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В детской кардиологии нарушения ритма 

являются одним из наиболее распространен-
ных заболеваний сердечно-сосудистой систе-
мы [1]. Значительную опасность представляют 
жизнеугрожающие аритмии, сопровождающиеся 
высоким риском внезапной сердечной смерти 
(ВСС). На долю ВСС в развитых странах прихо-
дится 12–18 % от всех причин смерти и более 
50 % от всех случаев сердечной смерти [2]. 
Нередко аритмия становится первым клиниче-
ским симптомом патологического состояния, а 
ВСС в молодом возрасте в 15–28 % случаев 
может развиться у лиц, не имевших ранее ка-
ких-либо заболеваний сердечно-сосудистой 
системы [3]. 

Наиболее высоким риском развития ВСС 
отличается наследственный синдром удлинен-
ного интервала QT (СУИ QT): симптомоком-
плекс, включающий увеличение длительности 
интервала QT на ЭКГ, появление на этом фоне 
пароксизмов полиморфной желудочковой та-
хикардии типа torsades de pointes с возможной 
трансформацией ее в фибрилляцию желудоч-
ков или асистолию, что клинически часто про-
является возникновением синкопальных со-
стояний и внезапной смертью больного [4]. 

Длительность QT-интервала на ЭКГ сум-
марно отражает процессы деполяризации и ре-
поляризации в кардиомиоцитах, возникающие 
вследствие движения электролитов в клетку из 
внеклеточного пространства и обратно, кон-
тролируемого К+–, Na+– и Са2+-каналами сар-
колеммы, энергетическое обеспечение которых 
осуществляется Mg2+-зависимой АТФазой. 

Выделяют врожденные (наследственные) 
СУИ QT: Джервелла-Ланге-Нильсена (соче-

тающийся с врожденной глухотой) и Романо-
Уорда, а также приобретенные варианты. И те, 
и другие могут протекать в бессинкопальной и 
синкопальной формах. 

Частота встречаемости наследственного СУИ 
QT, по данным исследований последних лет, дос-
таточно высока. Известно, что синдром Романо-
Уорда выявляется в популяции с частотой 1: 
10000, а в детском возрасте 1:5000–1:7000 [5]. По 
данным J. T. Bricker и соавт. [6], СУИ QT с высо-
кой частотой выявляется у лиц, страдающих па-
роксизмальными состояниями, а у детей с врож-
денной глухотой — у 0,8 %. При обследовании 
групп пациентов с кардиогенными синкопальны-
ми состояниями синдром выявлен в 36 % случаев [6]. 

Этиология синдрома до недавнего времени 
оставалась до конца не выясненной, хотя обнару-
жение заболевания у нескольких членов одной 
семьи позволило рассматривать его как наслед-
ственную патологию. Были установлены соот-
ношения числа пораженных и непораженных 
лиц в семьях больных с синдромом Джервел-
ла-Ланге-Нильсена и Романо-Уорда. Они соот-
ветствовали аутосомно-рецессивному и ауто-
сомно-доминантному типам наследования со-
ответственно [7, 8]. Все эти данные послужили 
основанием для активной разработки генети-
ческой теории и поиска генов, ответственных 
за развитие заболевания. 

В течение последних лет, в результате совме-
стных клинических и молекулярно-генетических 
исследований выявлено, что наследственный 
СУИ QT может возникать в результате 180 му-
таций в 7 идентифицированных генах, распо-
ложенных преимущественно на трех хромосо-
мах 7, 11 и 3 (таблица 1), [7, 9, 10]. 
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Таблица 1 — Гены, ответственные за развитие синдрома удлиненного интервала QT (LQT) 

Варианты LQT Локализация Ген Белковый продукт 

LQT1  11р15.5 KCNQ1 (KvLQTI) -субъединица калиевого канала 
LQT2  7q35-36 KCNH2 (HERG) -субъединица калиевого канала 
LQT3  Зр21-24 SCN5A натриевый канал 
LQT4  4q25-q27 Ankyrin В (Ankyrin 2) ANKRIN-P 
LQT5  21q22.1 KCNE1 (min K) -субъединица калиевого канала 
LQT6  21q22.1 KCNE2(MiRP1) -субъединица калиевого канала 
LQT7 (синдром Андерсена) 17q23 KCNJ2 -субъединица калиевого канала 

 
 
Около 85 % всех генетически подтвер-

жденных случаев СУИ QT вызваны мутациями в 
генах, кодирующих калиевые каналы: KCNQ1 
(около 57 % всех случаев СУИ QT), KCNH2 
(около 23 %), KCNE1 (около 4 %) и KCNE2 
(около 0,5 %) [9]. Вклад нарушений в гене на-
триевого канала SCN5A в структуру заболева-
ния составляет около 15 % [9]. 

Калиевые каналы, формирующие исходя-
щие реполяризующие ионные токи, являют-
ся гетеротетрамерами, в результате взаимо-
действия - и -субъединиц, кодируемых 
разными генами [11, 12]. Только в условиях 
ассоциации - и -субъединиц возможна пол-
ноценная работа калиевого канала, необходи-
мого для поддержания адекватной продолжи-
тельности потенциала действия по отноше-
нию к частоте сердечных сокращений [13, 14]. 

По данным М. J. Aсkеrman и соавт. [15], 
большинство мутаций, описанных в этих ге-
нах, представляют собой миссенс-мутации, 
реализующиеся по типу «loss of function» 
(снижение функции), либо оказывают доми-
нант-негативный эффект. Тяжесть течения 
заболевания зависит от выраженности функ-
циональной недостаточности мутантного бел-
ка. В зависимости от конкретной мутации сниже-
ние уровня калиевого тока варьирует. Степень 
снижения функции калиевого канала зависит от 
характера замены и числа мутантных субъединиц, 
включенных в тетрамер [12]. Если мутация про-
являет доминант-негативный эффект, то нали-
чие даже одной мутантной субъединицы в со-
ставе канала может тотально заблокировать его 
функцию. В этом случае пропускать ионы калия 
будут только те каналы, которые не содержат 
ни одной мутантной субъединицы. 

Около 15 % случаев заболевания обуслов-
лено мутациями в гене SCN5A, кодирующем -
субъединицу натриевого канала [9]. К разви-
тию клинического фенотипа LQT3 приводят 
мутации, реализующиеся по типу «gain of 
function» [9]. В результате мутации такого ха-
рактера нарушается инактивация натриевого 
канала и формируется персистирующий позд-
ний натриевый ток, отсутствующий в норме. 
Постоянный приток ионов Na+ в клетку при-

водит к неполной реполяризации мембраны и 
ее гипервозбудимости. В связи с тем, что му-
тации происходят в генах, кодирующих белки 
ионных каналов, синдром удлиненного интер-
вала QT относят к ионным каналопатиям. На-
рушения функционирования ионных каналов 
при сопутствующих условиях могут облегчить 
появление ранних или поздних постдеполяри-
заций и, следовательно, полиморфной желу-
дочковой тахикардии типа «пируэт» («torsades 
de pointes»). Однако при поиске мутаций в из-
вестных генах генотип удается установить толь-
ко в 50–70 % семей с данным синдромом, что 
предполагает существование других генов, от-
ветственных за развитие заболевания [9, 16, 17]. 

При анализе мутаций в семьях с диагно-
стированным синдромом Романо-Уорда оказа-
лось, что они не ограничены какой-либо одной 
локализацией, а обнаруживаются в различных 
местах каждого гена в разных семьях. Таким 
образом, можно было предположить, что вы-
раженная генетическая гетерогенность и обуслов-
ливает выраженную клиническую вариабельность 
заболевания. Однако для гена KCNQ1 было вы-
явлено несколько «горячих точек» мутаций 
(специфических позиций внутри гена, для ко-
торых выявлены мутации во многих семьях) 
[13], и была выдвинута гипотеза о том, что 
одинаковые генетические нарушения повлекут 
за собой схожие клинические проявления. Во-
преки ожиданиям, уже первые исследования 
показали, что значительная фенотипическая 
гетерогенность сохраняется даже при идентич-
ных мутациях, что может быть связано как с 
различной экспрессивностью гена, модифици-
рующим влиянием других генов, так и с влия-
нием других, негенетических факторов [18]. 

Длительно сушествующее мнение о том, что 
приобретенный (лекарственно-индуцированный, 
вторичный) СУИ QT также следует считать 
вариантом нарушения функционирования ионных 
каналов, только вызванным не врожденной 
мутацией [19], а воздействием экзогенных и 
эндогенных причин, в настоящее время нужда-
ется в некотором переосмыслении. Недавно 
проведенные исследования обнаружили гене-
тическую основу приобретенного варианта 
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СУИ QT [20, 21]. Четко разграничить врож-
денный и приобретенный варианты не пред-
ставляется возможным без углубленного гене-
тического обследования, поскольку они имеют 
ряд общих черт: увеличение дисперсии интер-
вала QT, снижение симпатической активации, 
изменение морфологии волны Т и даже мута-
ции генов, кодирующих белки трансмембран-
ных ионных каналов. Существует мнение, что 
приобретенный вариант является лишь стер-
тым проявлением врожденного СУИ QT [22]. 

Одним из основных механизмов, непосредст-
венно предшествующих запуску фатальных арит-
мий, является так называемая short-long-short 
(SLS) последовательность («короткий-длинный-
короткий»), или феномен «каскада». В основе 
классической SLS-последовательности лежит 
чередование внезапного укорочения ритма 
вследствие суправентрикулярной экстрасисто-
лы (short), постэкстрасистолической паузы (long) 
и повторной желудочковой экстрасистолы 
(short), после которой запускается тахикардия 
«пируэт». Зачастую пароксизмы носят кратко-
временный характер, обычно заканчиваются 
спонтанно и даже могут не ощущаться. Однако 
имеется тенденция к повторению в ближайшее 
время аритмических эпизодов, которые могут 
вызвать обморок и смерть [23]. 

К причинам приобретенного СУИ QT относят: 
1) прием медикаментов: антиаритмических 

препаратов (прокаинамид, лидокаин, флекаи-
нид, пропафенон, соталол, кордарон, аймалин), 
сердечно-сосудистых препаратов (кавинтон, 
адреналин, эфедрин), антигистаминных препа-
ратов (астемизол, терфенадин), антибиотиков и 
антибактериальных препаратов (эритромицин, 
кларитромицин, азитромицин, спирамицин, клин-
дамицин, бактрим, изониазид), трициклических 
и тетрациклических антидепрессантов (амит-
риптилин, имипрамид, дезипрамид, доксепин и 
др.), нейролептиков (галоперидол, фенотиази-
ны), гастроэнтерологических препаратов (ци-
заприд), диуретиков (индапамид), антигрибко-
вых препаратов (флюконазол, кетоконазол, ин-
траконазол) и других препаратов (пробукол, 
папаверин, аденозин); 

2) электролитные нарушения: гипокалиемия, 
гипомагнеземия, гипокальциемия; 

3) нарушения ритма сердца: полная АВ-
блокада, синусовая брадикардия, синдром сла-
бости синусового узла; 

4) заболевания: миокардиты, кардиомиопа-
тии, застойная сердечная недостаточность, гипер-
паратиреоз, гипотиреоз, феохромоцитома, сахар-
ный диабет, гепатит, болезнь Кона, энцефали-
ты, интракраниальные и субарахноидальные 
кровоизлияния, нервная анорексия; 

5) другие состояния: низкобелковая или низ-
кокалорийная диета, алкоголизм, голодание. 

Особую опасность представляет соедине-
ние нескольких факторов риска развития вто-
ричного СУИ QT. Часто сочетанное примене-
ние антибиотиков, антигистаминных и анти-
грибковых препаратов значительно увеличи-
вает риск развития жизнеугрожающих тахиа-
ритмий. То же относится и к нервной анорек-
сии — заболеванию, при котором на фоне 
привычной рвоты после приема пищи разви-
ваются дисметаболические изменения в мио-
карде, нарушения электролитного баланса, 
ведущие к удлинению интервала QT. Такие 
больные чаще всего находятся под наблюде-
нием психиатров, нередко получают антиде-
прессанты. Это может создать реальную угро-
зу жизни больного [24]. 

Диагностика синдрома затруднена, по-
скольку возможны различные клинические ва-
рианты течения. Для постановки диагноза 
СУИ QT P. J. Schwartz [25] предложил приме-
нять большие и малые диагностические крите-
рии. СУИ QT диагностируется при наличии 
двух больших или одного большого и двух ма-
лых критериев. К большим критериям автор 
относит удлинение интервала QT более 440 мс 
на ЭКГ покоя; синкопе; случаи выявления уд-
линения интервала QT в семье. Среди малых 
критериев: врожденная глухота, альтернация 
зубца Т, низкая частота сердечных сокращений 
и нарушение процессов реполяризации мио-
карда желудочков. Удлинение интервала QТ на 
ЭКГ, превышающее более чем на 50 мс норма-
тивные значения для данной частоты сердеч-
ных сокращений, независимо от причин, ле-
жащих в основе данного электрокардиографи-
ческого феномена, общепризнанно считается 
неблагоприятным признаком, указывающим на 
электрическую нестабильность миокарда. 

Существует балльная система для поста-
новки диагноза СУИ QT (таблица 2). 

При наличии суммы баллов 1 и менее — 
диагноз маловероятен; при 2–3 баллов — 
средняя вероятность развития СУИ QT; при 
наличии 4 баллов и более — высокая вероят-
ность диагноза СУИ QT.  

Холтеровское мониторирование ЭКГ до-
бавляет еще ряд прогностических и диагности-
ческих критериев при обследовании больных с 
СУИ QT. Значение имеет ригидность суточно-
го (циркадного) ритма сердца, определяемая 
по снижению циркадного индекса (отношение 
средней дневной к средней ночной ЧСС) менее 
1,2; снижение вариабельности ритма сердца на 
фоне исходной брадикардии [26]. 

Для клиницистов помимо выявления син-
дрома удлиненного интервала QТ чрезвычайно 
важным является установить первичную или 
вторичную его формы. От этого зависит выбор 
тактики лечения и прогноз. 
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Таблица 2 — Диагностические критерии синдрома удлиненного интервала QT (Schwartz P. J., 1993) 

Электрокардиографические критерии Баллы 

QTс  480 мс 3 

QTс  460–470 мс 2 

QTс  450 мс 1 
Тахикардия «пируэт» 1 
Альтернация зубца Т 1 
Двугорбый зубец Т, как минимум в трех отведениях 1 
Брадикардия (соответственно возрасту) 0,5 

Клинические критерии  

Синкопе, провоцируемые стрессом 2 
Синкопе без стресса 1 
Врожденная глухота 0,5 
Наличие случаев регистрации СУИ QT в семье 1 
Наличие случаев внезапной необъяснимой смерти у членов семьи моложе 30 лет 0,5 

 
 
По данным М. А. Школьниковой [27], про-

водившей длительное (от 5 до 15 лет) наблюде-
ние и анализ семейной ситуации, установлен ряд 
клинических закономерностей при СУИ QT. 
Внезапная смерть в обследованных семьях в ос-
новном (68 %) имела место в молодом возрасте 
(до 35 лет). У детей в отсутствие лечения риск 
внезапной смерти спустя 3–5 лет после первого 
приступа потери сознания достигает 32 % и 
максимален в пубертатном периоде. При этом 
отмечается более высокий риск внезапной 
смерти у лиц мужского пола, а именно у маль-
чиков в препубертатном и пубертатном периодах. 
Частота клинической смерти у них в 2 раза выше, 
чем у девочек. Причем абсолютное большинство 
случаев клинической и внезапной смерти отме-
чено у мальчиков в период активного полового 
созревания: в возрасте 11–14 лет [27]. 

М. А. Школьникова [27] выделяет четыре 
различных клинических варианта течения син-
дрома: 

— синкопе + удлинение интервала QT (38 %); 
— изолированное удлинение интервала QT (40 %); 
— синкопе в отсутствие удлинения интер-

вала QT (11 %); 
— скрытая форма — «немое», латентное 

течение синдрома (11 %). 
Последний вариант предполагает наличие 

высокого риска синкопе и ВСС в отсутствие 
фенотипических проявлений заболевания. 

Особенностями синкопальных состояний 
при СУИ QT являются [24]: 

— возникновение на высоте психоэмоцио-
нальной или физической нагрузки (у 40 % па-
циентов на фоне сильного эмоционального 
возбуждения, у 50 % — физической нагрузки, 
у 20 % — интенсивного плавания, у 15 % — во 

время пробуждения после ночного сна, у 5 % — 
как реакция на резкие звуковые раздражители); 

— появление в пресинкопальном периоде та-
ких симптомов, как головокружение, общая вне-
запная слабость, потемнение в глазах, сердцебие-
ние, ощущение тяжести за грудиной, звон в ушах; 

— быстрое восстановление сознания и от-
сутствие анамнестических нарушений в после-
приступный период; 

— отсутствие у больных изменений лич-
ности, типичных для больных эпилепсией. 

P. J. Schwartz и соавт. [17], обобщая свой 
опыт и данные литературы, указывают на вы-
сокий процент смертности (до 73 %) среди па-
циентов молодого возраста с нелеченными 
формами врожденного СУИ QT. По данным 
S. G. Priori и соавт. [28], более половины таких 
пациентов в отсутствие адекватного лечения 
умирают до достижения возраста 15 лет. Риск 
развития ВСС наиболее высок у лиц молодого 
возраста, особенно у детей, в момент дебюта 
аритмии. Летальность при естественном течении 
СУИ (QT) составляет около 20 % в первый год 
после первого приступа потери сознания и дос-
тигает величины более 50 % к концу пятого года. 
Известно, что у пациентов, которым адекватно 
подобрана терапия, риск внезапной смерти сни-
жается до 4 % за такой же период времени [4]. 

Как профилактическая мера, препаратами 
первого выбора в терапевтическом лечении, 
обусловливающими блокаду симпатических влия-
ний на сердце, являются -блокаторы, положи-
тельный эффект которых связан также с 
уменьшением степени дисперсии реполяриза-
ции миокарда желудочков, что предотвращает 
приступы жизнеугрожающих аритмий. При-
близительно у 80 % пациентов с синдромом 
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удлиненного интервала QT отмечается сим-
птоматическое облегчение при фармакотера-
пии [29]. Однако влияние генотипа на эффек-
тивность терапии -блокаторами до наступле-
ния эры молекулярно-генетических методов 
исследования практически не изучалось. 

В настоящее время доказано, что риск раз-
вития синкопе и ВСС на фоне лечения -
блокаторами в 2,8 раза выше при LQT2 и в 
4 раза — при LQT3 по сравнению с LQT1 [29, 
30]. Вероятно, для больных, несущих мутации 
в генах LQT2 и LQT3, кардиопротективный 
эффект -блокаторов недостаточен, и в усло-
виях неэффективности фармакотерапии дан-
ные больные являются кандидатами для более 
агрессивного лечения, в том числе импланта-
ции кардиовертеров-дефибрилляторов. По-
этому у больных с СУИ QT целесообразно 
проводить ДНК-диагностику [28]. 

Фармакологическая терапия может быть не 
только профилактической. У пациентов с LQT3 
используется патогенетическая терапия мекси-
летином или флекаинидом (в низких дозах) 
вследствие высокой тропности данных препа-
ратов к медленным натриевым каналам, затро-
нутым при данном типе синдрома. Комбини-
рованное использование -блокаторов с пре-
паратами калия (спиронолактон, хлорид калия) 
приводит к 24 % укорочению интервала QT у 
пациентов с LQT2 и LQT6 [29]. Кроме того, на-
блюдается снижение выраженности характерных 
для LQT2 нарушений морфологии зубца Т. 

20 % больных с СУИ QT резистентны к 
терапии максимально допустимыми дозами -
блокаторов [30]. У части пациентов прием 
адекватных доз -блокаторов сопровождается 
брадиаритмиями вплоть до полной попереч-
ной блокады сердца. По мнению ряда авторов, 
патогенетически обоснованным является ис-
пользование и препаратов магния для лечения 
СУИ QT [27]. Антиаритмическая активность 
магния обусловлена электрической стабили-
зацией мембраны кардиомиоцита. Сульфат 
магния является средством первого выбора 
при купирования желудочковой тахикардии 
типа «пируэт». 

В настоящее время ведется интенсивный 
поиск препаратов, способствующих укороче-
нию интервала QT, предупреждающих разви-
тие тахикардии «пируэт» и внезапной смерти. 
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