не являются предикторами СВСМ. Отвергнуты

также гипотезы, связывавшие СВСМ с удушьем,

рвотой и аспирацией [10, 14]. Не оправдались на-

дежды на использование домашних систем мони-

торинга дыхательной и сердечной активности мла-

денцев в профилактике СВСМ и определении его

причин. Изучение более чем 25-летнего опыта при-

менения домашних систем мониторинга показало

их неэффективность в предупреждении СВСМ [3].

В основной современной теории, объясняю-

щей причины возникновения и механизмы разви-

тия синдрома, последний представлен как мульти-

факторное явление, на возникновение которого

влияют развитие младенца, окружающая среда и

наличие факторов биологического риска. Патоге-

нез СВСМ связан с триадой факторов, сочетание

которых приводит к внезапной смерти: а) уязви-

мый период в развитии младенца; б) экзогенные

триггерные факторы; в) предрасполагающие фак-

торы или факторы биологического риска [24]. К

последним могут быть отнесены врожденные ана-

томо-физиологические и генетические изменения,

которые при наличии первых двух групп факторов

становятся непосредственными причинами воз-

никновения жизнеугрожающих аритмий и СВСМ.

Жизнеугрожающие аритмии у новорожденных и

младенцев могут быть осложнением различных забо-

леваний сердца, приводящих к морфологическим и

функциональным изменениям проводящей системы

сердца и миокарда. Такими заболеваниями могут

быть: миокардиты, кардиомиопатии, фиброэластоз

[9, 20, 28]. Другой группой причин нарушений сер-

дечного ритма являются аномалии проводящей сис-

темы сердца и наличие дополнительных путей про-

ведения. Кроме того, аритмии могут развиться вслед-

ствие патологических изменений центров ствола

мозга, контролирующих сердечную деятельность и

дисбаланса автономной нервной системы [32–34].

С конца 70-х годов в качестве основной кардиаль-

ной причины СВСМ рассматривается синдром удли-

ненного интервала QT [21, 39]. На сегодняшний день

известно, что синдром QT – заболевание, обуслов-

ленное генными мутациями, которые вызывают из-

менения в структуре протеинов, ответственных за ра-

боту ионных каналов в мембранах кардиомиоцитов.

Эти нарушения приводят к негомогенности процес-

сов реполяризации и электрической нестабильности

миокарда. ЭКГ-картина синдрома характеризуется

удлинением интервала QT, изменением T- и U-волн,

уменьшением ЧСС до возникновения пауз в синусо-

вом ритме. Для младенцев представляет опасность

возникновение функциональной блокады проведе-

ния, или так называемой псевдоАВ-блокады, вслед- А
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Мужской пол ≈50%
Низкий вес при рождении <2500 г – в 2 раза
Недоношенная беременность ?
Множественные роды
(двойня, тройня и т. д.) ?
Осложнения при родах и низкий
показатель по шкале APGAR ?
Возраст матери менее 18 лет ?
Менее 18 месяцев между родами ?
Курение матери в период
беременности в 3 раза
Вдыхание табачного дыма
младенцем (пассивное курение) в 2,5 раза
Положение младенца во сне ничком в 2–13 раз

Факторы риска синдрома
внезапной смерти младенцев

Факторы риска Степень
увеличения риска
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ствие удлинения желудочкового цикла (интервала

QT). В этом случае не все потенциалы предсердной

активности (Р-волны) проводятся на желудочки, так

как попадают в рефрактерный период последних. В

случаях значительного удлинения интервала QTс до

700 мс и более может наблюдаться АВ-блокада 2:1,

что, кроме угрозы развития тахиаритмий, негативно

влияет на гемодинамику в целом [31].

Желудочковые нарушения ритма представле-

ны пароксизмами неустойчивых желудочковых

тахикардий (ЖТ), имеющих двунаправленный ве-

ретенообразный полиморфизм, получивший на-

звания: «torsades de pointes», «пируэт», «сердечный

балет». Приступы ЖТ могут прекращаться спон-

танно либо переходят в фибрилляцию желудочков

(ФЖ), реже в устойчивую мономорфную ЖТ. Воз-

никновение тахикардии чаще связано с эмоцио-

нальной или физической нагрузкой, однако для

младенческого возраста синдром QT ассоциирует-

ся с внезапной смертью во время сна.

В 1982 г. P. J. Schwartz и соавт. [35] сообщили о

трех случаях СВСМ среди 4205 обследованных ра-

нее младенцев и обнаружили достоверную связь с

удлинением интервала QT. Однако подобная зави-

симость не была подтверждена другими исследова-

телями [40, 46], что явилось причиной научных дис-

куссий. В 1998 г. группа исследователей под руко-

водством P. J. Schwartz вновь опубликовала результа-

ты 18-летнего исследования по изучению значимос-

ти удлинения интервала QT как причины СВСМ

[37]. Исследование включило 34 442 новорожденных

ребенка обоих полов, которым в течение первой не-

дели жизни выполнялось электрокардиографичес-

кое исследование с анализом интервала QT. Период

наблюдения за каждым ребенком составил 12 меся-

цев, за время которого было зарегистрировано 34

летальных случая, из которых 24 были отнесены к

СВСМ. Среднее значение корригированного интер-

вала QTc у умерших от СВСМ было достоверно

больше, чем у живых младенцев (435±45 против

400±20 мс; p<0,01) и у умерших от других причин

(393±24 мс; p<0,05). Кроме того, у 12 из 24 умерших

от СВСМ были отмечены значения QTc, превышаю-

щие 440 мс. Результаты исследования показали, что

риск СВСМ при нормальных значениях QTc состав-

ляет 0,037%, в то время как при более высоких зна-

чениях QTc риск СВСМ увеличивается до 1,53%.

Главный вывод исследования – удлинение интерва-

ла QT на первой неделе жизни связано с высоким

риском СВСМ, а электрокардиография в неона-

тальном периоде является скрининговым методом,

позволяющим выявить группу риска СВСМ.

Комбинированные результаты исследований

P. J. Schwartz (1998) [37] и D. P. Southall (1986) [40]

включают данные более чем 40 000 младенцев, кото-

рые показывают, что у 30–35% детей, погибших от

СВСМ, на первой неделе жизни регистрировался

удлиненный интервал QT, то есть можно говорить об

ответственности синдрома QT в 1/3 случаев СВСМ.

Распространенность синдрома QT составляет от

1/3000 до 1/5000. Внезапная сердечная смерть мо-

жет быть первой манифестацией синдрома QT в

12% случаев, и в 4% случаев это может произойти на

первом году жизни [36]. Сегодня известно, что син-

дром QT обусловлен мутациями в генах KVLQT1,

HERG, SNC5A, KCNE1 и KCNE2. Зачастую синдром

QT не имеет проявлений в фенотипе, поэтому нор-

мальные показатели QT у родителей не исключают

наличие заболевания у детей. Кроме того, примерно

в 30% случаев синдром связан с вновь появившими-

ся мутациями («de novo» mutations), что было проде-

монстрировано в ряде сообщений [24, 44, 45].

Поскольку синдром QT связан с высоким рис-

ком СВСМ, встает вопрос о необходимости назна-

чения профилактического лечения. Препаратами

выбора являются бета-блокаторы, эффективность

которых в предупреждении развития жизнеугро-

жающих аритмий достигает 80%. Если приема бе-

та-блокаторов недостаточно для профилактики

эпизодов ЖТ, необходимо назначение дополни-

тельной лекарственной терапии либо решение во-

проса о симпатической денервации сердца, им-

плантации кардиостимулятора и/или кардиовер-

тера-дефибриллятора, если позволяют размеры

тела и вес пациента. Нуждаются ли все новорож-

денные и младенцы с синдромом QT без спонтан-

ных эпизодов ЖТ/ФЖ в назначении профилакти-

ческой терапии? Ответ на этот вопрос содержится

в Директивах по интерпретации электрокардио-

грамм (ЭКГ) новорожденных Европейского Кар-

диологического Общества [38]. Прежде всего, на-

личие удлиненного интервала QTc должно побуж-

дать к выявлению причин, сбору семейного анам-

неза и внимательному наблюдению за пациентом.

Если первая ЭКГ новорожденного свидетельст-

вует о превышении верхней границы нормальных

значений интервала QTc (440 мс), необходимо ис-

ключить преходящие причины удлинения QT, на-

чать сбор семейного анамнеза: наличие синдрома

QT, внезапной смерти, обмороков, в том числе эпи-

лептических припадков, и ЭКГ близких родствен-

ников. Повторное ЭКГ-исследование производит-

ся через несколько дней. Если ЭКГ покажет удли-

нение QTc от 440 до 470 мс, при наличии положи-

тельного семейного анамнеза необходимо назначе-

ние профилактической терапии и выполнение до-

полнительных диагностических процедур: холте-

ровского мониторирования, ЭхоКГ, генетического

исследования. При выполнении холтеровского мо-

ниторирования необходимо обратить внимание на

альтернацию Т-волны, желудочковую эктопичес-

кую активность и изменения показателя QTc. В слу-А
Н

Н
А

Л
Ы

 А
Р

И
Т

М
О

Л
О

ГИ
И

, 
 №

 4
, 

2
0

0
5

66



ОБЗОРЫ

чаях, когда вторая ЭКГ демонстрирует значения

QTc от 470 до 500 мс, выполняются все дополни-

тельные диагностические тесты и рассматривается

возможность назначения терапии вне зависимости

от результатов сбора семейного анамнеза. Если зна-

чения QTc на второй ЭКГ превышают 500 мс –ве-

роятность появления симптомов значительно воз-

растает. В этом случае назначается терапия и про-

водится вся дополнительная диагностика. К группе

самого высокого риска внезапной смерти относят-

ся пациенты с QTc 600 мс и более, и/или альтерна-

цией Т-волны, и/или 2:1 функциональной АВ-бло-

кадой, и/или отсутствием слуха. В последнем слу-

чае необходимость тщательного контроля и назна-

чения терапии не вызывает сомнений.

Синдром WPW, обусловленный наличием до-

полнительных путей проведения импульса между

предсердиями и желудочками, обычно является

электрокардиографической находкой. Зачастую

его диагностика у новорожденных затруднена, по-

скольку предвозбуждение носит интермиттирую-

щий характер, кроме того, его признаки могут по-

являться только в некоторых отведениях ЭКГ [26].

Распространенность синдрома WPW в педиатриче-

ской практике составляет 0,15–0,3%, при ежегод-

ной выявляемости 4/100000. Внезапная смерть сре-

ди детей с синдромом предвозбуждения встречает-

ся в 0,5% случаев, причем часто это может быть

первым и единственным проявлением синдрома.

В одном исследовании наблюдали за 90 новорож-

денными с синдромом WPW, из которых двое (2,2%)

в последующем внезапно умерли, однако, к сожале-

нию, оба младенца получали дигоксин [5]. Как сек-

ционные находки дополнительные пути проведе-

ния у младенцев, погибших от СВСМ, встречаются

в 28,6% случаев [19]; 12,7% [42]; 21,7% [22].

Врожденная полная АВ-блокада также ассоци-

ируется с высоким риском внезапной сердечной

смерти среди новорожденных. Распространен-

ность изолированной полной АВ-блокады состав-

ляет 1 случай на 15–20 тыс. новорожденных. Кро-

ме того, данная патология достаточно часто (око-

ло 35%) встречается в сочетании с врожденными

пороками сердца, что в значительной степени оп-

ределяет прогноз для данных пациентов [38]. Оп-

ределение положения патологии проводящей сис-

темы сердца в структуре СВСМ прежде всего свя-

зано с секционными находками, которые, в свою

очередь, в большой степени зависят от методики и

техники гистологического исследования.

В заключение следует отметить, что хотя теория

аритмогенного генеза СВСМ была и остается наибо-

лее привлекательной, до сих пор окончательно не

определена доля аритмий в структуре СВСМ. Значи-

тельные усилия сегодня направлены на поиск гене-

тических маркеров СВСМ, результаты которых поз-

волят предупреждать внезапную смерть у младенцев.

В целом, анализ современной литературы по СВСМ

показывает следующее. Во-первых, данный синд-

ром в значительной степени – явление не только ме-

дицинское, но и социальное, поскольку его распро-

страненность среди социально неблагополучных

слоев населения выше. Во-вторых, синдром мало

изучен, и существующие гипотезы только сейчас

получают свое научное подтверждение или опровер-

жение, а также появляются новые гипотезы, выявля-

ются новые факторы риска и нозологические причи-

ны. В-третьих, поскольку СВСМ находится на стыке

многих отраслей медицинской науки, отношение

врачей различных специальностей к этой проблеме

неоднозначное, а зачастую имеются явно противо-

речивые мнения, особенно относительно этиологи-

ческих факторов синдрома и степени их значимости.

Кроме существующего огромного интереса к этой

проблеме и ее активного изучения, требуется тесное

сотрудничество специалистов различных направле-

ний, что позволит в ближайшем будущем дать отве-

ты на ряд вопросов, касающихся СВСМ. 
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