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Синдром удлиненного интервала Q-T (СУИ Q-
T) представляет собой сочетание увеличения дли-
тельности интервала Q-T на стандартной ЭКГ и
полиморфной желудочковой тахикардии (ЖТ) типа
«пируэт» (torsade de pointes).

ЖТ типа «пируэт» имеет специфическую кон-
фигурацию в виде синусоидального изменения ам-
плитуды и направления основного вектора комп-
лекса QRS относительно базовой изолинии ЭКГ.

Пароксизмы ЖТ клинически проявляются эпи-
зодами потери сознания и нередко заканчиваются
фибрилляцией желудочков, являющейся непосред-
ственной причиной внезапной смерти.

В 1856 г. Meissner наблюдал девочку с врож-
денной глухотой, внезапно потерявшую сознание и
умершую в школе в момент, когда ей сделали пуб-
личное замечание. Два ее брата также внезапно
скончались на фоне стресса [26].

В 1901 г. Morguio наблюдал уругвайскую семью
в которой семеро детей внезапно потеряли созна-
ние и умерли. В 1953 г. Muller сообщил об измене-
ниях ЭКГ у мальчика с врожденной глухотой, про-
являющихся брадикардией, изменениями сегмен-
та ST и удлинением интервала Q-T [26].

В 1957 г. норвежские терапевты A. Jervell и F.
Lange-Nielsen впервые представили полное описа-
ние СУИ Q-T как семейно-наследственное забо-
левание, для которого были характерны врожден-
ная глухота, значительное удлинение интервала Q-
T на ЭКГ и повторные обмороки, связанные с на-
рушениями ритма сердца. В ряде случаев эти об-
мороки заканчивались смертью больного в детс-
ком возрасте [28].

В 1963 г. итальянские исследователи С. Romano
и соавт. описали другой вариант CУИ Q-Т с эпизо-
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дами обморока у 3-месячной девочки, слух у ко-
торой был нормальным [29].

В 1964 г. O. Ward сообщил о СУИ Q-Т с обмо-
роками, но без глухоты, у членов одной семьи
(мальчика, сестры и матери). У брата и сестры во
время обморока была зарегистрирована фибрил-
ляция желудочков [34].

В 1980 г. Schwartz показал, что СУИ Q-T отли-
чается большой вариабельностью клинических
проявлений и, в частности, может встречаться у
больных с нормальной протяженностью интерва-
ла Q-T (при записи обычной поверхностной ЭКГ).
Эти данные имеют большое значение для клини-
ческой и судебно-медицинской практики [26].

За минувшие 30 лет кардиологами и кардиохи-
рургами опубликованы сотни случаев врожденно-
го СУИ Q-T [7, 8, 9, 13, 17, 18, 31, 32, 33 и др.].

Самое большое проспективное исследование
синдрома включает 328 семей (International LQTS
Registry). 147 пациентов из этих семей умерли вне-
запно в возрасте до 50 лет. В 57% случаев смерть
наступила в возрасте до 20 лет [21, 30].

В России наибольшее число наблюдений с дан-
ными синдромами к 1999 г. имелось у Московско-
го проф. М.А. Школьниковой – 148 семей. Анализ
всех случаев внезапной смерти показал, что в 68%
случаев она наступала в возрасте до 35 лет [17,
18].

Классификация СУИ Q-T
Существует несколько критериев, положенных

в основу классификации [10-18].
I. По этиологии:
1. Врожденный (идиопатический, семейный):
а) наследственные формы: синдром Джервел-

ла-Ланге-Нильсена (сочетание приступов потери
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сознания и внезапной смерти с врожденной глухо-
немотой) и синдром Романо-Уорда (аналогичный
синдром без врожденной глухонемоты);

б) спорадические формы, обусловленные спон-
танными мутациями.

2. Приобретенный (вторичный):
а) острый (удлинение Q-T, причиной которого

является острое состояние);
б) хронический (удлинение интервала Q-T при

хроническом заболевании).
II. По клиническим проявлениям.
1. Бессинкопальный:
а) изолированное удлинение интервала Q-T (фе-

номен УИ Q-T);
б) скрытая форма (синкопальные состояния и

удлинение интервала Q-T не регистрируются).
2. Синкопальный (собственно СУИ Q-T):
а) синкопальные состояния на фоне удлинения

интервала Q-T;
б) синкопальные состояния в отсутствие удли-

нения интервала Q-T.
Популяционная частота синдрома Джервелла-

Ланге-Нильсена составляет 1:100000 – 1:200000,
синдрома Романо-Уорда 1:10000 – 1:15000 [1, 4, 5,
16].

Этиология и патогенез
Недавно проведенные исследования показали,

что в основе врожденных (наследственных) СУИ
Q-T лежат мутации генов, ответственных за син-
тез компонентов калиевых, натриевых и кальцие-
вых каналов, которые регулируют ионные токи че-
рез мембрану кардиомиоцитов в период ее репо-
ляризации. В литературе описаны шесть типов
врожденного СУИ Q-T в зависимости от локали-
зации мутировавшего гена [19, 22, 23, 24, 25, 26, 31,
32].

1 тип – ген KVLQT1 (LQT1) на коротком пле-
че 11-й хромосомы 11р15,5 кодирует структуру -
субъединицы медленных калиевых каналов;

2-тип – ген H ERG (LQT2) на длинном плече
7-й хромосомы 7 g35-36 кодирует структуру -
субъединицы быстрых калиевых каналов;

3-й тип – ген SCN5A (LQT3) на коротком пле-
че 3-й хромосомы 3р21-24 кодирует структуру бел-
ка натриевых каналов;

4-й тип – ген LQT4 на длинном плече 4-й хро-
мосомы 4g25-27 (изучен недостаточно);

5-й и 6-й типы – гены KCNE1 и KCNE2 (LQT5
и LQT6) на длинном плече 21й хромосомы 21g22,
1-22, отвечают за синтез -субъединиц медленных
и быстрых калиевых каналов соответственно.

В результате указанных генных мутаций разви-
вается дисфункция ионных каналов, что приводит
к увеличению времени общей электрической ак-
тивности желудочков и удлинению интервала Q-T
на ЭКГ [6, 14]. Как уменьшение активности кали-
евых каналов, так и увеличение активности натри-
евых и кальциевых каналов приводит к тому, что
удлиняется реполяризация желудочков. Для каж-
дого локуса описаны десятки мутаций, приводя-

щих к возникновению СУИ Q-T. Синдром Рома-
но-Уорда, который наследуется по аутосомно-до-
минантному типу, может развиться при наличии
мутации в любом из шести генов. Синдром Джер-
велла-Ланге-Нильсена, являясь очень редким, на-
следуется по аутосомно-рецессивному типу, раз-
вивается, когда ребенок от обоих родителей полу-
чает мутантные гены KVLQT1 или KCNE1 [16].

По-видимому, в развитии эпизодов ЖТ типа «пи-
руэт» принимают участие несколько механизмов.
Причем пусковым фактором, скорее всего, явля-
ются триггерные ритмы, связанные с ранними по-
стдеполяризациями, а механизм «re-entry» обес-
печивает существование устойчивых очагов [4].

Другим механизмом возникновения пароксиз-
мов ЖТ типа «пируэт» при врожденном СУИ Q-T
является сопутствующая в части случаев диспла-
зия соединительной ткани, клинически манифести-
рующая пролапсом створок митрального или трех-
створчатого клапана. Резкое провисание створок
клапанного аппарата вызывает механическое раз-
дражение миокарда с формированием эктопичес-
кого гетерогенного очага возбуждения [5].

Рядом авторов указывается генетически пре-
допределенная роль «дефицита магния» в форми-
ровании удлиненного интервала Q-T, сочетающая-
ся с дисплазией соединительной ткани [16].

Клиническая картина
Клинические варианты течения данного синд-

рома [4, 18] включают:
- обмороки и удлинение интервала Q-T;
- удлинение интервала Q-T без синкопальных

состояний в анамнезе;
- синкопальные состояния в отсутствие удли-

нения интервала Q-T на ЭКГ, снятой в покое;
- скрытая форма – «немое», латентное течение

синдрома, при котором у больного нет ни обмо-
рочных состояний, ни удлинения интервала Q-T.

Часто такой вариант синдрома можно диагнос-
тировать только ретроспективно – после внезап-
ной смерти родственников пробанда, считавших-
ся практически здоровыми.

Факторы, провоцирующие обмороки: физичес-
кая нагрузка (48%), гнев, страх и другие стрессо-
вые состояния (38%), плавание, бег (22%), утрен-
нее пробуждение (16%), резкие звуковые раздра-
жители (16%) [4].

Основное клиническое проявление СУИ Q-T –
синкопальные состояния. Они состоят из трех пос-
ледовательно сменяющихся стадий: предсинко-
пальной, синкопальной и восстановительного пери-
ода [6]. Предсинкопальное состояние проявляется
головокружением, общей внезапной слабостью,
потемнением в глазах, сердцебиением, ощущени-
ем тяжести за грудиной, «звоном в ушах». Перед
повторным синкопальным состоянием больные
нередко испытывают чувство тревоги, страха
смерти. Во время собственно синкопального со-
стояния отмечается потеря сознания продолжи-
тельностью от нескольких секунд до 3-5 мин (в
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среднем 1-2 мин). Глубокая утрата сознания с
арефлексией, судорогами тонико-клонического ха-
рактера, непроизвольным мочеиспусканием и де-
фекацией отмечается примерно у половины боль-
ных. Наличие судорог является критерием тяжес-
ти синкопального состояния, так как бессознатель-
ное состояние сопровождается судорогами только
при достаточно продолжительной и глубокой ише-
мии мозга. В постсинкопальном периоде, продол-
жающемся в среднем 0,5-3 ч, больные испытыва-
ют чувство слабости, разбитости, сонливости, го-
ловную боль. Послеприступный сон наблюдается
редко, бывает непродолжительным, поверхност-
ным. Возраст, в котором в большинстве случаев
впервые возникают синкопальные состояния при
врожденном СУИ Q-T, колеблется от первых ме-
сяцев жизни до 16 лет. Тяжесть их может нарас-
тать в препубертантном и пубертантном периодах,
а затем ослабевать [5]. Синкопальные приступы
возникают с различной частотой: у одних больных
они отмечаются несколько раз в день, у других – 1
раз в год или несколько лет (в среднем 2-4 раза в
год). Клиническая картина синкопального состоя-
ния с судорогами напоминает большой эпилепти-
ческий припадок. Отличиями синкопального состо-
яния при СУИ Q-T являются [17, 18] следующие:

1. Возникновение на высоте психоэмоциональ-
ной или физической нагрузки.

2. Пресинкопальное состояние, отличается от
эпилептической ауры (ощущение различных запа-
хов и вкусов, двигательные и речевые автоматиз-
мы, парестезии различных участков тела).

3. Быстрое восстановление сознания и отсут-
ствие анамнестических нарушений в послеприступ-
ный период.

4. Отсутствие у больных изменений личности,
типичных для больных эпилепсией.

У ряда больных приступы могут протекать без
потери сознания и характеризуются внезапно по-
являющейся резкой слабостью. Больной бледне-
ет, садится или ложится, отмечает перебои в ра-
боте сердца, боли в груди или животе. Такой сим-
птомокомплекс расценивают как эквивалент пре-
синкопального состояния [6].

Синкопальные состояния связаны с развитием
приступов политопной пароксизмальной желудоч-
ковой тахикардии типа «пируэт». Они бывают ко-
роткими, спонтанно прекращающимися, но могут
трансформироваться в фибрилляцию желудочков
или асистолию и привести к внезапной смерти [10,
11, 16, 17, 21, 27, 33]. Для каждого больного прово-
цирующие факторы настолько однотипны, что в
дальнейшем он сознательно старается избегать
ситуаций, способствующих развитию синкопальных
состояний [6].

Диагностика
В 1985 г. P.J. Schwarts предложил диагности-

ческие критерии врожденного СУИ Q-T [30]. Боль-
шие критерии:

- увеличение продолжительности корригирован-
ного интервала Q-T более 440 мс;

- стресс-индуцируемые обмороки;
- случаи удлинение интервала Q-T в семье.
Малые признаки:
- врожденная глухота;
- эпизоды альтернации зубца Т;
- медленный сердечный ритм у детей;
- нарушение периода реполяризации желудоч-

ков.
На основании этих признаков диагноз ставится

при наличии двух больших или одного большого и
двух малых критериев.

В настоящее время проводятся исследования
по выявлению характерной электрокардиографи-
ческой картины при различных генетических ва-
риантах врожденного СУИ Q-T. Установлено, что
для LQT1 характерен уширенный зубец Т, для LQT2
- низкоамплитудный и двугорбый зубец Т (чаще в
левых грудных отведениях), для LOT3 - удлине-
ние интервала Q-T при нормальном зубце Т [16,
18].

Новым методом пренатальной диагностики
врожденного СУИ Q-T является магнитокардиог-
рафия плода, позволяющая диагностировать врож-
денный СУИ Q-T внутриутробно.

Поскольку причиной врожденного СУИ Q-T
служат изменения на уровне генов, для подтверж-
дения диагноза и определения генетического типа
заболевания могут быть использованы методы
генетической диагностики: выявление гена-канди-
дата и метод позиционного клонирования [26, 25].

При синкопальной форме врожденного СУИ Q-
T трудно провести дифференциальную диагности-
ку с эпилепсией, в связи с чем у всех больных с
синкопальными состояниями и судорожным синд-
ромом, особенно атипично протекающим, необхо-
димо наряду с неврологическим обследованием
проводить тщательное кардиологическое обследо-
вание [15].

Для наследственного «дефицита магния» харак-
терно наличие фенотипических признаков диспла-
зии соединительной ткани, синдром прямой спины,
подвывихи голеностопных суставов, снижение тур-
гора кожи, астенический тип строения костного
скелета, деформация грудной клетки, наличие кли-
нических признаков пролапса створок митрально-
го и трикуспидального клапанов [4].

Так как врожденный СУИ Q-T в большинстве
случаев является наследственным заболеванием,
всех родственников больного необходимо тщатель-
но обследовать для исключения у них СУИ Q-T.

Прогноз. 15-летняя выживаемость пациентов,
не получавших лечение при синдроме Романо-Уор-
да, составляет 45% [15]. Частота сердечной вне-
запной смерти при врожденном СУИ Q-T дости-
гает 73% (20% в 1-й год после первого эпизода
потери сознания и около 50% в течение 10 лет) [16].

Лечение
В настоящее время наиболее оптимальным

методом предотвращения нарушений ритма и вне-
запной смерти при врожденной форме СУИ Q-T
является применение -адреноблокаторов (пропра-
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нолол, атенолол, метопролол) [2, 4, 16, 17, 33].
Выбор этой группы препаратов основан на тео-

рии специфического симпатического дисбаланса.
Положительный эффект обусловлен блокадой сим-
патических влияний на сердце, а также уменьше-
нием степени дисперсии реполяризации миокарда
желудочков, что позволяет предотвратить жизне-
угрожающую аритмию. Как правило, начинают с
дозы пропанолола 2 мг/кг, при неэффективности ее
повышают до 3 мг/кг. Общепринятым является
длительный, нередко пожизненный прием препара-
тов.

Однако, согласно результатам последнего, не-
давно завершившегося исследования, опубликован-
ного в сентябре 2004 г. в журнале американской
медицинской ассоциации (Jama), выявлен высокий
риск кардиальных осложнений у лиц с врожденным
СУИ Q-T с генотипами LQT2 и LQT3, лечивших-
ся -адреноблокаторами [26].

Этим больным назначают лидокаин, мекситил,
флекаинид, которые эффективны при аномалии на-
триевых каналов и никорандил, вызывающий уко-
рочение Q-T при аномалии калиевых каналов [16,
19, 20].

По мнению ряда авторов, патогенетически обо-
снованным является использование препаратов
магния. Повышение концентрации магния приво-
дит к модуляции HERG калиевых каналов [16].

В случае неэффективности консервативного
лечения врожденного Q-T (чаще при LQT2 и LQT3,
прибегают к хирургическому лечению [3, 12, 13].
Альтернативным методом, который применяется
в настоящее время при устойчивости к медика-
ментозному лечению врожденного СУИ Q-T и хро-
ническом приобретенном СУИ Q-T, является им-
плантация таким больным электрокардиостимуля-
тора, работающего в режимах AAIR, VVIR, DDDR
или кардиовертера-дефибриллятора [5, 33].

Терапия будущего – реконструкция аномалии
генома.
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