
Более четырех десятилетий назад синдром слабо-
сти синусового узла (СССУ) был выделен в самостоя-
тельную нозологическую единицу.

В кардиологическом центре МУЗ ГКБ №20 г. Крас-
ноярска на кафедре внутренних болезней №1 15 лет
назад на обширном клиническом материале были
установлены характер наследования СССУ, связь этого
заболевания с полом, определенный возрастной пик
заболевания, его соматометрические предикторы.

Выявление новых случаев заболевания в семьях, на-
пример, у родственников, которые раньше не отмеча-
ли наличие заболевания, или у новых членов семей (де-
тей, внуков) позволило бы подтвердить наследствен-
ную детерминированность СССУ, определить генетиче-
ский груз данной патологии в семьях.

Наиболее диагностически значимым и эффектив-
ным методом диагностики СССУ считается чреспище-
водная стимуляция левого предсердия (ЧПСЛП). В
последние годы появился новый метод исследования
кардиологических больных – кардиоритмография.

Неинвазивность, доступность и простота этого метода
позволяет использовать его у лиц с наследственной пред-
расположенностью к СССУ и тем самым осуществлять
раннюю диагностику этого заболевания.

Термин «sick sinus syndrome» введен в клиническую
практику B. Lown в 1965 г. [1]. Русскоязычный эквива-
лент этого термина – синдром слабости синусового узла
(СССУ) – был предложен А. Л. Сыркиным в 1970 г. [2].

Причины нарушения ритмопродуцирующей актив-
ности синусового узла можно разделить на первичные
(наследственно обусловленные) и вторичные (обуслов-
ленные органическим поражением самого узла или экс-
тракардиальными процессами).

Первые клинические описания болезни синусово-
го узла появились в начале 20 века. А. Cohn, T. Lewis в
1912 г. [3] описали больного с пароксизмами мерца-
ния предсердий, которые заканчивались асистолией с
приступами Морганьи – Адамса – Стокса. В 1916 г. S.
A. Lewine [4] описал синоатриальную блокаду (САБ).
D. Short и др. в 1954 г. выделили синдром бради-та-
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хикардии (СБТ). Согласно данным C. Thery и соавт. [5],
у 104-х из 111-ти больных, прижизненно страдающих
СССУ, были обнаружены фиброз синусового узла и де-
генеративные изменения предсердий неясной этиоло-
гии. У 2-х из 111-ти больных был выявлен инфаркт мио-
карда.

Одно из первых сообщений о семейном узловом
ритме принадлежит J.M. Bacos и соавт. [6]. Обратив-
шийся в клинику пятидесятилетний больной и его
родной брат имели на ЭКГ узловой ритм, периодиче-
ски - пароксизмы фибрилляции предсердий. Больные
отмечали эпизоды головокружения и слабости. У ма-
тери этих больных с детства редкий пульс, последние
20 лет на ЭКГ - пароксизмы фибрилляции предсердий,
периодически полная блокада левой ножки пучка
Гиса (ПБЛНПГ) и желудочковая экстрасистолия. Авто-
ры предположили, что такие нарушения ритма серд-
ца обусловлены генетическим дефектом, передаю-
щимся аутосомно-доминантным путем с высокой пе-
нетрантностью.

R. Rokseth с соавт. (1970) [7] наблюдали 14 боль-
ных с САБ, сопровождающейся пароксизмальной та-
хикардией, которым был имплантирован кардиости-
мулятор. У 2-х больных заболевание было семей-
ным. A. F. Mackintosh и D. A. Chamberlain (1979) [8] опи-
сали семью, в которой оба родителя и двое их детей
страдали болезнью синусового узла. R. Spellberg [9] на-
блюдал семью, где в трех поколениях прослеживалось
наследование синдрома больного синуса. B. Livesley с
соавт. [10] наблюдали семью, в которой синоатриаль-
ные нарушения были выявлены у 50-летнего отца и двух
его детей (14 и 18 лет). Согласно данным А.J. Fairfax и
др. (1976) [11], у 2-х из 100 больных с синоатриалъ-
ной патологией заболевание носило семейный харак-
тер. D. Caralis, P.J. Varghese [12] наблюдали семью, три
члена которой страдали дисфункцией синусового узла,
детально описали клинические и ЭКГ-признаки данно-
го синдрома. В том же году А. Nordenberg, P.J. Varghe-
se [13] описали двух сестер в возрасте 14 и 25 лет с при-
знаками СССУ. У одной больной в течение пяти лет бо-

лезнь прогрессировала от синусовой брадикардии до
«ареста синусового узла» с дальнейшим развитием раз-
личных типов эктопических аритмий. У ее сестры в воз-
расте 23 лет развились "молчание" предсердий и це-
ребральная эмболия. J.C. Beer и B. Meithae [14] также
описали семейную форму болезни синусового узла (у
3-х из 4-х детей этой семьи).

СССУ оказался сцепленным с мутациями гена на-
триевого сердечного канала (SCN5A) [15]. Обнаруже-
ны 3 вида мутаций этого гена: миссенс – мутации
(T2201, P1298L, G1408R, R1632H), внутрирамочная
делеция (del F1617), нонсенс – мутация (R1623X).

У 10 детей из 7 семей диагноз СССУ был поставлен
в первые 10 лет жизни, причем у четырех из них - еще
во внутриутробном периоде. Пятеро детей из трех се-
мей оказались гетерозиготными носителями мутаций
гена SCN5А. Мутации были обнаружены в 5 различных
аллелях этого гена. Установлен аутосомно – рецессив-
ный тип наследования СССУ у этих больных.

В основе СССУ может лежать также патология гена
HCN4, локализованного на хромосоме 15. Нарушение
работы ионных каналов приводит к замедлению ско-
рости спонтанной деполяризации и уменьшению часто-
ты синусового ритма.

Цель исследования
Оценить прирост наследственной отягощенности син-

дрома слабости синусового узла в семьях г. Краснояр-
ска и характер временных показателей вариабельно-
сти сердечного ритма (ВСР) у больных с СССУ.

Материал и методы
Из базы данных кафедры терапии №1 были отобра-

ны 33 семьи с первичным, наследственным СССУ. Из
этих 33-х семей были взяты данные клинико – инстру-
ментального исследования 9 пробандов и 42 их род-
ственников I, II, III степени родства. Среди пробандов
было 5 женщин и 4 мужчин, средний возраст составил
58 ±0,18лет. У 2-х пробандов был имплантирован элек-
трокардиостимулятор (ЭКС) в связи с декомпенсиро-

Рисунок 1. Семейная агрегация синдрома слабости синусового узла
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ванным вариантом СССУ. Среди 42-х родственников
было 18 мужчин и 24 женщины (средний возраст
48±0,15 лет).

К 2006 г. из 9 пробандов 1 умер. Число родственни-
ков I, II и III степени родства возросло до 51 (4 умерли,
дополнительно были обследованы 13 родственников).

Всем пробандам и их родственникам в 1990 и в
2005-2006 г.г. проводили клиническое исследова-
ние, ЭКГ, холтеровское мониторирование ЭКГ, атропи-
новую пробу, чреспищеводную стимуляцию левого
предсердия, ЭхоКГ, велоэргометрию, кардиоритмогра-
фию. Последний метод исследования выполнялся у
больных только в 2005-2006 г.г.

Статистическую обработку материала проводили с
помощью программы «Statistica». Для сравнения полу-
ченных средних показателей применялся критерий t Фи-
шера – Стьюдента; для сравнения величин, выражен-
ных в процентах, использовали критерий χ2.

Результаты и обсуждение
Частота СССУ в семьях в 1990 г. составляла 31%, что

значимо превышает частоту этой патологии в популя-
ции г. Красноярска (0,0296%) и свидетельствует о ге-
нетической детерминированности этого синдрома. В
2005 – 2006 г.г. семейное накопление заболевания до-
стигло 35% (18 больных СССУ из 51). Выявлено 5 но-
вых случаев латентного варианта СССУ (2 дочери,
сын, племянник и племянница).

В семьях пробандов с СССУ к 2005 г. отмечен досто-
верный прирост данной патологии среди сыновей (с
16% до 29%), дочерей (с 50% до 71%), племянни-
ков (c 33% до 50%) в 2005 году и племянниц (c 0%
до 20%) (рис.1). Наибольшее количество случаев
СССУ регистрировалось среди лиц женского пола (до-
чери – до 71%, сестры - до 83%).

В 9 семьях среди 13 родственников с компенсирован-
ным в 1990 г. СССУ за 15 лет наблюдения только у 1-го
из них произошел переход в декомпенсированный ва-
риант СССУ. У этой родственницы в клинической карти-
не заболевания появились признаки церебральной
ишемии: головокружения, обмороки, при чреспищевод-
ной стимуляции левого предсердия – паузы до 4-х с после
медикаментозной вегетативной блокады (МВБ).

За 15-летний период 1 пробанд и 4 больных род-
ственника умерли. Причина смерти, по данным спра-
вок, выданных семьям, - острая коронарная недоста-
точность (у четверых). Однако, учитывая, что все эти па-
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Рисунок 2. Родословная семьи В. (1990 г.)
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Рисунок 3. Родословная семьи В. (2005 г.)

Показатель СССУ Здоровые

(n=13) родственники p

(n=16)

СКО I 0,06±0,04 0,06±0,03 >0,05

СКО II 0,08±0,04 0,06±0,03 >0,05

СКО III 0,08±0,04 0,07±0.04 >0,05

Индекс напряжения I 71,33 ±49,1 240,77±389,75 >0,05

Индекс напряжения II 74,11±73,97 197,31±255,8 >0,05

Индекс напряжения III 43,67±24,58 124,69±154,39 >0,05

Коэффициент корреляции

быстрых волн к

пневмотахограмме I 16,25±16,55 36±21,63 <0,05

Коэффициент корреляции

быстрых волн к

пневмотахограмме II 30,75±20,24 30,09±12,57 >0,05

Коэффициент корреляции

быстрых волн к

пневмотахограмме III 25,88±20,46 33,36±17,10 >0,05

pRR 50 I 28,33±22,45 14,77±18,51 >0,05

pRR 50 II 17,00±17,39 7,54±8,37 >0,05

pRR 50 III 25,89±21,68 14,54±17,00 >0,05

СКО (средне-квадратичное отклонение) - показатель регуляции сер-

дечного ритма парасимпатической нервной системы - в норме соста-

вляет 0,05 – 0,07; индекс напряжения является симпатическим

показателем, его норма – 80-150 у.е.; коэффициент корреляции (от-

ношение быстрых волн в пневмотахограмме; в норме должен быть

более 20%); RR 50 – число RR – интервалов, отличающихся от сосед-

них более чем на 50 мс; pRR 50 – отношение RR50 к общему числу

RR интервалов, в норме превышает 5.

Таблица. Показатели кардиоритмографии у больных

СССУ и их здоровых родственников
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циенты были с компенсированным вариантом СССУ, ве-
роятнее всего, причины смерти их не были связаны с
этой патологией. У 1 пробанда с декомпенсированным
вариантом СССУ развилась хроническая форма фибрил-
ляции предсердий. Таким образом, при анализе осо-
бенностей течения СССУ обращало на себя внимание
чрезвычайно медленное его прогрессирование.

В качестве примера семейной отягощенности СССУ
приводим одну из родословных обследуемых нами се-
мей с этой патологией (рис. 2).

У женщины 58 лет, её брата 54 лет и 2-х сестер 50
и 48 лет с помощью клинико-инструментального об-
следования в 1990 г. верифицирован диагноз СССУ. Дав-
ность заболевания у них не установлена. Первые жа-
лобы, которые можно связать с СССУ, появились у всех
больных после достижения 50–летнего возраста. У од-
ной из сестер к этому времени развилась гипертони-
ческая болезнь; у одного из братьев гипертоническая
болезнь к моменту обследования сочеталась с ИБС. Учи-
тывая явно наследственный характер СССУ в данной
семье, есть основание полагать, что ИБС, гипертоничес-
кая болезнь и СССУ развивались у больных независи-
мо друг от друга. На предыдущих ЭКГ регистрирова-
лась синусовая брадикардия.

К 2005 году пробанд, её брат и сестра умерли, при-
чина смерти – острая коронарная недостаточность. К
этому времени диагностирован новый случай СССУ (ла-
тентный вариант) у племянницы пробанда 50 лет,
очевидно, достигшей определенного возрастного пика
в онтогенезе (рис. 3).

У всех больных с СССУ отношение числа быстрых
волн к пневмотахограмме были менее необходимого
показателя (20%). Это свидетельствует о преоблада-
нии тонуса симпатической нервной системы и сниже-
нии вариабельности сердечного ритма (табл.).

Заключение
За 15 лет зарегистрирован прирост семейной отя-

гощенности по СССУ с 31% до 35%; при этом обнару-
жен достоверный прирост больных СССУ среди доче-
рей с 50% до 71%, среди племянников - с 33 % до
50%, племянниц - c 0% до 20%, а также подтвержде-
но преобладание наследования СССУ по женской ли-
нии. Анализ вариабельности сердечного ритма может
использоваться для диагностики СССУ. Следует отме-
тить чрезвычайно медленное прогрессирование семей-
ного СССУ.
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