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E
динственным проявлением заболевания

сердца может быть аритмия или нарушение

проводимости, и диагноз в этом случае зависит от

правильной интерпретации электрокардиограм-

мы. Электрокардиограмма все еще остается луч-

шим другом кардиолога.

В 1842 г. итальянский физик Carlo Matteucci

выявил наличие электрических процессов в мио-*Адрес для переписки: e-mail: obockeria@mail.ru
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карде лягушки при его повреждении, а немецкий

физиолог Emil Dubois-Reymond (1843 г.) описал

«потенциал действия», соответствующий каждо-

му мышечному сокращению. Начало электрокар-

диографических исследований у человека можно

датировать 1887 г., когда англичанин Август Вел-

лер (Augustus D. Waller) из Лондонской медицин-

ской школы St. Mary’s Medical School опублико-

вал первую запись электрокардиограммы челове-

ка. Первым человеком, которому была снята элек-

трокардиограмма, был технический сотрудник

его лаборатории Thomas Goswell. Последующее

развитие клинической электрокардиографии свя-

зано в первую очередь с именами Виллема Эйнт-

ховена (William Einthoven) и Томаса Льюиса (Tho-

mas Lewis).

Первым, кто вывел ЭКГ из стен лабораторий в

широкую врачебную практику, был голландский

физиолог, профессор Утрехтского университета

Виллем Эйнтховен. После семи лет упорных трудов

на основе изобретенного Д. Швейггером струнного

гальванометра Эйнтховен создал первый электро-

кардиограф. Этот прибор был весьма громоздким

сооружением и весил около 270 кг. Эйнтховен ввел

понятие отведения, предложив три так называемых

стандартных отведения от конечностей, тo есть из-

мерение разницы потенциалов между левой и пра-

вой рукой (I отведение), между правой рукой и ле-

вой ногой (II отведение) и между левой рукой и

левой ногой (III отведение). Заслуги Эйнтховена

были оценены по достоинству, и в 1924 г. ему была

присуждена Нобелевская премия.

В двадцатых годах ХХ в. Гольдбергер предложил

еще три отведения, назвав их усиленными. При ре-

гистрации этих отведений одним из электродов

служит одна из конечностей, а другим – объеди-

ненный электрод от двух других (индифферентный

электрод). Разница потенциалов, измеренная меж-

ду правой рукой и объединенными левой рукой и

левой ногой, называется отведением aVR, между

левой рукой и объединенными правой рукой и ле-

вой ногой – отведением aVL и между левой ногой и

объединенными руками – отведением aVF.

В дальнейшем Вильсоном были предложены

грудные отведения ЭКГ, в которых одним из элек-

тродов является точка на поверхности грудной

клетки, а другим – объединенный электрод от всех

конечностей. Электрод отведения V1 располагает-

ся в четвертом межреберье по правому краю груди-

ны, V2 – в четвертом межреберье по левому краю

грудины, V3 – на уровне IV ребра по левой около-

грудинной (парастернальной) линии, V4 – в пятом

межреберье по левой среднеключичной линии, V5 –

в пятом межреберье по левой передней подмышеч-

ной линии и V6 – в пятом межреберье по левой

средней подмышечной линии.

Таким образом, сформировалась привычная для

нас система электрокардиографических отведений. 

Электрокардиография является одним из веду-

щих методов инструментального исследования

сердечно-сосудистой системы, который остается

наиболее распространенным и доступным для ши-

рокого круга людей. В основе этой методики лежит

регистрация биопотенциалов, возникающих в

сердце. Однако многие вопросы, касающиеся ЭКГ,

до сих пор остаются спорными и не имеют едино-

го толкования. Поэтому во избежание серьезных

диагностических ошибок анализ деятельности

сердечно-сосудистой системы должен включать в

себя и ряд других методик.

Одним из аспектов электрокардиографии в це-

лом является ее диагностическое содержание, ко-

торое может быть незамечено в течение очень дол-

гого времени, а затем внезапно становится

очевидным для всех. Сегодня также обнаружива-

ются новые особенности электрокардиограмм, ко-

торые имеют прогностическое значение или указы-

вают на новые заболевания сердца. Большинство

из них связано с сердечной реполяризацией. 

Новые диагностические методы развиваются

почти ежедневно, становится все сложней их ин-

терпретировать и использовать полученные ре-

зультаты, поэтому электрокардиограмма пока ос-

тается одним из самых важных диагностических

методов в клинической практике.

В настоящее время имеются различные методы

диагностики для более точного анализа электро-

кардиографической информации; они являются

следующим важным шагом в обследовании паци-

ентов, находящихся в опасности. В некоторых слу-

чаях генетическое тестирование остается единст-

венным методом для того чтобы поставить точный

и правильный диагноз. 

Внезапная смерть лиц молодого возраста явля-

ется актуальной проблемой для кардиологов всего

мира. Самой частой ее причиной служат злокаче-

ственные нарушения сердечного ритма – желудоч-

ковые тахикардии (ЖТ) и фибрилляция желудоч-

ков (ФЖ). В ряде случаев аритмии являются

следствием генетического дефекта.

Случай 1. К вышеописанной патологии отно-

сятся синдром Бругада (СБ) и синдром удлиненно-

го интервала Q–T. Описание электрокардиогра-

фических изменений, характерных для сидрома

Бругада, впервые дано H. Osher и L. Wolf (1953 г.).

В 1992 г. испанские кардиологи братья Pedro и Josef

Brugada описали 8 больных с клинико-электрокар-

диографическим синдромом, объединяющим час-

тые семейные случаи синкопальных состояний

и/или внезапной сердечной смерти (ВСС) вслед-

ствие полиморфной желудочковой тахикардии,

переходящей в фибрилляцию желудочков. В на-А
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стоящее время синдромом Бругада называют кли-

нико-электрокардиографический синдром, харак-

теризующийся обмороками и эпизодами ВС у па-

циентов без органических изменений в сердце,

проявляющийся на ЭКГ блокадой правой ножки

пучка Гиса (БПНПГ), подъемом сегмента ST в пра-

вых грудных отведениях (V1–V3), которые могут

транзиторно исчезать, и с возникновением на этом

фоне эпизодов полиморфной ЖТ и фибрилляции

желудочков, обусловливающих клиническую кар-

тину. Синдром Бругада считается первичной «элек-

трической» болезнью сердца, развивающейся

вследствие аномальной электрофизиологической

активности эпикарда правого желудочка в области

выносящего тракта.

Установлено, что генетической основой синд-

рома Бругада является мутация в гене SCN5A на

коротком плече 3-й хромосомы. Этот ген кодирует

структуру белка α-субъединицы натриевых кана-

лов, обеспечивающих натриевый ток потенциала

действия (ПД). 

Фенотипическая вариабельность синдрома, зло-

качественное течение, высокий риск ВСС требует

четких критериев и методов диагностики для успеш-

ной идентификации пациентов с синдромом Бругада. 

Семейные исследования показывают, что синд-

ром Бругада наследуется по аутосомно-доминант-

ному типу. Preben Bjerregaard описывает случай из

своего наблюдения синдрома Бругада, синдрома

удлиненного интервала Q–Т и БПНПГ у членов

одной семьи, которые вызваны мутацией в гене

SCN5A (рис. 1). Автор рассказывает о женщине

(см. рис. 1, пациентка 8), которая, сидя в рестора-

не, внезапно упала в обморок с остановкой сердца.
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Рис. 1. Схема, на которой представлена семья с синдромом Бругада, удлиненным интервалом Q–T и БПНПГ,

вызванными мутацией в гене SCN5A натриевого канала (Х – носители мутаций)
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Больная была реанимирована, но умерла 2 нед спу-

стя от серьезной гипоксической энцефалопатии.

Было известно, что ранее пациентка не страдала

сердечно-сосудистыми заболеваниями и что у нее

не было случаев обморока в анамнезе. Ее дочь (см.

рис. 1, пациентка 16) также умерла внезапно в воз-

расте 8 лет, сидя за столом в классной комнате в

школе; вскрытие трупа девочки не выявило орга-

нической патологии сердца и не дало другого объ-

яснения причины ее смерти. На первой электро-

кардиограмме, зарегистрированной вскоре после

поступления в стационар, отмечалась синусовая

тахикардия с БПНПГ и отклонением электричес-

кой оси вправо. Хотя интервал Q–Т казался удли-

ненным, его было трудно оценить из-за широкого

комплекса QRS и тахикардии. На следующий день

на ЭКГ сердечный ритм был медленнее и комплекс

QRS нормализовался. Однако теперь регистрирова-

лись изменения реполяризации в V1–V3 отведени-

ях, что позволило предположить наличие синдрома

Бругада и удлиненного интервала Q–T. Семья этой

пациентки была заинтересована в обследовании

(диагностическая электрокардиография), позже у

всех был также проведен генетический анализ. Из-

за задержки получения результатов генетического

скрининга и большой обеспокоенности членов се-

мьи решение имплантировать кардиовертер-дефи-

бриллятор было принято до получения результатов

генетического анализа. Только пациенту 5 (см. рис.

1) провели дополнительное тестирование, включа-

ющее обычные диагностические методы, применя-

емые у пациентов, у которых предполагается нали-

чие синдрома Бругада, а именно тест с прокаина-

мидом и электрофизиологическое (ЭФИ) исследо-

вание. Они были положительны и в некоторой сте-

пени подтверждали диагноз синдрома Бругада у

других членов семьи с электрокардиографически-

ми признаками этого заболевания. 

Приведенный случай наглядно демонстрирует

многие из проблем, перед лицом которых мы ока-

зываемся ежедневно. Члены этой семьи страдают

первичными электрическими заболеваниями

сердца, которые являются наследственными, и

имеют высокий риск внезапной сердечной смерти.

Проблемы существуют, когда неизвестна генети-

ческая мутация, и решение о том, кому показана

имплантация дефибриллятора, базируется просто

на клиническом проявлении заболевания и элект-

рокардиографических феноменах;  проблемы мо-

гут возникать и после того, когда становится ясно,

кто является носителем смертельной мутации. 

На примере пациентов 3 и 16 (см. рис. 1) пока-

зано, какие ошибки могут быть допущены в диа-

гностике больных, которые внезапно умирают в

семье с наследственной болезнью и высоким рис-

ком внезапной смерти. У пациента 3 был зарегист-

рирован удлиненный интервал Q–T и генетичес-

кая мутация, но впоследствии он умер от гипо-

ксической энцефалопатии. Незадолго до смерти

ему было проведено зондирование. Ранее он отка-А
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Рис. 2. ЭКГ, снятая в 12 отведениях у пациента 9 (см. рис. 1). Ритм синусовый, с нормальным интервалом Q–T,

но с признаками синдрома Бругада 2-го типа в отведении V2
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зался от имплантации дефибриллятора. Когда бы-

ло найдено свидетельство о смерти пациента 16,

оно указывало на врожденный мышечный мостик

в левой коронарной артерии как на одну из воз-

можных причин смерти. Генетическое тестирова-

ние ткани, проведенное после вскрытия умершего

пациента 13 годами ранее, не приводило доказа-

тельства мутации SCN5A.

На примере пациента 9 (см. рис. 1) показано,

что пограничные результаты электрокардиограм-

мы могут быть сверхинтерпретированы, если они

наблюдаются у пациентов из семьи с высоким ри-

ском внезапной смерти (рис. 2). Пациенту 9 был

имплантирован дефибриллятор на основании дан-

ных электрокардиограммы с признаками синдро-

ма Бругада 2-го типа, как и всем его родным брать-

ям. Однако этот пациент оставался бессимптом-

ным. После того, как результат генетического ана-

лиза был получен, стало ясно, что он не является

носителем генной мутации. У некоторых пациен-

тов ЭКГ с признаками синдрома Бругада 2-го типа

может быть нормальным вариантом, и отрицатель-

ный генетический анализ можно считать очень на-

дежным тестом, поэтому весьма вероятно, что это-

му пациенту был имплантирован дефибриллятор,

в котором он не нуждался. Для уточнения диагно-

за пациентам с 2-м и 3-м типом синдрома Бругада

рекомендуется проведение фармакопроб.

Пациент 18 (см. рис. 1) – здоровый 4-летний

ребенок с нормальной электрокардиограммой в

день обследования. Ему имплантировали дефиб-

риллятор, потому что он был носителем мутации

SCN5A, и члены семьи после гибели 8-летней доче-

ри (см. рис. 1, пациентка 16) хотели, чтобы маль-

чик был защищен от внезапной смерти. Поэтому

ему предоставили внешний дефибриллятор, кото-

рый он носил в рюкзаке в течение 2 лет без ослож-

нений, а теперь у него есть имплантированный де-

фибриллятор. Его отцу (см. рис. 1, пациент 5)

также был имплантирован дефибриллятор.

Мутации в генном кодировании SCN5A натрие-

вого канала были связаны с множеством клиниче-

ских случаев, вызывающих внезапную сердечную

смерть, включая синдром Бругада, синдром удли-

ненного интервала Q–T и прогрессирующее забо-

левание проводящей системы. Поскольку болезни

различны, полный спектр связанных фенотипов

становится очень сложным. Фенотип, накладыва-

ющийся между этими тремя заболеваниями, как

это было замечено в данной семье, был описан и

другими авторами. 

Такое многообразие клинических эффектов за-

ставляет предположить, что участие гена SCN5A в

формировании клинической картины, течения и

прогноза нарушений сердечного ритма и проводи-

мости больше, чем считалось ранее [5, 24].

Случай 2. Одной из наиболее разнородных кли-

нических групп с высоким риском развития жиз-

неугрожающих нарушений ритма сердца в моло-

дом возрасте являются больные с аритмиями,

объединенными под названием катехоламинерги-

ческие полиморфные желудочковые тахикардии

(КПЖТ). Частота ВСС в данной группе к 30-лет-

нему возрасту достигает 30%. 

Впервые семейную полиморфную желудочко-

вую тахикардию описали Соumel и соавт. (1978 г.).

Затем A. Leenhardt и соавт. (1995 г.) опубликовали

серию наблюдений, среди которых была зарегист-

рирована стресс-индуцированная двунаправлен-

ная ЖТ на фоне здорового сердца [2].

H. Swan и соавт. (1999 г.) описали аритмический

синдром с аутосомно-доминантным типом насле-

дования, который характеризуется полиморфной

желудочковой тахикардией, индуцируемой физи-

ческой нагрузкой, при отсутствии документиро-

ванного заболевания сердца [2].

ЭКГ-картина при КПЖТ подразумевает не менее

двух морфологий комплекса QRS в залпе, часто ЖТ

имеет характер двунаправленной, с морфологией по-

переменной блокады передней и задней ветвей левой

ножки пучка Гиса при регистрации в стандартных от-

ведениях. Термин «катехоламинергическая» обозна-

чает индукцию ЖТ физической, эмоциональной ак-

тивностью или введением экзогенных катехолами-

нов у больных без органического или структурного

поражения сердца. Однако сам термин «катехолами-

нергическая» подразумевает некоторую условность и

неоднородность данной группы, так как к КПЖТ не

относят фенотипически схожие полиморфные и дву-

направленные ЖТ, возникающие при передозировке

сердечных гликозидов, ЖТ у больных с синдромом

Андерсона (СУИQТ), кардиомиопатиями, электро-

литными нарушениями (прежде всего гиперкальцие-

мией), стресс-индуцируемую полиморфную ЖТ ти-

па «torsades de pointes» и фибрилляцию желудочков у

больных с СУИQТ и другие заболевания. Все это

предполагает дальнейшую дифференциацию данной

группы аритмий в зависимости от найденных этио-

патогенетических особенностей [3].

Молекулярно-генетической основой КПЖТ

является мутация в гене сердечного рианадиново-

го рецептора (RyR2), кодирующего Са2+ регулятор-

ный протеин (PCVT1), или нарушение белка каль-

секвистрина CASQ2, ключевого белка, регулирую-

щего высвобождение Са2+ из саркоплазматическо-

го ретикулума (PCVT2). Оба данных состояния ве-

дут к перегрузке кардиомиоцита клеток ионами

кальция [17].

Основным методом выявления КПЖТ является

холтеровское мониторирование ЭКГ, более редко –

стресс-тесты, ЭКГ покоя, внутривенное введение

изопротеренола. А
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Специалист из лаборатории Preben Bjerregaard с

опытом работы более 20 лет при просмотре регист-

рации холтеровского мониторирования едва верил

своим глазам, когда наблюдал непрерывную регис-

трацию ночной электрокардиограммы 16-летней

девочки. После регистрации дневного времени с

нормальным синусовым ритмом с максимальной

ЧСС 110 уд/мин и только с несколькими желудоч-

ковыми экстрасистолами (ЖЭ)  в 2 ч ночи сердеч-

ный ритм начал постепенно ускоряться, достиг

180 уд/мин и сохранялся выше 100 уд/мин оставшу-

юся часть ночи. Дневник, который был позже под-

твержден и матерью пациентки, указывал, что па-

циентка всю ночь спала. На следующее утро у

пациентки было несколько подобных эпизодов до-

ма, во время физической активности. Все эпизоды

развивались одинаковым образцом. Вначале сер-

дечный ритм внезапно ускорялся как синусовая, уз-

ловая или предсердная тахикардия, сопровождаю-

щаяся депрессией сегмента ST, затем регистрирова-

лись ЖЭ, первоначально изолированные и моно-

морфные, но позже, поскольку сердечный ритм

учащался, ЖЭ были уже мономорфными с куплета-

ми, триплетами и пробежками ЖТ. Характерной

особенностью были двунаправленные желудочко-

вые экстрасистолы как куплеты. Электрокардио-

грамма в 12-канальных отведениях, эхокардио-

графия и ЭФИ пациентки были нормальными.

Аритмия была индуцирована введением пациентке

низкой дозы изопротеренола (0,02 мкг/кг в мин).

Эта клиническая картина очень характерна для

катехоламинергической полиморфной желудочко-

вой тахикардии. Объяснение относительно ноч-

ных эпизодов также было найдено, когда пациент-

ка сообщила о принятии 0,125 мг гистамина

сульфата (антихолинергический препарат) перед

сном для снятия метеоризма. Холтеровское мони-

торирование в дальнейшем не регистрировало на-

личие аритмии во время ночного сна.

Пациентка 7 (рис. 3), которой теперь уже 25 лет,

имеет за двухлетнюю историю болезни приблизи-

тельно 10 эпизодов обморока. Они всегда происхо-

дили во время физической активности или эмоци-

онального напряжения, и пациентка обычно

полностью теряла сознание. Ей был имплантиро-

ван дефибриллятор и проводилась терапия бета-

блокаторами, в результате было зарегистрировано

только однократное срабатывание дефибриллято-

ра. Из-за аутосомно-доминантного типа наследо-

вания заболевания беременность ей строго не ре-

комендовалась. Пациенты 10 и 12 являются ее

детьми, но неизвестно, есть ли у них это заболева-

ние. Они все еще остаются бессимптомными и по-

ка не обследованы полностью. 

Схема, представленная на рисунке 3, иллюст-

рирует историю пациентки, матери которой в под-

ростковом периоде (см. рис. 3, пациентка 2) по-

ставлен тот же диагноз, что и ее дочери. От им-

плантации кардиовертера-дефибриллятора она от-

казалась, так как у нее было некоторое улучшение

самочувствия при лечении бета-блокаторами. С

возраста 9 лет у ее брата (см. рис. 3, пациент 3) так-

же наблюдались эпизоды обмороков, и родители

вынуждены были забрать его из школы, потому

что некоторые из одноклассников использовали

этот факт в своих интересах, так как он терял со-

знание, когда они пугали его. Он всегда приходил

в себя вскоре после обморока, и это могло про-

изойти несколько раз день, поэтому считалось

мягким случаем. Однако он умер в возрасте 19 лет

после очередного обморока. Старшая дочь паци-

ентки (см. рис. 3, пациентка 5) упала в обморок во

время катания на коньках и получила серьезное

повреждение головного мозга. В то время она бы-

ла беременна и родила пациента 11 (см. рис. 3). В

анамнезе у нее было зарегистрировано несколько

эпизодов обмороков, но до смерти не отмечалось

никакой документированной на ЭКГ аритмии.

Диагноз катехоламиновой полиморфной тахикар-

дии был, однако, был постановлен, когда у ее детей

был подтвержден этот же диагноз.

Пациентам 8 и 11 (см. рис. 3) было 8 и 9 лет со-

ответственно, когда они были обследованы (про-

водились контрольное холтеровское мониториро-

вание и электрокардиография). У них не было в

анамнезе эпизодов потери сознания, и они были

практически здоровы. У пациента 11 (см. рис. 3)

при рождении была клинодактилия. У обоих детей

была нормальная электрокардиограмма, снятая в

12 отведениях. Во время холтеровского контроля в

течение 24 ч у пациента 8 (см. рис. 3) было зареги-

стрировано 122 ЖЭ, однако диагноз КПЖТ был

очень вероятен из-за наличия тахикардии и желу-

дочковой бигеминии, а также восьми эпизодов

двунаправленных КПЖТ в одном из отведений.

Схожую морфологию имели все эпизоды КПЖТ в

двух других отведениях. У пациента 11 (см. рис. 3)

было в общей сложности 208 мономорфных ЖЭ во

время тахикардии с одним эпизодом желудочко-

вой тригеминии и квадригеминии. Несмотря на

нехватку клинических симптомов и наличия более

сложной тахиаритмии, оба пациента лечились бе-

та-блокаторами и им были имплантированы дефи-

брилляторы. Оба пациента отмечали случаи сраба-

тывания дефибриллятора, несмотря на высокие

дозы получаемых бета-блокаторов.

Запись и хранение нарушений ритма в им-

плантированных кардиостимуляторах и дефиб-

рилляторах предоставляет новые возможности

для установления аритмии, которая предшествует

остановке сердца. Такие эпизоды были зарегист-

рированы у пациентов 8 и 11 (рис. 4).А
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Клиническое проявление заболевания наших

пациентов очень схоже с тем, как описывают

КПЖТ другие авторы [1, 5]. Неизвестно на каком

этапе жизни болезнь проявится клинически, но

обмороки и внезапная остановка сердца редко

встречаются до возраста 4 лет [10]. Заметна связь

между клиническими проявлениями и физичес-

ким или эмоциональным напряжением, которая

была очевидна в этой семье, как и в семье, пред-

ставленной J. Fisher и соавт., где время от времени

при общем волнении (например во время наблю-

дения за футбольным матчем) несколько членов

семьи падали в обморок.

Генетический анализ членов этой семьи все еще

находится в работе. Если он окажется положитель-

ным, он будет очень полезным при постановке

правильного диагноза, особенно у маленьких де-

тей, которые все еще остаются бессимптомными.

Недавняя статья D. Tester и соавт. [23], сопровож-

даемая передовой статьей I. Gussak [10], предосте-

регла против использования одной только клини-

ческой картины для постановки диагноза КПЖТ.

Из 11 пациентов, у которых клинически была диа-

гностирована КПЖТ и проведен генетический

анализ, только у четырех была обнаружена мута-

ция в гене RyR2.Три пациента имели мутации, ас-

социированные с синдромом Andersen–Tawil (АТ),

и один – с удлиненным Q–T5 (LQT5). У трех паци-

ентов не было обнаружено генетической мутации.

Ни у одного из трех пациентов не было удлиненно-

го интервала Q–T или высокоамплитудных волн

U, как это описано при синдроме АТ, и ни у одно-

го из них не было преходящего паралича мускула-

туры, как отмечается при этом синдроме. Однако

было отмечено наличие клинодактилии у пациен-

та 11 (см. рис. 3), которая была описана как осо-

бенность при синдроме АТ.

Если тахикардия не выявляется во время 24-ча-

совой регистрации ЭКГ, может быть полезным

тест с физической нагрузкой. Это также показыва-

ет важность дотошного и тщательного исследова-

ния даже некоторых невинных на первый взгляд

ЖЭ среди более чем 100 000 ударов в 24-часовой

регистрации ЭКГ и анализа их значения при сопо-

ставлении с клинической картиной (см. рис. 3, па-

циенты 8 и 11). Если подозревается наличие А
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4 
Новорожденная девочка.

Наследственные 
заболевания сердца

5 
24-летняя женщина, 

рецидивирующие 
обмороки, ВСС

6 
19-летняя 
женщина, 

ВСС

7 
25-летняя женщина, 

рецидивирующие 
обмороки. 

Положительный Holter

2 
Женщина, 62 г.,

рецидивирующие 
обмороки. 

Нормальная ЭКГ, 
положительный Holter

3
19-летний 
мужчина,

рецидивирующие 
обмороки, 

ВСС

1 
Женщина, 52 г., 

ВСС, 
умерла во время 

танца

8 
17-летний мужчина, 

рецидивирующие 
обмороки. Положитель-

ный Holter, ИКД

9 
17-летняя женщина 

бессимптомная.
Отрицательный 

Holter

10 
3-летний 
мальчик, 

бессимптомный

11
16-летний мужчина, 

рецидивирующие 
обмороки, клинодакти-

лия. Положительный
Holter, ИКД

12 
2-летний 
мальчик, 

бессимптомный

Рис. 3. Схема, на которой представлена семья с клинической картиной катехоламинергической полиморфной

желудочковой тахикардии
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Рис. 4.  ЭКГ пациента 11 (см. рис. 3), зарегистрирована КПЖТ



ОБЗОРЫ

КПЖТ, двунаправленные ЖЭ являются существен-

ной подсказкой кардиологу. Однако важно проана-

лизировать последовательно ЖЭ в нескольких от-

ведениях, так как двунаправленные ЖЭ в одних

отведения могут оказаться мономорфными в других.

Случай 3. Preben Bjerregaard описывает еще один

случай из своего наблюдения, который наглядно

показывает значимость правильного анализа ЭКГ.

Шестидесятидвухлетняя афро-американская

женщина с атеросклерозом коронарных артерий,

которой тремя годами ранее было проведена коро-

нарография и стентирование огибающей ветви ле-

вой коронарной артерии, поступила в стационар с

сильными болями в области сердца, иррадиирую-

щими в левую руку, с жалобами на тошноту и голо-

вокружение в течение 24 ч. После приема нитро-

глицерина и терапии (бета-блокаторами) у

пациентки боль исчезла. Сердечные ферменты бы-

ли нормальны. На электрокардиограмме при по-

ступлении в стационар был зарегистрирован сину-

совый ритм с минимальной инверсией волны T в

отведениях II, aVF и V3–V4 (рис. 5). В отведениях V1

и V2 R-зубцы отсутствовали, и только на некото-

рых электрокардиограммах они были едва замет-

ны, что казалось несущественной находкой. В те-

чение последующих 48 ч пациентка оставалась

бессимптомной и гемодинамически стабильной, а

на ЭКГ были зарегистрированы драматические из-

менения, проявляющиеся удлинением интервала

Q–T и глобальной инверсией волны T (рис. 5). Па-

циентке было проведено зондирование, однако

стенозов более 30% не было выявлено, но неожи-

данно была обнаружена серьезная дисфункция ле-

вого желудочка, проявляющаяся гипокинезом ан-

теролатеральной и заднедиафрагмальной стенок и

снижением фракции выброса левого желудочка до

30%. Удивительной находкой коронарографии был

очень медленный поток в левой передней нисходя-

щей артерии. Во время зондирования, когда внут-

рикоронарно в правую коронарную артерию был

введен аденозин для того, чтобы оценить значи-

тельность стенозов, у пациентки в течение 5 с на-

блюдалась фибрилляция желудочков.

Этот случай демонстрирует электрокардиогра-

фический феномен. Однако недостаточно ясна

этиология и электрофизиологический клеточный

механизм изменений на ЭКГ. Гигантская инверсия

зубца T с существенным удлинением интервала

Q–T наблюдалась у пациентов после интенсивно-

го эмоционального стресса, серьезных нарушени-

ях электролитного баланса, при ишемии мио-

карда, иногда сопровождаемой станнингом. В ли-

тературе такие случаи известны как синдром «та-

котсубо». В 1990–1991 гг. японские ученые

H. Satoh и К. Dote одними из первых описали но-

вый синдром, характеризующийся появлением

транзиторного акинеза в области верхушки и на

среднем уровне левого желудочка и гиперкинезом

базальных отделов при отсутствии гемодинамиче-

ски значимых стенозов коронарных артерий. В

связи с такой типично повторяющейся ангиокар-

диографической и эхокардиографической карти-

нами данный синдром был назван Н. Satoh и кол-

легами кардиомиопатией «такотсубо» по форме

специального сосуда с узким горлышком и неши-

роким дном, традиционно применяемого в Япо-

нии для ловли осьминогов.

В большинстве случаев этот синдром встречает-

ся у женщин после менопаузы, и ему часто пред-

шествует сильное психологическое или эмоцио-

нальное волнение. Электрокардиографические

изменения при этом варьируют, однако почти все- А
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Рис. 5. ЭКГ-изменения, зарегистрированные у пациентки с синдромом «такотсубо»
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гда присутствует гиганская инверсия волны T. Ва-

зоспазм и катехоламиновая кардиотоксичность

были предложены как возможные причины изме-

нений волны T и оглушения миокарда, но это не

окончательно доказано. В. Ibanez и J. Benezet-

Mazuecos [11] в недавней передовой статье обеспе-

чили сильными аргументами теорию, объясняю-

щую синдром «такотсубо» как «прерванный

инфаркт миокарда» в результате острого атеро-

тромбоза с быстрым и полным лизисом тромба.

Однако необходимо провести намного больше ис-

следований, прежде чем эти интересные случаи

смогут быть полностью объяснены.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Синдром Бругада, синдром удлиненного ин-

тервала Q–T, катехоламинергическая полиморф-

ная желудочковая тахикардия и синдром «такотсу-

бо» являются заболеваниями, при которых анализ

ЭКГ крайне важен для постановки правильного

диагноза, и он главным образом основывается на

данных электрокардиограммы. 

Случаи, которые мы представили, показали,

как информативна электрокардиография и как не-

обычная находка на ЭКГ может привести к диа-

гностике нового заболевания и помочь разгадать

тайну обмороков или внезапной смерти в несколь-

ких поколениях одной семьи.

J. Willis Hurst отметил: «В настоящее время пре-

восходное знание электрокардиографии необхо-

димо и терапевтам, и кардиологам более чем в пре-

дыдущие времена в истории медицины».

Таким образом, диагностика вышеперечислен-

ных жизнеугрожающих нарушений ритма сердца,

а также профилактика и своевременное лечение

полностью зависят от своевременного и правиль-

ного анализа ЭКГ. Несмотря на бурное развитие

новых технологий и методов регистрации сердеч-

ного ритма, запись ЭКГ является наиболее доступ-

ным, рутинным и относительно недорогим мето-

дом диагностики. 
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