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В последние годы все чаще появляются

описания жизнеугрожающих желудочко-

вых нарушений ритма у детей раннего возраста с

первичными электрическими заболеваниями

сердца (каналопатиями). К ним относятся на-

следственные заболевания, такие как СУИQT,

синдром укороченного интервала Q–T, синдром

Бругада, катехоламинергическая желудочковая

тахикардия, идиопатическая фибрилляция же-

лудочков, обусловленные изменениями свойств

потенциалзависимых ионных каналов [3, 6, 10].

Ряд исследователей к этой группе относят также

болезнь Ленегра, наследственный синдром Воль-

фа–Паркинсона–Уайта и наследственную форму

фибрилляции предсердий (см. табл. 2 на с. 10).

У детей первых трех лет жизни наиболее час-

то выявляются такие молекулярно-генетичес-

кие варианты синдрома удлиненного интервала

Q–T, как LQT1, LQT2 и LQT3. Редкой тяжелой

формой является синдром Тимоти. Описаны

единичные случаи манифестации в раннем воз-

расте синдрома Бругада и идиопатической фиб-

рилляции желудочков [3, 6]. Клиническая мани-

фестация большинства других вышеупомянутых

синдромов приходится на более старшую возра-

стную группу. 

Наследственный синдром (синдромы) удлинен-
ного интервала Q–T встречается у новорожден-

ных с частотой 1:2000 [10, 11] и характеризуется

удлинением интервала Q–T на стандартной

ЭКГ, желудочковой тахикардией типа «пируэт»

и синкопальными состояниями. В настоящее

время выделены 13 молекулярно-генетических

вариантов синдрома (см. табл. 2 на с. 10), кото-

рые наряду с общими характеристиками в виде

значительного удлинения интервала Q–T на

ЭКГ, приступов потери сознания на фоне жизне-

угрожающих аритмий и случаев внезапной смер-

ти в семьях имеют клинико-электрокардиогра-

фические особенности, обусловленные специ-

фикой изменений ионных токов в зависимости

от наличия того или иного генетического де-

фекта. Выявить заболевание в отсутствие клини-

ческих проявлений и семейного анамнеза можно

только на основании электрокардиографическо-

го исследования. В этой связи становятся осо-

бенно актуальными вопросы ЭКГ-скрининга

новорожденных и детей раннего возраста.

Независимыми факторами риска ВСС у детей с

СУИQT являются: выраженное (более 480 мс) уд-

линение интервала Q–Tс, синкопе или докумен-

тированные эпизоды желудочковой тахикардии

(рис. 1), признаки электрической нестабильности

миокарда (альтернация Т-зубца, выраженная бра-

дикардия), третий молекулярно-генетический ва-

риант синдрома [6]. 

Синдром Джервелла–Ланге–Нильсена являет-

ся одной из самых тяжелых клинических форм

СУИQT. Большинство описанных случаев обус-

ловлено мутациями в гене KCNQ1. Наследование

осуществляется по аутосомно-рецессивному ти-

пу. Фенотипически синдром проявляется врож-

денной глухотой, что позволяет установить диа-

гноз уже в раннем детском возрасте. Он характе-

ризуется значимым удлинением интервала Q–Tc

на электрокардиограмме (ЭКГ) более 500 мс и

А
Н

Н
А

Л
Ы

 А
Р

И
Т

М
О

Л
О

Г
И

И
, 

 №
 4

, 
2

0
1

1

15

* Адрес для переписки: e-mail: arcentr@pedklin.ru

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2011

УДК 616.12-008.311-053.3:615.036-021.3

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ, ОСОБЕННОСТИ КЛИНИЧЕСКОГО ТЕЧЕНИЯ
И ОБЩИЕ ПРИНЦИПЫ МЕДИКАМЕНТОЗНОЙ ТЕРАПИИ
ТАХИАРИТМИЙ У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА 
ЧАСТЬ 2. КЛИНИЧЕСКАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА И ПРИНЦИПЫ
ЛЕЧЕНИЯ ПЕРВИЧНЫХ ЭЛЕКТРИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ
СЕРДЦА У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА

М. А. Школьникова1*, Л. А. Кравцова1, В. В. Березницкая1, М. С. Харлап1, 2, Р. А. Ильдарова1

1 ФГБУ «Московский НИИ педиатрии и детской хирургии» Минздравсоцразвития РФ, Москва; 2 ФГБУ «Госу-

дарственный научно-исследовательский центр профилактической медицины» Минздравсоцразвития РФ,

Москва



АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, № 4, 2011

высоким риском ВСС. По результатам наиболее

полного описания, включающего в том числе и

российские данные, примерно у 15% больных

кардиогенные синкопе развиваются уже в тече-

ние первого года жизни, у 50% – в течение пер-

вых трех лет жизни [12]. Синкопе чрезвычайно

редко случаются в покое. Прогноз у больных с

этим вариантом синдрома крайне неблагопри-

ятный, бета-адреноблокаторы недостаточно эф-

фективны в профилактике жизнеугрожающих

аритмий, вследствие чего практически во всех

случаях требуется безотлагательная импланта-

ция кардиовертера-дефибриллятора (ИКД). 

Синдром Тимоти (LQT8) является редким на-

следственным заболеванием, распространен-

ность которого в популяции не установлена.

В 1989 г. доктор K. W. Timothy из университета

штата Юта  впервые дала описание данного син-

дрома у ребенка в возрасте 2,5 года с синдакти-

лией в сочетании с  удлиненным интервалом

Q–T. Синдром Тимоти диагностируется на ос-

новании сочетания поражения сердечно-сосу-

дистой системы (экстремального удлинения ин-

тервала Q–T с высокоамплитудным зубцом U,

атриовентрикулярной блокады II степени и в

ряде случаев пороков сердца) с синдактилией,

транзиторными  метаболическими нарушения-

ми, аномалиями умственного и психического

развития, иммунодефицитными состояниями.

Для этого синдрома, который обозначается как

8-й молекулярно-генетический вариант СУИQT,

характерно особенно злокачественное течение с

крайне высоким риском внезапной смерти в

раннем возрасте [1, 3]. С 1989 г. по настоящее

время в мировой медицинской литературе опи-

саны 22 пациента с манифестацией заболевания

в раннем возрасте, десять из которых умерли в

результате развития жизнеугрожающих желу-

дочковых аритмий в возрасте до 2,5 года. Харак-

терной особенностью синдрома является устой-

чивое сочетание редких клинических феноме-

нов – удлинения интервала Q–T с АВ-блокадой

II степени и синдактилии (рис. 2). Все эти симп-

томы обнаруживаются у 100% больных с данным

синдромом. Причиной смерти служат желудоч-

ковые тахикардии, нередко развивающиеся на

фоне инфекций и гипогликемии, а средний воз-

раст, до которого доживают больные при этой

патологии, – около 2,5 года. 

Лечение больных с СУИQT остается трудной и

до конца не решенной проблемой, хотя разрабо-

танный в настоящее время комбинированный

подход позволяет уменьшить риск ВСС до 2% по

сравнению с 78% у лиц, не получающих адекват-

ную терапию [6]. Основными методами лечения

являются антиаритмическая терапия, преиму-

щественно бета-адреноблокаторами и препара-

тами IC класса, имплантация ИКД и левосто-

ронняя симпатэктомия [1, 8]. 

Бета-адреноблокаторы являются препаратом

первого выбора, однако их эффективность варь-

ирует в зависимости от молекулярно-генетичес-

кого варианта и составляет 81% у пациентов с

первым вариантом синдрома, 59% – со вторым

и 50% – с третьим [6, 9]. Таким образом, для па-

циентов с LQT1, у которых желудочковая поли-

морфная тахикардия провоцируется симпатиче-

ской стимуляцией, бета-адреноблокаторы мож-

но считать ген-специфической терапией. Среди

бета-адреноблокаторов в терапии СУИQT наи-

более широко применяются надолол, пропрано-

лол и атенолол. Среди других препаратов, влия-

ние которых на продолжительность интервала

Q–T и способность предотвращать пароксиз-

мы полиморфной желудочковой тахикардии

были исследованы, – антиаритмические средстваА
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Рис. 1. Фрагмент холтеровского мониторирования у девятимесячной девочки с синдромом удлиненного ин-
тервала Q–T. Резкое удлинение Q–T, альтернация зубца Т. Короткий, самопроизвольно купирующийся паро-
ксизм фибрилляции желудочков
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Рис. 2. Синдром Тимоти:

а – ЭКГ трехлетней девочки с синдромом Тимоти. Выраженная ригидная брадикардия: ЧСС 60 уд/мин; АВ-блокада II ст., 2:1;

Q–T = 700 мс, Q–Tс = 687 мс; б – синдактилия IV и V пальцев кистей, контрактуры и локтевая девиация III пальцев кистей 
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IВ и IC классов. В 1995 г. P. Schwartz и соавт. убе-

дительно продемонстрировали эффективность

препарата I класса – мексилетина у пациентов с

LQT3 [9]. В то же время было показано, что,

снижая трансмуральную дисперсию процесса

реполяризации, мексилетин в равной степени

способствует профилактике рецидивов ПЖТ и

при LQT1 и LQT2. Benhorin и соавт. в 2000 г.

продемонстрировали способность флекаинида

уменьшать продолжительность интервала Q–T у

пациентов с мутацией в гене SCN5A-D1790G.

Так как быстрые калиевые каналы, дефекты в

которых приводят к развитию LQT2, чувстви-

тельны к уровню межклеточного калия, было

предложено в качестве ген-специфической те-

рапии для пациентов с данным вариантом дли-

тельное применение препаратов калия [1, 9]. 

В 2004 г. были опубликованы результаты сим-

патэктомии у 147 пациентов [8]. За 8 лет наблю-

дения на 91% уменьшилось количество синко-

пальных состояний, продолжительность интер-

вала Q–T стала меньше в среднем на 39 мс;

летальность в группе высокого риска снизилась

до 3%.

Среди пациентов с ранней манифестацией

симптомов, к которым относятся дети в возрас-

те до года с гомозиготными мутациями в генах

KCNQ1 и KCNE1 (синдром Джервелла–Лан-

ге–Нильсена), KCNH2 и SCN5A (экстремаль-

ное увеличение интервала Q–T, сопровождаю-

щееся функциональной блокадой АВ-проведе-

ния) и с гетерозиготной мутацией в гене

CACNA1C (синдром Тимоти), чаще встречаются

случаи рефрактерности к антиадренергической

терапии. На основании данных Международно-

го регистра по СУИQT С. Spazzolini и соавт.

(2009 г.) определили факторы риска развития

жизнеугрожающих состояний для детей раннего

возраста. К ним относятся продолжительность

Q–Tc более 500 мс, частота сердечных сокраще-

ний менее 100 уд/мин и женский пол. Синкопе

не включены в эту группу, что обусловлено воз-

растом пациентов и трудностью интерпретации

у них нарушений сознания. В литературе описа-

ны единичные случаи применения хирургичес-

ких методов лечения у детей раннего возраста,

что не позволяет достоверно судить об их эф-

фективности. У детей раннего возраста с недо-

статочной эффективностью бета-адреноблока-

торов в качестве хирургического метода лечения

следует рассматривать имплантацию ИКД, не-

смотря на то что процедура сопряжена со значи-

тельными техническим трудностями.

Синдром внезапной смерти младенцев (СВСМ)

ответственен за пик ВСС, который приходится

на возраст от рождения до 6 мес жизни. До на-

стоящего времени вклад нарушений ритма серд-

ца в СВСМ является предметом активного изу-

чения [2, 5]. Исследования последнего десяти-

летия продемонстрировали убедительную связь

данного синдрома с СУИQT (LQT3) и возмож-

ную связь с синдромом Бругада, то есть с синд-

ромами, при которых мутации локализуются в

гене SCN5A, ответственном за функцию натри-

евого канала [3, 5]. Наиболее часто встречаются

мутации в гене SCN5A, но также могут встре-

чаться в генах KCNQ1 и KCNH2. Синдром удли-

ненного интервала Q–T обнаружен у 9% жертв

синдрома внезапной смерти детей грудного воз-

раста [4, 13]. В основе гипотезы о наличии у

жертв синдрома внезапной смерти младенцев

удлинения интервала Q–T лежат данные о воз-

можности возникновения мутации de novo, от-

ветственной за развитие СУИQТ у новорожден-

ного в случае, если его родители здоровы [11].

Выявлено также, что 50% детей, в дальнейшем

погибших от СВСМ, имели на первой неделе

жизни более высокие значения интервала Q–T

(более 440 мс), при этом у родителей новорож-

денных данный показатель был в норме. Таким

образом, спонтанные мутации de novo, опреде-

ляющие развитие жизнеугрожающих ЖТ вслед-

ствие нарушения функции ионных каналов кар-

диомиоцитов, могут в ряде случаев послужить

причиной внезапной смерти младенцев [7]. 

Заключение

Тахиаритмии являются самым распростра-

ненным видом нарушений ритма сердца у детей

раннего возраста. Подавляющее большинство

гетеротопных тахиаритмий представлены супра-

вентрикулярными тахикардиями. В то же время

внимание к желудочковым тахикардиям у ново-

рожденных и детей раннего возраста в послед-

ние годы неуклонно возрастает в связи с дока-

занной клинической значимостью первичных

электрических заболеваний сердца в этой возра-

стной группе, в том числе их роли в развитии

синдрома внезапной смерти младенцев. По срав-

нению с детьми старше трех лет, тахиаритмии у

детей раннего возраста значительно чаще сопря-

жены с органическими изменениями сердечно-

сосудистой системы. Представленность гетеро-

топных тахиаритмий в группах детей с ВПС, в

том числе среди оперированных больных, зна-

чительно выше, чем среди детей без сопутствую-А
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щей кардиальной патологии. Клинические про-

явления пароксизмальных форм тахиаритмий у

детей раннего возраста неспецифичны, при

этом они нередко выявляются уже на фоне раз-

вития недостаточности кровообращения.

Анализ аритмий у детей по принципу кон-

фликтности проводящей системы сердца и об-

ласти операционного воздействия позволяет

прогнозировать вариант нарушения ритма и ве-

роятность его развития после коррекции ВПС.

К достижениям современной кардиохирургии

относят уменьшение числа послеоперационных

блокад, в связи с чем в структуре послеопераци-

онных аритмий наибольшую актуальность при-

обретают гетеротопные тахиаритмии. 

Синкопальные состояния в этом возрасте

могут служить первым симптомом первичного

электрического заболевания сердца (синдром

удлиненного  интервала Q–T, синдром Тимоти),

наблюдаться у детей из группы риска по синдро-

му внезапной смерти младенцев (очевидные

жизнеугрожающие состояния) и требуют повы-

шенного внимания клиницистов. Интервенци-

онное лечение у детей раннего возраста, в том

числе имплантация антиаритмических уст-

ройств, представляет определенные трудности и

выполняется строго по жизненным показаниям. 

Акцент в лечении и профилактике рецидивов

у детей раннего возраста делают на антиаритми-

ческую терапию. При выявлении таких факто-

ров риска развития и поддержания тахиаритмий

в раннем возрасте, как анте- и перинатальная

гипоксия и нарушение нейровегетативного кон-

троля сердечного ритма, обосновано проведе-

ние курсов нейрометаболической терапии, что

позволяет улучшить прогноз. Все дети раннего

возраста с диагностированными клинически

значимыми тахиаритмиями требуют длительно-

го динамического наблюдения. При манифеста-

ции СВТ в возрасте старше одного года вероят-

ность ее рецидивов достигает 94%. Больные с ус-

тановленными наследственными синдромами,

ассоциирующимися с высоким риском внезап-

ной сердечной смерти, нуждаются в пожизнен-

ной терапии адекватными дозами бета-блокато-

ров. Они с высокой вероятностью являются

кандидатами на имплантацию ИКД в старшем

возрасте.
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