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СИНДРОМ УКОРОЧЕННОГО ИНТЕРВАЛА QT
(КЛИНИКА, ДИАГНОСТИКА, ЛЕЧЕНИЕ)

И. И. Гукасова

Научный центр сердечно-сосудистой хирургии им. А. Н. Бакулева (дир. – академик РАМН Л. А. Бокерия)
РАМН, Москва

Общеизвестно, что удлиненный интервал QT

ассоциируется у многих с риском внезапной

сердечной смерти. Однако о прогностической зна-

чимости укороченного интервала QT известно мало.

Укороченный интервал QT характеризуется на-

личием в анамнезе пациента случаев внезапной

сердечной смерти у родственников, короткими

рефрактерными периодами предсердий и желу-

дочков и возможностью индукции фибрилляции

желудочков во время проведения электрофизио-

логического исследования. 

Фибрилляция желудочков (ФЖ) – основная

причина, приводящая к внезапной сердечной смер-

ти. У большинства пациентов присутствуют явные

структурные изменения сердца, однако у некоторых

органическое поражение сердца не может быть

идентифицировано. В таком случае фибрилляция

желудочков считается идиопатической. Несмотря

на то, что внезапная смерть в отсутствие сердечного

заболевания является редким случаем, клиническая

значимость данного явления высока в силу того, что

ему чаще подвержены молодые, в целом здоровые

люди. В связи с этим неоспорима важность клини-

ческих, электрокардиографических и других мето-

дов диагностики для прогнозирования возможнос-

ти возникновения фибрилляции желудочков.

Впервые связь укорочения интервала QT и жиз-

неугрожающих сердечных аритмий отмечена в ра-

боте L. Fei и A. Camm в 1995 г. у больных с идиопа-

тическими желудочковыми тахиаритмиями. Крите-

рии удлинения интервала QT достаточно хорошо от-

работаны, в то время как определению его укороче-

ния не уделялось столь активного внимания. P. Rau-

taharju и соавт. на основании обследования 14379 па-

циентов вывели формулу, уточняющую предиктор-

ные значения интервала QT, обозначенные как QTp:



АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, № 4, 2005

QTp=656/(1+ЧСС/100). В данном исследовании

продолжительность QT менее 88% от QTp свидетель-

ствует о низкой распространенности укорочения

интервала QT среди здоровых лиц. Сам термин

«идиопатический короткий интервал QT» был пред-

ложен I. Gussak и соавт. в 2000 г. [9]. Позднее выде-

лены две основные формы данного синдрома:

1) постоянное идиопатическое (частотно-неза-

висимое) укорочение интервала QT, при котором

величина интервала не изменяется в зависимости

от длины цикла; 

2) парадоксальное (брадизависимое) укороче-

ние интервала QT, при котором наблюдаются эпи-

зоды брадиаритмии и укороченный интервал QT, а

также транзиторные изменения Т-волны, которые

авторы интерпретируют как нарушенную реполя-

ризацию при внезапном увеличении интервала RR.

Прогностическое значение укорочения интер-

вала QT было исследовано в работе A. Algra и со-

авт. [1]. Авторы отметили, что как удлинение, так

и укорочение интервала QT является прогности-

чески неблагоприятным признаком, ассоцииро-

ванным с риском внезапной сердечной смерти.

Укорочение корригированного интервала QT (QTc

менее 400 мс) было ассоциировано с двойным ри-

ском внезапной смерти по сравнению с больны-

ми с его нормальными значениями (QTc от 400

до 440 мс). Аналогичный риск наблюдался при

среднем значении QTc более 440 мс.

Для определения возможной роли укорочения

интервала QT в патогенезе внезапной сердечной

смерти проводилось большое количество исследо-

ваний как русскими, так и зарубежными специа-

листами. Основным направлением являлось вы-

явление тех факторов, которые насторожили бы

врача и заставили его обратить внимание на дан-

ного пациента, провести весь спектр необходимых

исследований. В первую очередь к ним относятся:

– наличие синкопальных состояний у обследу-

емого пациента и укорочение интервала QT на 12-

канальной электрокардиограмме;

– наличие в семье обследуемых пробандов случа-

ев внезапной смерти в молодом возрасте (до 45 лет);

– отсутствие у погибших родственников выяв-

ленных на аутопсии пороков сердца, поражения

коронарных сосудов, заболеваний миокарда, ин-

сульта и хронических заболеваний при жизни, ко-

торые могли бы стать причиной смерти;

– исключение у всех пробандов на основании

предварительного обследования (физикальный ос-

мотр, стандартные лабораторные тесты, 12-каналь-

ная электрокардиография, эхокардиография, тред-

мил-тест, 24-часовое суточное мониторирование

ЭКГ по Холтеру) поражения миокарда или коронар-

ных сосудов, пороков сердца, жизнеугрожающих

нарушений ритма – полной атриовентрикулярной

блокады, синдрома слабости синусного узла, желу-

дочковых и суправентрикулярных тахиаритмий;

– исключение у пробандов, имеющих синко-

пальные состояния в анамнезе, эпилепсии и орто-

статической гипотензии.

Оценка интервала QT проводится на основании

формулы P. Rautaharju: QTp=656/(1+ЧСС/100), где

QTp – долженствующее предикторное значение

QT, а QTp88 – значение 88% от продолжительнос-

ти QTp. Согласно существующим рекомендациям,

укороченным считается значение QT для данной

ЧСС, меньшее QTp88.

По данным ЭКГ-исследования и суточного мо-

ниторирования ЭКГ по Холтеру длительность ин-

тервала QT у таких пациентов всегда остается не бо-

лее 300 мс (QTc менее 320 мс) независимо от частоты

сердечных сокращений (ЧСС), возраста больного и

времени исследования. Внезапная смерть у пациен-

тов с укороченным интервалом QT может наблю-

даться во всех поколениях семьи, как у мужчин, так

и у женщин, и наследуется по аутосомно-доминант-

ному признаку. У данной группы пациентов при ау-

топсии после внезапной смерти не было выявлено

структурных и органических поражений сердца.

Постоянное частотно-независимое укорочение

интервала QT (укороченный QT легче идентифици-

ровать при низкой частоте сердечных сокращений,

однако даже при высокой частоте сердечных сокра-

щений значения QT остаются меньше нормальных,

что делает постановку диагноза возможной у ново-

рожденных) связывают с генетически детермини-

рованным укорочением потенциала действия. Мо-

лекулярным субстратом укороченного интервала

QT является нарушение функционирования ион-

ных каналов клеточных мембран кардиомиоцитов.

К укорочению интервала QT могут приводить

уменьшение тока ионов натрия и кальция в клетку

либо увеличение выхода тока ионов калия из клет-

ки. Реполяризация желудочков характеризуется ба-

лансом между потоком ионов натрия и кальция

внутрь клетки и калия – из клетки. Изменения

процессов реполяризации желудочков, в том числе

мутации белков калиевых каналов, могут приво-

дить к возникновению угрожающих жизни арит-

мий. В настоящее время выделены гены, мутации в

которых ответственны за проявления синдрома

укороченного QT: 1) две миссенс-мутации гена

HERG (KCNH2), кодирующего быстрый компонент

калиевого тока с задержанным выпрямлением фа-

зы реполяризации (Ikr), способствующие усилению

функции калиевого канала («gain of function»), ас-

социированы с 1-м типом синдрома укороченного

QT (SQT1) [3]; 2) мутации гена KCNQ1 (KvLQT1),

приводящие к усилению функции медленного ком-

понента калиевого тока с задержанным выпрямле-

нием фазы реполяризации (Iks), ассоциированыА
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со 2-м типом синдрома укороченного QT (SQT2)

[2]; 3) недавно выявленные мутации гена KCNJ2

(Kir2.1), приводящие к усилению функции Ik1 ком-

понента калиевого тока, ассоциированы с 3-м ти-

пом синдрома укороченного QT (SQT3) [11]. Одна-

ко следует отметить, что подобные мутации встре-

чаются не столь часто. Так, F. Gaita и соавт. [6] вы-

явили лишь мутации гена HERG в 2-х из 6 семей с

наследуемым синдромом укороченного QT. Вполне

обоснованно будет предположить, что, возможно,

существуют мутации других генов, как это наблю-

дается при синдроме удлиненного QT.

Некоторые исследования свидетельствуют о

том, что укорочению интервала QT могут способст-

вовать вторичные (внешние) факторы: увеличение

частоты сердечных сокращений (которая находится

в линейной зависимости от ЭРП и интервала QT),

гипертермия, увеличение содержания кальция или

калия в плазме крови, ацидоз и изменения вегета-

тивной нервной системы [6]. Парадоксальное (бра-

дизависимое) укорочение интервала QT связывают

с прямым действием медиаторов парасимпатичес-

кой нервной системы, ингибирующих кальциевый

ток и активирующих калиевый и ацетилхолиновый

токи. Очевидно, что, как и в случае удлиненного

интервала QT, речь может идти о врожденном и

приобретенном синдроме укороченного интервала

QT, когда возможны различные генетические вари-

анты заболевания и патогенетические механизмы.

Для понимания сущности синдрома укорочен-

ного интервала QT необходимо помнить, что интер-

вал QT представляет собой графическое отражение

реполяризации желудочков на ЭКГ и что существу-

ет постоянная взаимосвязь между эффективным ре-

фрактерным периодом (ЭРП) желудочков и интер-

валом QT. Электрофизиологическое исследование,

проводимое у этих пациентов, подтвердило, что

ЭРП предсердий и желудочков короче нормальных

значений, что предрасполагает к развитию аритмий

по механизму риентри. Изменение длительности

рефрактерного периода миокарда является важным

параметром уязвимости электрической активности

сердца, приводящим к возникновению фибрилля-

ции предсердий и желудочков. Очевидно, что асин-

хронизм реполяризации любой природы повышает

аритмогенную активность миокарда.

Молекулярный субстрат, предрасполагающий к

укорочению интервала QT, может быть выражен

как в желудочках, так и в предсердиях. Помимо на-

следуемой возможности внезапной смерти и ин-

дукции желудочковой аритмии у некоторых паци-

ентов также отмечалась фибрилляция предсердий

и короткий рефрактерный период предсердий.

Учитывая высокую частоту встречаемости фибрил-

ляции предсердий у данной категории пациентов,

необходимо отметить, что в некоторых случаях,

особенно у молодых людей, она может являться

единственным проявлением синдрома укорочен-

ного интервала QT.

Из-за высокой частоты внезапной сердечной

смерти единственной альтернативой для пациен-

тов с синдромом укороченного интервала QT явля-

ется имплантация кардиовертера-дефибриллятора

(ИКД) [4, 13]. Одной из особенностей, с которой

сталкивались исследователи при имплантации

ИКД пациентам с синдромом укороченного интер-

вала QT, являлась вероятность, хотя и не частая,

гиперчувствительности зубцов Т и соответственно

немотивированных разрядов, так как укороченно-

му интервалу QT постоянно сопутствует значитель-

ное повышение амплитуды Т-зубцов. Поэтому в

отличие от пациентов с синдромом удлиненного

интервала QT, двойная чувствительность R- и Т-

зубцов должна быть меньше при укороченном QT,

так как Т-зубец появляется рано после начала ин-

тервала RR и чувствительность наименьшая в ран-

ней фазе алгоритма чувствительности после рас-

познавания зубца R. В настоящее время разными

производителями ИКД установлены различные ал-

горитмы для предотвращения гиперчувствитель-

ности высокоамплитудных сигналов Т-зубцов, и

наиболее подходящими среди них представляются

мультипрограммируемые алгоритмы. Тем не менее

вне зависимости от различных алгоритмов чувст-

вительности необходимым условием для индиви-

дуальной адаптации параметров чувствительности

является такая позиция электрода, которая гаран-

тирует постоянный и высокий сигнал зубца R.

F. Gaita и G. Giusteto и соавт. [5] провели иссле-

дование по изучению эффективности применения

различных антиаритмических препаратов (ААП)

при синдроме укороченного интервала QT. По-

скольку проведенные исследования показали воз-

можность повышения активности быстрого ком-

понента калиевого тока с задержанным выпрямле-

нием фазы реполяризации (Ikr) в результате мута-

ции гена HERG, авторы решили протестировать

ААП III класса типа соталола и ибутилида, являю-

щиеся селективными блокаторами Ikr. Однако ока-

залось, что эти препараты не удлиняли интервал

QT. По-видимому, мутации приводят к потере не-

которых физиологических регуляторных механиз-

мов, и Ikr становятся нечувствительными к лекар-

ствам, оказывающим специфическое действие на

эти каналы [3]. Хинидин же приводил к значитель-

ному удлинению интервала QT и к его конечной

нормализации, а также к нормализации ЭРП желу-

дочков и предотвращению индукции ФЖ. Более

того, хинидин способствовал явной нормализации

сегмента ST и уширению зубца T. Механизм дейст-

вия хинидина при синдроме укороченного QT не

до конца ясен, но предполагается, что удлинение А
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интервала QT происходит благодаря его сродству к

Ikr компоненту калиевого канала в открытом состо-

янии и его способности блокировать Iks компонент

калиевого канала [7]. В исследование был вклю-

чен 21 пациент, из них 10 имплантировали ИКД,

а 11 пациентам имплантацию не проводили (2-м в

связи с маленьким возрастом, а 9 отказались от им-

плантации ИКД). Гидрохинидин получали 11 па-

циентов без ИКД, а также 5 пациентов с импланти-

рованными ИКД и симптоматичными эпизодами

фибрилляции предсердий. У пациентов, получав-

ших гидрохинидин, интервал QT увеличился от

271±13 мс до 347±33 мс (p<0,005), а QTс увеличил-

ся от 297±15 мс до 397±25 мс (p<0,0005). У 6 из

11 пациентов была выявлена мутация гена HERG,

а у остальных 5 больных известных в настоящее

время мутаций найдено не было. Повторное элект-

рофизиологическое исследование было проведено

9 взрослым пациентам, получающим гидрохини-

дин: ЭРП желудочков достигал значения более

200 мс у всех пациентов, и ФЖ не индуцировалась.

Средний период наблюдения составил 17±13 мес.

В исследуемой группе летальных исходов не на-

блюдалось, не было зарегистрировано симптома-

тичных или асимптоматичных эпизодов фибрил-

ляции предсердий. Два пациента прекратили при-

ем гидрохинидина по причине развития побочных

эффектов со стороны желудочно-кишечного трак-

та. Как уже указывалось выше, одной из характер-

ных особенностей синдрома укороченного QT яв-

ляется отсутствие зависимости длительности QT от

ЧСС. У 3-х пациентов, получавших хинидин, при

проведении стресс-теста отмечалось восстановле-

ние нормальной зависимости интервала QT от

ЧСС [14]. Хинидин может также оказаться полез-

ным в предотвращении немотивированных разря-

дов (в связи с гиперчувствительностью высокоамп-

литудных зубцов Т) у пациентов с синдромом уко-

роченного интервала QT и имплантированными

ИКД [13]. Таким образом, требуются дальнейшие

исследования и отдаленные результаты наблюде-

ния для оценки эффективности хинидина у паци-

ентов с синдромом укороченного интервала QT.

Клинический пример. Группой ученых итальян-

ского госпиталя Maruriziano Umberto под руковод-

ством проф. Fiorenzo Gaita в 2003 г. проведено ис-

следование нескольких семей, члены которых име-

ли укороченный интервал QT на ЭКГ и случаи вне-

запной смерти. На основании анамнеза выделены

основные (синкопальные состояния, остановка

сердца) и косвенные (сердцебиение, боль в области

сердца, фибрилляция предсердий) признаки, а так-

же возможность индукции фибрилляции желудоч-

ков во время программируемой стимуляции сердца.

Трое пациентов (двое взрослых и один ребе-

нок) из одной семьи с интервалом QT, не превы-

шающим 280 мс, имели в анамнезе синкопальные

состояния и эпизоды сердцебиения, и в одном

случае наблюдалась внезапная смерть. Всем паци-

ентам проведено клиническое обследование,

включающее физикальное исследование, серию

ЭКГ, нагрузочные тесты, суточное мониторирова-

ние ЭКГ по Холтеру, эхокардиографическое ис-

следование, ЭКГ высокого разрешения, магнит-

но-резонансную томографию.

На рис. 1 представлены наследственные изме-

нения ЭКГ исследуемой семьи. 

Пациент 1 (IV, № 3) – 35-летний мужчина с

синкопальными состояниями в анамнезе и эпизо-

дами фибрилляции предсердий при физической

нагрузке. С помощью электрокардиографическо-

го исследования и суточного мониторирования

ЭКГ зарегистрированы частые мономорфные же-

лудочковые экстрасистолы с морфологией блока-

ды правой ножки пучка Гиса, отклонение электри-

ческой оси сердца влево, указывающие на проис-

хождение экстрасистол из проекции задней ветви

левой ножки пучка Гиса.

Интервал QT во всех иссле-

дованиях колебался от 240

до 280 мс, QTс не превышал

280 мс (рис. 2).

Пациент 2 (IV, № 2), сес-

тра 1-го пациента, предъяв-

ляла жалобы на перебои в

работе сердца, сопровожда-

ющиеся головокружением.

QT-интервал на ЭКГ от 220

до 250 мс. За время монито-

рирования ЭКГ по Холтеру

зарегистрированы экстра-

систолы той же морфоло-

гии, но с разными интерва-

лами сцепления. Во время

физической активности вы-
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Укороченный интервал QT

Внезапная смерть

Укороченный интервал QT
и внезапная смерть
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Рис. 1. Наследственные изменения ЭКГ обследуемой
семьи.

Рис. 2. ЭКГ пациента 1. Ритм
синусовый, ЧСС 75 уд/мин, QT
260 мс.
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явлено укорочение интервала QT при увеличении

частоты сердечных сокращений.

Пациент 3 (V, № 1) 6-летний сын пациента 2, у

которого в 8-месячном возрасте зарегистрирована

остановка сердца в ответ на адренергический

стресс (шум). Проведены успешные реанимаци-

онные мероприятия, включающие наружную кар-

диоверсию. На ЭКГ ребенка имелись изменения

интервала QT, аналогичные изменениям на ЭКГ

у матери и дяди. 

При проведении большого спектра клиничес-

ких обследований органических поражений серд-

ца не было выявлено ни в одном случае.

У пациентов 1 и 2 был брат, который умер вне-

запно в возрасте 3-х месяцев (IV, № 4), а их отец

умер внезапно в возрасте 39 лет. Кроме того, трое

членов семьи также умерли внезапно. Бабушка

умерла в возрасте 49 лет на фоне полного здоро-

вья. У нее были две сестры, одна из которых также

умерла внезапно. У другой сестры внезапно умер

сын в возрасте 39 лет. Электрокардиографическое

исследование этим больным не проводилось.

Пациентам 1 и 2 проведено электрофизиологи-

ческое исследование (программируемая стимуляция

желудочков: верхушка правого желудочка и вывод-

ной тракт). Стимуляция проводилась на 2-х базовых

частотах с использованием 2-х экстрастимулов.

Установка катетера в области верхушки право-

го желудочка привела к возникновению фибрил-

ляции желудочков у обоих пациентов. ЭРП не

превышал 150 мс, независимо от места стимуля-

ции или длительности цикла базового ритма. Кро-

ме того, при проведении программируемой стиму-

ляции правого желудочка с использованием 2-х

экстрастимулов у обоих пациентов индуцирована

фибрилляция желудочков (рис. 3). При проведе-

нии антеградной стимуляции фибрилляция пред-

сердий вызвана у одного пациента.

После исследования пациентам вводился фле-

каинид в дозе 10 мг/кг в течение 10 минут. Обще-

известно, что флекаинид является блокатором на-

триевых каналов и удлиняет ЭРП. После введения

флекаинида проводилась программируемая сти-

муляция желудочков. У пациентов наблюдалось

увеличение ЭРП, и фибрилляция желудочков не

индуцировалась.

Обоим пациентам с профилактической целью

имплантирован кардиовертер-дефибриллятор и

подобрана антиаритмическая терапия, преимуще-

ственно препаратами класса IС. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Клиническое значение укорочения интервала

QT у асимптоматичных лиц остается невыяснен-

ным. Часто дети и подростки не предъявляют ни-

каких жалоб и могут считаться практически здо-

ровыми по данным стандартного клинического

обследования. Целенаправленный сбор анамнеза

и семейное ЭКГ-обследование выявляет у них

случаи внезапной смерти у родственников и уко-

рочение интервала QT у членов семьи, также стра-

дающих синкопальными состояниями. Это дает

основание предполагать значение роли укорочен-

ного интервала QT в патогенезе внезапной смерти

у погибших родственников.

В настоящее время генетический скрининг

синдрома укороченного интервала QT находится в

стадии исследования. В связи с этим решающая

роль отводится анализу ЭКГ больных и прогнози-

рованию на основании ее параметров возникнове-

ния аритмий, угрожающих жизни, так как зачас-

тую первым симптомом данного заболевания яв-

ляется внезапная сердечная смерть у физически

здоровых людей. Риск внезапной смерти присут-

ствует на протяжении всей жизни, как у детей в

возрасте до одного года, так и у взрослых пациен-

тов старше 60 лет.

Открытым остается вопрос о первичности диа-

гноза. Молекулярно-генетические исследования

подтверждают многие общие патогенетические

механизмы развития синдромов с высоким рис-

ком внезапной сердечной смерти, и не исключе-

но, что со временем они будут объединены в раз-

личные клинико-генетические варианты одного

заболевания. Однако в клинической практике це-

лесообразно выделение диагноза укороченного

интервала QT как основного у больных группы ри-

ска (лица с отягощенным семейным анамнезом по

случаям внезапной сердечной смерти и/или син-

копальными состояниями неясной этиологии),

при отсутствии характерных признаков других за-

болеваний типа синдрома Бругада, аритмогенной

дисплазии правого желудочка и др., более полно

клинически очерченных на сегодняшний день. Но

и при отсутствии данных заболеваний укорочение

интервала QT может быть важным фиксирован- А
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Рис. 3. Фибрилляция желудочков, индуцированная
программируемой стимуляцией из выводного тракта
правого желудочка двумя экстрастимулами с интер-
валами сцепления 170 и 150 мс.
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Внезапная сердечная смерть (ВСС) чаще всего

является следствием желудочковых тахи-

аритмий [2]. Причины возникновения жизнеугро-

жающих желудочковых аритмий (ЖА) достаточно

разнообразны. Зачастую развитие ВСС не удается

удовлетворительно объяснить существующим ише-

мическим или воспалительным поражением миокар-

да. В настоящее время, когда развитие современной

аритмологии сопряжено с активным развитием мо-

лекулярно-генетических методов исследования, по-

явилось понимание генетических аспектов патогене-

за аритмий. ВСС может быть следствием генетически

детерминированных заболеваний, в основе которых

лежат изменения (мутации) в генах, кодирующих

ионные каналы, их модификаторы и модуляторы,

структурные и саркомерные белки миокарда, клини-

чески проявляющиеся нарушениями ритма сердца.

Наиболее активно изучаемыми в последнее вре-

мя являются аритмии, связанные с мутациями в ге-

нах, отвечающих за функционирование ионных ка-

налов (калиевого или натриевого), экспрессирую-

щихся в миокарде. Данные генетически детермини-

рованные аритмии относят к группе каналопатий и,

учитывая наличие наследственно обусловленного

нарушения образования и/или распространения

электрического импульса, их также называют бо-
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ным дополнительным диагнозом или признаком,

определяющим конкретный риск развития жизне-

угрожающих аритмий и внезапной смерти, про-

гноз и тактику лечения больного. Поэтому выяв-

ление на ЭКГ укороченного интервала QT, осо-

бенно ниже 80% от должного значения, даже у

асимптоматичных больных требует исключения

заболеваний с риском развития жизнеугрожаю-

щих аритмий на основании данных семейного

анамнеза и комплексного кардиологического об-

следования, включающего при необходимости

электрофизиологическое обследование. С другой

стороны, наличие в семье случаев внезапной

смерти в молодом возрасте, синкопальных состо-

яний неясной этиологии требует исключения син-

дрома укороченного интервала QT.
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