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Ó ðîáîò³ ïðåäñòàâëåíèé ñó÷àñíèé ñòàí ïðîáëåìè ä³àãíîñòèêè ³ ë³êóâàííÿ 

êàíàëîïàò³é, íà ôîí³ ÿêîãî ìîæóòü ðîçâèâàòèñÿ íåáåçïå÷í³ äëÿ æèòòÿ 
àðèòì³¿. Ïðè÷èíîþ ñïàäêîâèõ ôîðì ïîäîâæåííÿ ³íòåðâàëó Q-T, éîãî 
ñêîðî÷åííÿ, ñèíäðîìó Áðóãàäè, êàòåõîëçàëåæíî¿ øëóíî÷êîâî¿ òàõ³êàðä³¿ º 
ãåíí³ ìóòàö³¿. Íàáóòèé ñèíäðîì ïîäîâæåíîãî Q-T îáóìîâëåíèé ïðèéîìîì 
àíòèàðèòì³÷íèõ òà ³íøèõ ïðåïàðàò³â. Äëÿ ë³êóâàííÿ âèêîðèñòîâóþòü  
β-àäðåíîáëîêàòîðè, âèêîíóþòü ³ìïëàíòàö³þ äåô³áðèëÿòîðà êàðä³îâåðòåðà. 
Àäåêâàòíà òåðàï³ÿ ïîë³ïøóº â³ääàëåíèé ïðîãíîç ó á³ëüøîñò³ õâîðèõ. 

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: êàíàëîïàò³¿, ä³àãíîñòèêà, ë³êóâàííÿ, ïðîô³ëàêòèêà. 
 
Â ðàáîòå ïðåäñòàâëåíî ñîâðåìåííîå ñîñòîÿíèå ïðîáëåìû äèàãíîñòèêè è 

ëå÷åíèÿ êàíàëîïàòèé, íà ôîíå êîòîðûõ ìîãóò ðàçâèâàòüñÿ îïàñíûå äëÿ 
æèçíè àðèòìèè. Ïðè÷èíîé íàñëåäñòâåííûõ ôîðì óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà Q-T, 
åãî óêîðî÷åíèÿ, ñèíäðîìà Áðóãàäû, êàòåõîëçàâèñèìîé æåëóäî÷êîâîé 
òàõèêàðäèè ÿâëÿþòñÿ ãåííûå ìóòàöèè. Ïðèîáðåòåííûé ñèíäðîì óäëèí¸ííîãî 
Q-T îáóñëîâëåí ïðèåìîì àíòèàðèòìè÷åñêèõ è äðóãèõ ïðåïàðàòîâ. Äëÿ ëå÷åíèÿ 
êàíàëîïàòèé èñïîëüçóþò β-àäðåíîáëîêàòîðû, ïðîâîäÿò èìïëàíòàöèþ 
äåôèáðèëëÿòîðà êàðäèîâåðòåðà. Àäåêâàòíàÿ òåðàïèÿ óëó÷øàåò îòäàë¸ííûé 
ïðîãíîç ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ. 

Êëþ÷åâûå ñëîâà: êàíàëîïàòèè, äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå, ïðîôèëàêòèêà. 
 
Â ïîñëåäíèå ãîäû äîñòèãíóòû çíà÷èòåëüíûå óñïåõè â îáëàñòè 

ìîëåêóëÿðíîé áèîëîãèè è ýëåêòðîôèçèîëîãèè, ÷òî ïîçâîëèëî âûÿâèòü 
íîâóþ ãðóïïó çàáîëåâàíèé, ïîëó÷èâøèõ íàçâàíèå "áîëåçíè èîííûõ 
êàíàëîâ" èëè "êàíàëîïàòèè" [1, 2, 3]. 

Ê ãðóïïå êàíàëîïàòèé îòíîñÿòñÿ ñëåäóþùèå îñíîâíûå çàáîëåâàíèÿ: 
ñèíäðîì óäëèíåííîãî Q-T, ñèíäðîì óêîðî÷åííîãî Q-T; ñèíäðîìû Áðóãàäû; 
êàòåõîëàìèíåðãè÷åñêàÿ ïîëèìîðôíàÿ æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ [1, 2]. Âñå 
ýòè çàáîëåâàíèÿ îáúåäèíÿåò òî, ÷òî ó áîëüíûõ ïðè îòñóòñòâèè 
ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé ñî ñòîðîíû ñåðäöà îòìå÷àåòñÿ âûñîêàÿ ñêëîííîñòü 
ê ñèíêîïàëüíûì ñîñòîÿíèÿì è âíåçàïíîé êàðäèàëüíîé ñìåðòè. 
Ðàññìîòðèì êàæäîå èç ýòèõ çàáîëåâàíèé. 

 
Ñèíäðîì óäëèíåííîãî Q-T. Ýòî ñî÷åòàíèå óâåëè÷åíèÿ 

ïðîäîëæèòåëüíîñòè èíòåðâàëà Q-T è îïàñíûõ äëÿ æèçíè ïîëèìîðôíûõ 
æåëóäî÷êîâûõ òàõèêàðäèé, âîçíèêàþùèõ ïðè ôèçè÷åñêîì èëè 
ýìîöèîíàëüíîì íàïðÿæåíèè. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò áîëüøèå è 
ìàëûå êðèòåðèè äèàãíîñòèêè ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T. Ê áîëüøèì 
êðèòåðèÿì îòíîñÿòñÿ: óâåëè÷åíèå äëèòåëüíîñòè èíòåðâàëà Q-T áîëåå  
440 ìñ, ðàçâèòèå îáìîðî÷íûõ ñîñòîÿíèé ïðè ñòðåññîâûõ ñèòóàöèÿõ, 
íàëè÷èå ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T ó ðîäñòâåííèêîâ; ê ìàëûì: 
áðàäèêàðäèÿ, âðîæäåííàÿ ãëóõîòà, íàðóøåíèå ðåïîëÿðèçàöèè 
æåëóäî÷êîâ, íàëè÷èå â àíàìíåçå àëüòåðíàò Ò-âîëí (óïëîùåíèå è 
çàçóáðåííîñòü çóáöà Ò) [3, 4]. 

Ïðè÷èíîé óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà Q-T ïðè íàñëåäñòâåííûõ ôîðìàõ 
ÿâëÿþòñÿ ãåííûå ìóòàöèè. Ñ ó÷åòîì ëîêàëèçàöèè ìóòèðîâàâøåãî ãåíà 
ìîæíî âûäåëèòü ÷åòûðå òèïà ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T [3, 5, 6]. Ïðè 1-ì 
è 2-ì òèïàõ â ðåçóëüòàòå ìóòàöèè ãåíà, ëîêàëèçóþùåãîñÿ íà êîðîòêîì 
ïëå÷å 11-é õðîìîñîìû èëè íà 7-é õðîìîñîìå, íàáëþäàåòñÿ ïîâðåæäåíèå 
áûñòðûõ êàëèåâûõ êàíàëîâ, ÷òî ïðèâîäèò ê óâåëè÷åíèþ äëèòåëüíîñòè 
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ôîðìèðîâàíèÿ ïîòåíöèàëîâ äåéñòâèÿ. Ïðè ñèíäðîìå óäëèíåííîãî Q-T 3-ãî 
òèïà îòìå÷àåòñÿ ìóòàöèÿ ãåíà, ëîêàëèçóþùåãîñÿ íà 3-é õðîìîñîìå, ÷òî 
ïðèâîäèò ê íàðóøåíèþ èíàêòèâàöèè íàòðèåâûõ êàíàëîâ è óâåëè÷åíèþ 
äëèòåëüíîñòè äåïîëÿðèçàöèè. Ïðè ñèíäðîìå 4-ãî òèïà â ðåçóëüòàòå 
ìóòàöèè ãåíà íà 21-é õðîìîñîìå íàðóøàåòñÿ àêòèâàöèÿ ìåäëåííûõ 
êàëèåâûõ êàíàëîâ è, êàê ðåçóëüòàò, óäëèíÿåòñÿ ôàçà ðåïîëÿðèçàöèè (êàê 
è ïðè 1-ì òèïå). Ðàçâèòèå òàõèàðèòìèé ïðè ñèíäðîìå óäëèíåííîãî Q-T 
îáúÿñíÿþò ðàííåé ïîñòäåïîëÿðèçàöèåé ëèáî ëîêàëüíîé ðàçíèöåé 
ðåôðàêòåðíûõ ïåðèîäîâ âñëåäñòâèå íàðóøåíèÿ ðàñïðåäåëåíèÿ 
ñèìïàòè÷åñêèõ íåðâíûõ âîëîêîí â æåëóäî÷êàõ [1, 7]. Â ïîñëåäíåå âðåìÿ 
âûäåëåíû åùå 6 òèïîâ ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T (LQT-5, LQT-6, LQT-7, 
LQT-8, LQT-9, LQT-10); èõ êëèíè÷åñêîå çíà÷åíèå óòî÷íÿåòñÿ [8]. 

Òå÷åíèå ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T ðàçëè÷íî. Â îäíèõ ñëó÷àÿõ 
ñèìïòîìû îòñóòñòâóþò, à â äðóãèõ - îí ïðîÿâëÿåòñÿ íàðóøåíèÿìè ðèòìà ñ 
æåëóäî÷êîâîé ïèðóýòíîé òàõèêàðäèåé (torsade de pointes), òðåïåòàíèåì è 
ôèáðèëëÿöèåé æåëóäî÷êîâ è ò. ä. [9-11]. Àðèòìèè ïðè ñèíäðîìå 
óäëèíåííîãî Q-T íåðåäêî ïðèâîäÿò ê îáìîðîêàì, ïîòåðå ñîçíàíèÿ, 
îñòàíîâêå ñåðäöà [12, 13]. Íàëè÷èå èëè îòñóòñòâèå êëèíè÷åñêèõ 
ïðîÿâëåíèé îáúÿñíÿåòñÿ ðàçëè÷íûìè ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèìè 
ìåõàíèçìàìè, ëåæàùèìè â îñíîâå ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T [12, 13]. Ïðè 
1-ì è 2-ì òèïàõ ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T ðàçâèòèþ òðåïåòàíèÿ 
æåëóäî÷êîâ ïðåäøåñòâóåò ïñèõîýìîöèîíàëüíîå ïåðåíàïðÿæåíèå. Ïðè 
ñèíäðîìå 3-ãî òèïà àðèòìèè âîçíèêàþò â ïîêîå, áåç êàêèõ-ëèáî 
ñòðåññîâûõ ñèòóàöèé. Ïðè ñèíäðîìå óäëèíåííîãî Q-T 1-ãî è 2-ãî òèïîâ 
ôèçè÷åñêèå íàãðóçêè íå âëèÿþò íà åãî ïðîäîëæèòåëüíîñòü, à ïðè 3-ì 
òèïå ôèçè÷åñêèå óñèëèÿ âûçûâàþò óêîðî÷åíèå Q-T [12, 14]. Â îòäåëüíûõ 
ñëó÷àÿõ ñèíäðîì ïðîòåêàåò ïðè îòñóòñòâèè ñèìïòîìîâ (4-é âàðèàíò 
óäëèíåííîãî èíòåðâàëà Q-T). Ñèíäðîì óäëèíåííîãî Q-T âñòðå÷àåòñÿ ïðè 
íàñëåäñòâåííûõ çàáîëåâàíèÿõ, òàêèõ, êàê ñèíäðîì Ðîìàíî-Óîðäà è 
ñèíäðîì Äæåðâåëà-Ëàíãå-Íèëüñåíà (ñî÷åòàíèå óäëèíåííîãî Q-T è 
ñåíñîíåâðàëüíîé ãëóõîòû) [9, 11, 15, 16]. Ýòè çàáîëåâàíèÿ ïðîÿâëÿþòñÿ 
îáìîðîêàìè, îáóñëîâëåííûìè ðàçâèòèåì æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè, 
ôèáðèëëÿöèåé æåëóäî÷êîâ. Íåðåäêè ñëó÷àè âíåçàïíîé ñìåðòè [9, 11, 
17]. 

Äîñòàòî÷íî ÷àñòî óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà Q-T îáóñëîâëåíû èçìåíåíèÿìè 
ðåïîëÿðèçàöèè, ïðè÷èíîé êîòîðîé ÿâëÿåòñÿ ïðèåì ëåêàðñòâåííûõ 
ïðåïàðàòîâ (òàáëèöà 1) [15, 17, 18]. 

Óâåëè÷åíèå äëèòåëüíîñòè èíòåðâàëà Q-T ÷àñòî íå çàâèñèò îò äîçû è 
êîíöåíòðàöèè ïðåïàðàòà â ïëàçìå. Èñêëþ÷åíèå ñîñòàâëÿþò 
àíòèàðèòìè÷åñêèå ïðåïàðàòû IA è III êëàññîâ, êîãäà ïðîñëåæèâàåòñÿ ñâÿçü 
ìåæäó ìåõàíèçìîì äåéñòâèÿ è óäëèíåíèåì Q-T (òèï À ïîáî÷íûõ ðåàêöèé). 
Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ óäëèíåíèå Q-T îáóñëîâëåíî èäèîñèíêðàçèåé (òèï Á 
ïîáî÷íûõ ðåàêöèé). Ìåõàíèçì óäëèíåíèÿ èíòåðâàëà Q-T â íàñòîÿùåå 
âðåìÿ îáúÿñíÿþò îñîáåííîñòÿìè èîííîãî îáìåíà êëåòî÷íûõ ìåìáðàí [19-
21]. 

Ñèíäðîì óäëèíåííîãî Q-T äèàãíîñòèðóåòñÿ ñ ïîìîùüþ ÝÊÃ. Âåðõíåé 
ãðàíèöåé íîðìû ïðîäîëæèòåëüíîñòè Q-T ó æåíùèí ñ÷èòàåòñÿ 450 ìñ, ó 
ìóæ÷èí - 430 ìñ. Äëèòåëüíîñòü Q-T îïðåäåëÿþò íà îñíîâàíèè îöåíêè 5 
ñåðäå÷íûõ öèêëîâ ïðè ñêîðîñòè çàïèñè ÝÊÃ 50 ìì/ñ è êàëèáðîâêîé  
2 ñì/ìÂ [15, 22]. Ñ ó÷åòîì ÷àñòîòû ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé ïðîâîäÿò 
êîððåêöèþ äëèòåëüíîñòè Q-T ïî ôîðìóëàì Áàçåòòà. Â ïîñëåäíåå âðåìÿ äëÿ 
ïîäòâåðæäåíèÿ äèàãíîçà ïðåäëîæåíî èñïîëüçîâàòü ìåòîä ãåííîé äèàãíîñòèêè 
[15, 23]. 

Äëÿ âûÿâëåíèÿ æåëóäî÷êîâîé àðèòìèè ïðè ñèíäðîìå óäëèíåííîãî Q-T 
öåëåñîîáðàçíî èñïîëüçîâàíèå ñóòî÷íîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ ÝÊÃ [24, 25]. 
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Òàáëèöà 1 - Ïðåïàðàòû, âûçûâàþùèå óäëèíåíèå èíòåðâàëà Q-T 

Ãðóïïà Íàçâàíèå ïðåïàðàòà 
Àíòèàðèòìè÷åñêèå ïðåïàðàòû IA 
êëàññà 

Õèíèäèí, ïðîêàèíàìèä, äèçîïèðàìèä 

Àíòèàðèòìè÷åñêèå ïðåïàðàòû III 
êëàññà 

Àìèîäàðîí, áðåòèëèé, äîôåòèëèä, 
ñîòàëîë,  èáóòèëèä 

Àíòèäåïðåññàíòû 
òðèöèêëè÷åñêèå 

Àìèòðèïòèëèí,  èìèïðàìèí 

Ôåíîòèàçèíû Ôðåíîëîí, òðèôòàçèí 
Àíòèáàêòåðèàëüíûå ïðåïàðàòû Ýðèòðîìèöèí, êëàðèòðîìèöèí, 

òðèìåòîïðèì-ñóëüôàìåòàêñîçîë, 
ñïàðôëîêñàöèí 

Áåòà-àäðåíîìèìåòèêè Ñàëüáóòàìîë, òåðáóòàëèí, ôåíîòåðîë,  
êñàëüìîòåðîë 

Àíòèãèñòàìèííûå ïðåïàðàòû Òåðôåíàäèí,  ôåêñîôåíàäèí 
Ïðîòèâîðâîòíûå ïðåïàðàòû Äîòïåðèäîí,  äðîïåðèäîë 
Àíòèïñèõîòè÷åñêèå âåùåñòâà Õëîïðîìàçèí, ãàëîïåðèäîë, 

ìåçîðèäàçèí,  òèîðèäàçèí,  ïèìîçèä 
Ïðî÷èå Ëèäîôëàçèí, ãàëîôàíòðèí, 

ïåíòàìèäèí, ïðîáóêîë, ãàëîïåðèäîë, 
õëîðàëãèäðàò, ìåòàäîí, 
ìûøüÿêîâèñòûé àìèäðèí 

 
Ïðè âðîæäåííûõ ôîðìàõ ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T ìåäèêàìåíòîçíàÿ 

òåðàïèÿ íåîáõîäèìà äëÿ ñíèæåíèÿ ðèñêà âíåçàïíîé ñìåðòè, îñîáåííî ïðè 
íàëè÷èè ó áîëüíûõ îáìîðîêîâ è æåëóäî÷êîâûõ àðèòìèé. Ïðè îòñóòñòâèè 
ëå÷åíèÿ ñìåðòíîñòü ó òàêèõ áîëüíûõ ïîñëå ïåðâîãî îáìîðîêà â òå÷åíèå 1 
ãîäà ñîñòàâëÿåò 20 %, à â òå÷åíèå 10 ëåò - 50 %. Íàäëåæàùåå ëå÷åíèå 
ñíèæàåò ýòîò ïîêàçàòåëü äî 3-4 % çà 5 ëåò [14, 26]. 

Äëÿ ëå÷åíèÿ ÷àùå âñåãî èñïîëüçóþò áëîêàòîðû β-àäðåíåðãè÷åñêèõ 
ðåöåïòîðîâ â ñðåäíåòåðàïåâòè÷åñêèõ äîçàõ. Óêîðî÷åíèå Q-T íà ôîíå òåðàïèè 
β-áëîêàòîðàìè îáóñëîâëåíî óñêîðåíèåì ïðîöåññîâ ðåïîëÿðèçàöèè.  
β-áëîêàòîðû, îñîáåííî â ñî÷åòàíèè ñ ëåâîñòîðîííåé ñèìïàòýêòîìèåé 
çâåçä÷àòîãî ãàíãëèÿ, ñãëàæèâàþò ñèìïàòè÷åñêèé äèñáàëàíñ è, òàêèì 
îáðàçîì, óìåíüøàþò ðèñê ðàçâèòèÿ àðèòìèé, îïîñðåäîâàííûõ 
íåîäíîðîäíîñòüþ ðåôðàêòåðíûõ ïåðèîäîâ [3, 18]. Íàèáîëåå ýôôåêòèâíû  
β-áëîêàòîðû ïðè ñèíäðîìå 1-ãî òèïà, òàê êàê èìåííî ïðè ýòîé ôîðìå 
æåëóäî÷êîâûå àðèòìèè âîçíèêàþò âñëåäñòâèå ôèçè÷åñêèõ è 
ïñèõîýìîöèîíàëüíûõ íàãðóçîê. Ïðè ñèíäðîìå 2-ãî òèïà öåëåñîîáðàçíî 
ââåäåíèå ïðåïàðàòîâ êàëèÿ, à ïðè ñèíäðîìå 3-ãî òèïà ïîëåçíî íàçíà÷åíèå 
áëîêàòîðîâ íàòðèåâûõ êàíàëîâ (àíòèàðèòìè÷åñêèå ïðåïàðàòû êëàññà 
1Á - ëèäîêàèí, ìåêñèëåòèí) [3, 18]. 

Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ, íàïðèìåð, ó áîëüíûõ èíôàðêòîì ìèîêàðäà, 
ïîëèìîðôíàÿ æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ, âîçíèêàþùàÿ ïðè óäëèíåííîì 
Q-T, ëó÷øå âñåãî êóïèðóåòñÿ ñóëüôàòîì ìàãíèÿ â äîçå 2 ã â/â, ñòðóéíî, ñ 
ïîñëåäóþùåé èíôóçèåé ñî ñêîðîñòüþ 3-20 ìã/ìèí äî òåõ ïîð, ïîêà 
èíòåðâàë Q-T íå ñòàíåò ìåíüøå 0,50 ñ. Â îòäåëüíûõ êëèíè÷åñêèõ 
ñèòóàöèÿõ òðåáóåòñÿ ïðîâåäåíèå ó÷àùàþùåé ñòèìóëÿöèè èëè ïðèìåíåíèå 
èçîïðîòåðåíîëà [13, 18]. 

Òàêèì îáðàçîì, ñèíäðîì óäëèíåííîãî Q-T ÿâëÿåòñÿ ãåòåðîãåííûì 
çàáîëåâàíèåì, òðåáóþùèì äèôôåðåíöèðîâàííîãî ïîäõîäà ê ëå÷åíèþ. 
Àäåêâàòíàÿ òåðàïèÿ îáåñïå÷èâàåò äîñòàòî÷íûé ëå÷åáíûé ýôôåêò è óëó÷øàåò 
îòäàëåííûé ïðîãíîç ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ. 

 
Ñèíäðîì óêîðî÷åííîãî Q-T. Ýòî çàáîëåâàíèå îòíîñèòñÿ ê ãðóïïå 

âðîæäåííûõ, îïèñàíî îòíîñèòåëüíî íåäàâíî - â 2000 ã. [10, 27] è 
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õàðàêòåðèçóåòñÿ âûñîêèì ðèñêîì âíåçàïíîé ñìåðòè, ñâÿçàííûì ñ 
ðàçâèòèåì ïàðîêñèçìàëüíîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè èëè ôèáðèëëÿöèè 
æåëóäî÷êîâ. Äëÿ ýòîãî çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíû: ïîñòîÿííî óêîðî÷åííûé 
èíòåðâàë Q-T, ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ, âûñîêàÿ ñåìåéíàÿ ÷àñòîòà 
âíåçàïíîé ñìåðòè, ðàçâèòèå ìåðöàíèÿ/òðåïåòàíèÿ ïðåäñåðäèé, 
âîçìîæíîñòü èíäóêöèè ôèáðèëëÿöèè ïðåäñåðäèé ïðè 
ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè, îòñóòñòâèå ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé 
â ñåðäöå [10, 28]. 

Çàáîëåâàíèå, êàê ïðàâèëî, ïðîÿâëÿåòñÿ â äåòñêîì âîçðàñòå, 
áîëüøèíñòâî áîëüíûõ æàëóþòñÿ íà ñåðäöåáèåíèå, ñèíêîïàëüíûå 
ñîñòîÿíèÿ. Êîððèãèðîâàííûé èíòåðâàë Q-T (ïî ôîðìóëå Áàçåòòà) îáû÷íî 
300 ìñ è ÷àñòî ìåíåå, îí íå çàâèñèò îò ×ÑÑ. Íà ÝÊÃ ðåãèñòðèðóåòñÿ 
çàîñòðåííûé, ñèììåòðè÷íûé çóáåö Ò, à ñåãìåíò S-T îòñóòñòâóåò [10, 15]. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðåêîìåíäîâàíî ðàññ÷èòûâàòü òàê íàçûâàåìûé 
äîëæíûé èíòåðâàë Q-Ò ïî ôîðìóëå Q-Tp (ìñ) = 656/(1+×ÑÑ/100). 
Óñòàíîâëåíî, ÷òî åñëè Q-Tc (êîððèãèðîâàííûé) ñîñòàâëÿåò ìåíåå 80 % îò 
ðàññ÷èòàííîãî ïî ïðèâåäåííîé ôîðìóëå äîëæíîãî, òî ýòî âàæíûé 
êðèòåðèé êëèíè÷åñêè çíà÷èìîãî óêîðî÷åíèÿ Q-T [15]. Ïðîâåäåííûå 
èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî ðàçâèòèå ñèíäðîìà óêîðî÷åííîãî Q-T 
îáóñëîâëåíî íàëè÷èåì äåôåêòà ãåíà (KCNH2) áûñòðûõ êàëèåâûõ êàíàëîâ 
(1Êã) [2]. Â ðåçóëüòàòå òàêîãî íàðóøåíèÿ ïðîèñõîäèò óñêîðåíèå 2-é è 3-é 
ôàç èñõîäÿùåãî êàëèåâîãî òîêà â ýíäî-, ìèî- è ïåðèêàðäèàëüíûõ 
êëåòêàõ, ñóùåñòâåííîå óêîðî÷åíèå ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ, ñíèæåíèå 
ðåôðàêòåðíîñòè â êëåòêàõ ìèîêàðäà êàê ïðåäñåðäèé, òàê è 
æåëóäî÷êîâ. Òàêèå èçìåíåíèÿ âûçûâàþò ðàçâèòèå ìåðöàíèÿ-òðåïåòàíèÿ 
ïðåäñåðäèé è æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè, ôèáðèëëÿöèè æåëóäî÷êîâ [10, 
28]. 

Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî òàêèå äåôåêòíûå áûñòðûå êàëèåâûå êàíàëû 
ïðàêòè÷åñêè íå ÷óâñòâèòåëüíû ê ïðåïàðàòàì, êîòîðûå îòíîñÿòñÿ ê 
áëîêàòîðàì êàëèåâûõ êàíàëîâ (ïðåïàðàòû III êëàññà - ñîòàëîë, èáóòèëèä, 
äîôåòèëèä). Ñðåäè àíòèàðèòìè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ òîëüêî õèíèäèí 
íîðìàëèçóåò ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ, è ôëåêàèíèä 
ñîâñåì íåçíà÷èòåëüíî óäëèíÿåò óêîðî÷åííûé èíòåðâàë Q-T òîëüêî çà ñ÷åò 
íåêîòîðîãî çàìåäëåíèÿ âíóòðèæåëóäî÷êîâîé ïðîâîäèìîñòè. Ñëåäóåò 
îòìåòèòü, ÷òî èíòåðâàë Q-T ìîæåò óêîðà÷èâàòüñÿ ïîä âëèÿíèåì ðÿäà 
ìåäèêàìåíòîçíûõ ñðåäñòâ, òàêèõ, êàê äèãîêñèí, ëèäîêàèí, ìåêñèëåòèí, 
äèôåíèí, ÷òî äåëàåò íåæåëàòåëüíûì ïðèìåíåíèå ýòèõ ñðåäñòâ ó áîëüíûõ ñ 
âðîæäåííûì óêîðî÷åíèåì èíòåðâàëà Q-T [10]. 

 
Ñèíäðîì Áðóãàäû. Âïåðâûå îïèñàí â 1992 ã. Îòíîñèòñÿ ê òèïè÷íûì 

êàíàëîïàòèÿì è õàðàêòåðèçóåòñÿ âûñîêèì ðèñêîì âíåçàïíîé ñìåðòè ó 
áîëüíûõ ñ áëîêàäîé ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèññà è ïðåõîäÿùèì ïîäúåìîì 
ñåãìåíòà S-T â ïðàâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ. Çàáîëåâàíèå ñâÿçàíî ñ 
íàëè÷èåì ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííîãî äåôåêòà Nà+-êàíàëîâ (âûÿâëåí äåôåêò 
ãåíà SCN5A); íàñëåäóåòñÿ ïî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó òèïó. Äåôåêò Na+-
êaíàëîâ ïðèâîäèò ê ïîÿâëåíèþ ðàçíîðîäíîñòè ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ â 
ìèîêàðäå, îäíîíàïðàâëåííîìó áëîêó, ÷òî ñïîñîáñòâóåò ðàçâèòèþ 
æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèè ïî ìåõàíèçìó reentry [10, 15]. Óñòàíîâëåíî, 
÷òî ñèíäðîì Áðóãàäû ÿâëÿåòñÿ àëëåëüíûì ïî îòíîøåíèþ ê 3-ìó òèïó 
ñèíäðîìà óäëèíåííîãî Q-T, è â îäíèõ è òåõ æå ñåìüÿõ îïèñàíû ñëó÷àè è 
òîãî è äðóãîãî çàáîëåâàíèÿ. Êëèíè÷åñêèå îñîáåííîñòè ñèíäðîìà Áðóãàäû: 
ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ, ñêëîííîñòü ê ðàçâèòèþ âíåçàïíîé ñìåðòè, 
íåðåäêî áåññîííèöà. Áîëåþò ïðåèìóùåñòâåííî ìóæ÷èíû (áîëåå 90 %); 
íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ îòìå÷àåòñÿ â âîçðàñòå 25-45 ëåò. Çëîêà÷åñòâåííàÿ 
ôîðìà çàáîëåâàíèÿ íåðåäêî ïðîÿâëÿåòñÿ â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå. ÝÊÃ-
ïðèçíàêè ñèíäðîìà Áðóãàäû: áëîêàäà ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèññà; 
íàëè÷èå ïîäúåìà ñåãìåíòà S-T è îòðèöàòåëüíîãî çóáöà Ò â îòâåäåíèÿõ  
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V1-V3, ñî÷åòàíèå æåëóäî÷êîâûõ è íàäæåëóäî÷êîâûõ íàðóøåíèé ðèòìà, 
îáû÷íî íà ÝÊÃ ðåãèñòðèðóåòñÿ æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ (ìîíî- èëè 
ïîëèìîðôíàÿ) è íåðåäêî ïàðîêñèçìàëüíàÿ ñóïðàâåíòðèêóëÿðíàÿ 
òàõèêàðäèÿ èëè ìåðöàòåëüíàÿ àðèòìèÿ (ïàðîêñèçìàëüíàÿ ôîðìà), 
óäëèíåíèå èíòåðâàëà P-Q (áîëåå ÷åì ó ïîëîâèíû áîëüíûõ), èçìåíåíèå 
ÝÊÃ-êàðòèíû âî âðåìÿ ìåäèêàìåíòîçíûõ ïðîá è ïðè ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå 
[1, 10]. 

Ñèíäðîì Áðóãàäû ìîæåò ïðîòåêàòü â âèäå ëàòåíòíîé è ÿâíîé ôîðì. 
Ïðè ëàòåíòíîé ôîðìå íåò òèïè÷íûõ èçìåíåíèé íà ÝÊÃ, îòñóòñòâóþò 
ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ. ×àñòî ìàíèôåñòíîìó ïðîÿâëåíèþ ñèíäðîìà 
Áðóãàäû è ïîÿâëåíèþ òèïè÷íûõ ÝÊÃ-ïðèçíàêîâ ñïîñîáñòâóþò ïðèåì 
àíòèàðèòìè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ (àéìàëèí, ôëåêàèíèä, íîâîêàèíàìèä), 
ïåðåíåñåííûå âèðóñíûå èíôåêöèîííûå çàáîëåâàíèÿ [10]. Åñëè ïðè 
ïðîâåäåíèè ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ó áîëüíîãî ïðè 
îòñóòñòâèè êëèíè÷åñêèõ è ÝÊÃ-ïðèçíàêîâ çàáîëåâàíèÿ èíäóöèðóåòñÿ 
óñòîé÷èâàÿ æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ, òî ýòî ÿâëÿåòñÿ âàæíûì 
ñâèäåòåëüñòâîì âûñîêîãî ðèñêà âíåçàïíîé àðèòìè÷åñêîé ñìåðòè [10, 28]. 

Ëå÷åíèå ñèíäðîìà Áðóãàäû ïðîâîäÿò ñ ó÷åòîì êëèíè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé 
çàáîëåâàíèÿ, õàðàêòåðà ãåíåòè÷åñêèõ íàðóøåíèé (íàëè÷èå äåôåêòíîãî 
áåëêà Na-êàíàëîâ). Ïðè íàëè÷èè êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ áîëüíûì 
íåîáõîäèìà èìïëàíòàöèÿ äåôèáðèëëÿòîðà-êàðäèîâåðòåðà; òàêîé æå ìåòîä 
ëå÷åíèÿ íåîáõîäèì áîëüíûì ñ èíäóöèðîâàííîé ïðè 
ýëåêòðîôèçèîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèåé [11]. 
Ñðåäè àíòèàðèòìè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ íåîáõîäèìî íàçíà÷àòü ïðåïàðàòû IA 
êëàññà (õèíèäèí è äèçîïèðàìèä) èëè àìèîäàðîí. Ñëåäóåò èçáåãàòü 
íàçíà÷åíèÿ ïðåïàðàòîâ I êëàññà, òàêèõ, êàê íîâîêàèíàìèä, ôëåêàèíèä, 
àéìàëèí, êîòîðûå, èçîëèðîâàííî áëîêèðóÿ íàòðèåâûé òîê, ïðîâîöèðóþò 
ìàíèôåñòàöèþ ñèíäðîìà Áðóãàäû [10]. 

 
Êàòåõîëàìèíåðãè÷åñêèå (êàòåõîëàìèí-èíäóöèðîâàííûå) ïîëèìîðôíûå 

æåëóäî÷êîâûå òàõèêàðäèè. Ýòî êëàññè÷åñêàÿ «ýëåêòðè÷åñêàÿ» áîëåçíü 
ñåðäöà. Äëÿ íåå õàðàêòåðíà ïåðâè÷íàÿ ýëåêòðè÷åñêàÿ íåñòàáèëüíîñòü 
ìèîêàðäà ïðè îòñóòñòâèè ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ñåðäöå. Ó áîëüíûõ ñ 
êàòåõîëàìèíèíäóöèðîâàííîé ïîëèìîðôíîé æåëóäî÷êîâîé òàõèêàðäèåé 
âûÿâëåíû ãåíåòè÷åñêèå ìàðêåðû çàáîëåâàíèÿ, â ÷àñòíîñòè, îáíàðóæåí 
äåôåêò ãåíà áåëêà ðèàíîäèíà, êîòîðûé íåîáõîäèì äëÿ âûñâîáîæäåíèÿ Ñà++ 
èç ñàðêîïëàçìàòè÷åñêîãî ðåòèêóëóìà. Ðåçóëüòàòû òàêîãî äåôåêòà - 
èçáûòî÷íîå âûñâîáîæäåíèå Ñà++ ïîä âëèÿíèåì ñèìïàòè÷åñêîé íåðâíîé 
ñèñòåìû. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò òðè òèïà äàííîé êàíàëîïàòèè: 1-é 
òèï ñâÿçàí ñ ìóòàöèåé Ry R2 (50-65 % ñëó÷àåâ); 2-é - îáóñëîâëåí ìóòàöèåé 
CASQ2 (<2 % ñëó÷àåâ); 3-é òèï - ìóòàöèÿ íåèçâåñòíà (40-50 % áîëüíûõ). 
Òèï íàñëåäîâàíèÿ – àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé [1, 18]. 

Êàòåõîëàìèíåðãè÷åñêàÿ ïîëèìîðôíàÿ æåëóäî÷êîâàÿ òàõèêàðäèÿ 
ðàçâèâàåòñÿ ïî òðèããåðíîìó ìåõàíèçìó. Ýòîò òèï òðèããåðíîé àðèòìèè 
âûçûâàåòñÿ ïîçäíèìè ñëåäîâûìè äåïîëÿðèçàöèÿìè, êîòîðûå íàáëþäàþòñÿ â 
ôàçó 4 ïîòåíöèàëà äåéñòâèÿ [2, 18]. Êàòåõîëàìèíåðãè÷åñêèå òðèããåðíûå 
àðèòìèè ïîëèìîðôíû, îíè âîçíèêàþò â óñëîâèÿõ âûñîêîãî 
ñèìïàòè÷åñêîãî òîíóñà [2]. Äàííûé òèï àðèòìèè ÷àñòî ïðîÿâëÿåòñÿ 
îáìîðîêàìè èëè îñòàíîâêîé ñåðäöà âî âðåìÿ ôèçè÷åñêîé íàãðóçêè, 
÷ðåçìåðíîãî ýìîöèîíàëüíîãî ïåðåíàïðÿæåíèÿ. Êðàéíå íåáëàãîïðèÿòíûì 
ñ÷èòàåòñÿ ïîÿâëåíèå êëèíè÷åñêè âûðàæåííûõ ñèìïòîìîâ â ðàííåì 
âîçðàñòå [2]. Äëÿ ëå÷åíèÿ áîëüíûõ èñïîëüçóþò β-áëîêàòîðû è áëîêàòîðû 
êàëüöèåâûõ êàíàëîâ (ïðåäïîëàãàþò, ÷òî ïîçäíèå ñëåäîâûå äåïîëÿðèçàöèè 
îïîñðåäîâàíû êàëüöèåâûìè êàíàëàìè) [15, 22]. 

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ ýôôåêòèâíîñòü àíòàãîíèñòîâ êàëüöèÿ ó ýòîé 
ãðóïïû áîëüíûõ ïîäâåðãàåòñÿ ñîìíåíèþ [1]. Èíîãäà ñèìïàòýêòîìèÿ ëåâîãî 
çâåçä÷àòîãî ãàíãëèÿ óñòðàíÿåò àðèòìèþ ó îòäåëüíûõ áîëüíûõ [18]. 
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Óðãåíòíîå êóïèðîâàíèå ïèðóýòíîé òàõèêàðäèè (torsades de pointes). 
Ïðè ðàçâèòèè ôèáðèëëÿöèè æåëóäî÷êîâ, ïðè ãåìîäèíàìè÷åñêèõ 
íàðóøåíèÿõ òðåáóåòñÿ ïðîâåäåíèå ýêñòðåííîé ýëåêòðîèìïóëüñíîé òåðàïèè 
[3, 10, 18]. Îñòàëüíûå ïðèíöèïû ëå÷åíèÿ áîëüíûõ: 

− íåìåäëåííàÿ îòìåíà ïðåïàðàòà, âûçâàâøåãî òàõèêàðäèþ; 
− óñòðàíåíèå ãèïîêàëèåìèè ñ ïîìîùüþ âíóòðèâåííîãî ââåäåíèÿ 

õëîðèäà êàëèÿ; 
− âíóòðèâåííîå ââåäåíèå ìàãíèÿ ñóëüôàòà â äîçå 1-6 ã; ïðåïàðàò ââîäÿò 

ìåäëåííî, òùàòåëüíî êîíòðîëèðóÿ ÀÄ è ðèòì äûõàíèÿ; 
− âíóòðèâåííîå ââåäåíèå β-áëîêàòîðîâ èëè ëèäîêàèíà. Ïðåïàðàòû IA, IÑ è 

III êëàññîâ äëÿ êóïèðîâàíèÿ òàõèêàðäèè torsades de pointes 
ïðîòèâîïîêàçàíû, òàê êàê îíè óäëèíÿþò èíòåðâàë Q-T, ÷òî ñàìî ïî ñåáå 
ïðîâîöèðóåò âîçíèêíîâåíèå äàííîãî òèïà àðèòìèè. 

Â äîêóìåíòå, ïîäãîòîâëåííîì ýêñïåðòàìè Àìåðèêàíñêîé àññîöèàöèè 
ñåðäöà [29] è ãðóïïîé Åâðîïåéñêèõ ñïåöèàëèñòîâ [30, 31], êàíàëîïàòèè 
îòíåñåíû ê ïåðâè÷íûì êàðäèîìèîïàòèÿì èëè, ñîãëàñíî ãåíîìè÷åñêîé 
êëàññèôèêàöèè íàñëåäñòâåííûõ êàðäèîìèîïàòèé, ê êàðäèîìèîïàòèÿì 
èîííûõ êàíàëîâ. Ýòî ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî ýòè ïåðâè÷íûå ýëåêòðè÷åñêèå 
áîëåçíè ñåðäöà íå èìåþò ñòðóêòóðíûõ èëè ãèñòîïàòîëîãè÷åñêèõ 
èçìåíåíèé, ïðè êîòîðûõ èçìåíåíèÿ ðàçâèâàþòñÿ íà ìîëåêóëÿðíîì 
óðîâíå â ìåìáðàíàõ êàðäèîìèîöèòîâ. Âêëþ÷åíèå êàíàëîïàòèé â 
êëàññèôèêàöèþ êàðäèîìèîïàòèé ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî èçìåíåíèå ôóíêöèè 
èîííûõ êàíàëîâ ñâÿçàíî, â ïåðâóþ î÷åðåäü, ñ èçìåíåíèåì èõ ñòðóêòóðû, 
îáóñëîâëåííûì ãåííûìè ìóòàöèÿìè [31], âåäóùèìè ê íàðóøåíèÿì 
ñèíòåçà ñîîòâåòñòâóþùèõ áåëêîâ. 

Áîëüøàÿ ïðàêòè÷åñêàÿ öåííîñòü âêëþ÷åíèÿ êàíàëîïàòèé â 
êëàññèôèêàöèþ çàáîëåâàíèé ìèîêàðäà ñ íåáëàãîïðèÿòíûì ïðîãíîçîì 
ñâÿçàíà ñ òåì, ÷òî îíè ÿâëÿþòñÿ î÷åíü ÷àñòîé ïðè÷èíîé âíåçàïíîé 
ñìåðòè â ìîëîäîì âîçðàñòå [32]. Ñîãëàñíî èññëåäîâàíèÿì D. Tester è 
Acherman [32] â áîëåå ÷åì 1/3 ìîëîäûõ ëþäåé, óìåðøèõ âíåçàïíî, áûëè 
îáíàðóæåíû ìóòàöèè ãåíîâ, êîäèðóþùèõ ñèíòåç áåëêîâ êàëèåâûõ, 
íàòðèåâûõ èëè êàëüöèåâûõ êàíàëîâ [32]. Ðàííåå âûÿâëåíèå 
ãåíåòè÷åñêèõ ìóòàöèé ïîçâîëèò ïðîâîäèòü íåîáõîäèìûå 
ïðîôèëàêòè÷åñêèå ìåðîïðèÿòèÿ, ñíèæàþùèå ðèñê âíåçàïíîé ñìåðòè. 

 
SUMMARY 
 

"The long Q-T syndrome land others channelopathy: from theory to practical person". In 
this work it is demonstrate the modern state of problem of diagnostic and treatment channel 
pathology resulting in development of live dangerous arrhythmias. The cause of inheritable 
forms of elongation of an interval Q-T interval or it is shorting, Brugada – syndromes, 
catecholaminergic ventricle tachycardia are genetic mutations. The long Q-T syndrome is 
caused by treatment with antiarrhytmic and other drugs. For treatment of channelophy used 
 -blockers or implateble defibrillator – cardioverter. The adequate therapy improved prognosis 
in most of patients. 

Key words: channelopathy, diagnosis, treatment, prevention. 
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