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Внезапная сердечная смерть (ВСС) лиц 
молодого возраста остается одной из наиболее 
важных проблем современной кардиологии. 
Согласно эпидемиологическим исследованиям, 
частота ВСС среди детей, подростков и лиц моло-
дого возраста в целом составляет от 1,3 до 8,5 
на 100 000 человеко-лет [1]. При анализе дан-
ных о причинах внезапной смерти (ВС) в воз-
расте до 35 лет было обнаружено, что в равной 

степени ВСС может развиться как вследствие 
различных аномалий коронарных артерий, так 
и в результате злокачественных желудочковых 
тахиаритмий на фоне структурно нормального 
сердца [2–5]. Согласно данным аутопсий вне-
запно умерших, структурная патология сердца, 
как правило, отсутствует в 10–45% случаев [3, 
6]. Ряд авторов высказали свои предположения, 
что в этих случаях именно генетически детер-
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минированные первичные электрические забо-
левания сердца (ПЭЗС) являются причинами 
внезапной аритмической смерти, что частично 
было подтверждено данными посмертного гене-
тического скрининга [3, 6]. Наиболее распро-
страненные сердечные каналопатии, такие как 
синдром удлиненного интервала QT (СУИ QT), 
синдром Бругада, катехоламинергическая поли-
морфная желудочковая тахикардия (КПЖТ) и 
синдром укороченного интервала QT (СКИ QT) 
диагностируют в 30% случаев при посмертном 
молекулярно-генетическом исследовании вне-
запно умерших со структурно нормальным серд-
цем [3, 7]. Благодаря этим исследованиям в 
протокол аутопсий внезапно умерших в США 
было включено исследование 6 наиболее значи-
мых генов, таких как KCNQ1, KCNH2, SCN5A, 
KCNE1, KCNE2 и RYR2, ответственных за раз-
витие подавляющего большинства каналопатий 
[8, 9]. Кроме того, был обоснован забор образцов 
(крови или тканей) для последующих генети-
ческих исследований в случаях необъяснимой 
внезапно наступившей смерти [10]. 

Исследования предшествующей ВСС клини-
ческой картины показывают, что не менее 1/3 
больных ранее уже имели симптомы, такие как 
синкопе или предсинкопе, которые при должном 
внимании могли бы послужить своевременной 
диагностике и предотвратить трагический исход 
[11]. Эффективная профилактика ВСС должна 
быть основана именно на своевременном выяв-
лении больных и оценке рисков для жизни с уче-
том генетических, клинических и электрокар-
диографических маркеров риска. Это особенно 
важно для детей с сердечными каналопатиями, 
которые могут не проявляться вплоть до жиз-
неугрожающего эпизода. Для выявления этих 
больных необходимы активные скрининговые 
исследования и формирование групп высокого 
риска в популяции. 

Наиболее эффективными методами лече-
ния детей с каналопатиями из группы высо-
кого риска по ВСС является назначение анти-
аритмической терапии (ААТ), наиболее часто 
бета-блокаторов. Имплантации кардиовертера-
дефибриллятора (ИКД) и левосторонней сим-
патэктомии подвергаются больные, у которых 
рецидивы жизнеугрожающей аритмии сохраня-
ются на оптимальной ААТ. Выбор метода лече-
ния должен основываться на индивидуальной 
оценке риска для каждого больного. В данной 
публикации кратко представлены современные 
знания об основных каналопатиях, принципы 
терапии и особенности хирургических методов 
лечения жизнеугрожающих аритмий в детском 
возрасте. 

Сердечные каналопатии

Сердечные каналопатии, или ПЭЗС – это 
группа генетически детерминированных забо-
леваний, характеризующихся высоким риском 
развития злокачественных желудочковых тахи-
аритмий у больных со структурно нормальным 

сердцем. Одним из симптомов сердечных кана-
лопатий и зачастую единственным является 
ВСС. ПЭЗС обусловлены мутациями в генах, 
кодирующих субъединицы сердечных ионных 
каналов, и белки, регулирующие их функцию 
[9, 12]. Нарушение структуры белков приводит 
к изменению длительности потенциала действия 
в различных отделах миокарда желудочков, а в 
некоторых случаях и предсердий, в результате 
чего формируются условия для возникновения 
аритмий по механизму ре-ентри или триггер-
ной активности. За редким исключением, ПЭЗС 
наследуются аутосомно-доминантно. Как сооб-
щалось выше, к этой группе патологических 
состояний относят СУИ QT, КПЖТ, синдром 
Бругада и СКИ QT. При этом наиболее распро-
страненными формами, манифестирующими в 
детском возрасте, являются СУИ QT и КПЖТ. 

Диагностика ПЭЗС основана на выявлении 
специфических электрокардиографических 
паттернов, а также обследовании больных из 
групп риска, к которым относят членов семьи 
с отягощенным по ВСС или ПЭЗС анамнезом. 
Диагностику врожденных аритмий затрудняют 
разная степень пенетрантности и вариабельность 
клинических проявлений каналопатий. В случа-
ях с развернутой клинической симптоматикой 
оценка риска ВСС и выбор метода лечения не 
представляют сложностей. С другой стороны, 
существуют бессимптомные больные с невыра-
женными изменениями на ЭКГ, а также носи-
тели патогенных мутаций, не имеющие кли-
нических проявлений, количество которых с 
каждым годом растет благодаря внедрению 
ЭКГ-скрининга и генетических исследований. 
Такие больные нуждаются в систематическом 
мониторинге модифицируемых факторов риска 
и наблюдении в специализированном аритмоло-
гическом центре. Только создание больших баз 
данных таких пациентов позволит корректно 
прогнозировать риск для этой группы больных, 
что особенно актуально в детском возрасте. 

Основная цель терапии ПЭЗС – это предот-
вращение ВС. Медикаментозная ААТ эффектив-
на при СУИ QT и КПЖТ, для которых бета-адре-
ноблокаторы являются патогенетическим мето-
дом лечения, а препараты I класса либо относят 
к геноспецифической терапии при СУИ QT, либо 
применяются для контроля наджелудочковых 
аритмий при КПЖТ. Основным методом про-
филактики ВСС при сердечных каналопатиях 
является ИКД. 

СУИ QT – врожденная патология, для кото-
рой характерны собственно удлинение интерва-
ла QT на стандартной ЭКГ и развитие приступов 
потери сознания на фоне желудочковой поли-
морфной тахикардии типа пируэт. Клинические 
проявления синдрома варьируют от бессимптом-
ного течения, при котором его диагностируют  
благодаря семейному обследованию, либо пла-
новым ЭКГ-скринингам, до рецидивирующих 
синкопальных состояний и ВСС, при этом ВСС 
является первым симптомом у 5% больных [13]. 
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Первоначально описывали два фенотипических 
варианта – синдром Романо–Уорда с нормальным 
слухом и синдром Джервелла–Ланге–Нильсена с 
врожденной двусторонней нейросенсорной туго-
ухостью, а распространенность заболевания оце-
нивалась как 1:5000–1:20 000 [14, 15]. В настоя-
щее время установлено, что распространенность 
всех вариантов синдрома достигает 1:2000 [16]. 
Такая разница, по-видимому, обусловлена тем, 
что ранее ретроспективные исследования учи-
тывали манифестные формы синдрома с выра-
женными изменениями на ЭКГ, синкопальными 
состояниями и документированными залпами 
злокачественной желудочковой тахикардии. 
В настоящее время, благодаря генетическим 
исследованиям, в т.ч. скриниговым, стало извест-
но о «немых» формах синдрома, когда отсутству-
ют ЭКГ-проявления заболевания при наличии 
генетического субстрата. Согласно данным лите-
ратуры, это от 10 до 25% случаев СУИ QT [9]. Все 
симптомные пациенты нуждаются в ААТ бета-
адреноблокаторами. Известно, что в отсутствие 
терапии рецидивы жизнеугрожающих событий, 
таких как синкопе, внезапная остановка крово-
обращения и ВСС имеют место у 13% больных 
[17]. Интервенционные методы лечения, к кото-
рым относятся имплантация антиаритмических 
устройств и левосторонняя симпатэктомия, необ-
ходимы малой части больных, относящихся к 
группе высокого риска и/или у которых неэффек-
тивна медикаментозная терапия. 

КПЖТ – одна из наиболее злокачественных 
форм сердечных каналопатий, характеризующа-
яся особенно высоким риском ВСС в детском воз-
расте. Патогномоничное для КПЖТ нарушение 
сердечного ритма – двунаправленная желудочко-
вая тахикардия, провоцируемая стресс-тестом, 
обычно развивается при ЧСС более 110 уд/мин. 
По мере усиления нагрузки желудочковая тахи-
кардия может трансформироваться в фибрилля-
цию желудочков. Суправентрикулярные тахиа-
ритмии также характерны для больных КПЖТ 
и зачастую являются триггерами для желудоч-
ковой тахикардии [18, 19].

КПЖТ относится к орфанным заболева-
ниям, распространенность ее оценивается как 
1:10 000. Манифестирует КПЖТ в возрасте от 6 
до 10 лет; у 35% больных первый синкопе раз-
вивается в возрасте до 10 лет, а у 75% – в воз-
расте до 20 лет [9, 20]. При этом в отсутствие 
терапии до 50% больных не доживают до 30 лет 
[21]. По данным Hayashi и соавт., у больных, 
не получающих бета-блокаторы, в 58% случа-
ях развиваются рецидивы жизнеугрожающих 
аритмий в течение 8-летнего периода наблю-
дения, при этом у 13% больных имеют место 
эпизоды внезапной остановки кровообращения 
(ВОК) или ВСС [22]. Бета-блокаторы являют-
ся основой медикаментозной терапии КПЖТ. 
Поскольку КПЖТ отличает выраженный поли-
морфизм нарушений сердечного ритма и у паци-
ентов, помимо желудочковых, регистрируются 
наджелудочковые тахиаритмии, дополнительно 

к бета-блокаторам назначают антиаритмические 
препараты I класса [9, 20]. ИКД в этой группе 
больных имеет свои особенности в связи с выра-
женной электрической нестабильностью как 
миокарда желудочков, так и миокарда предсер-
дий. Требуется особый подход к настройке пара-
метров системы ИКД, чтобы избежать большого 
количества мотивированных, но неэффективных 
шоков на полиморфную желудочковую тахикар-
дию у таких пациентов, и немотивированных 
шоков на суправентрикулярную тахикардию, 
что сопровождается повышением уровня стресса 
у больных со стресс-индуцируемой желудочко-
вой тахикардией [9, 18]. Левосторонняя симпа-
тэктомия рекомендована на сегодняшний день 
тяжелым больным с КПЖТ и рецидивирующи-
ми на фоне адекватной ААТ приступами желу-
дочковой тахиаритмии. 

Синдром Бругада характеризуется измене-
ниями на ЭКГ в виде блокады правой ножки 
пучка Гиса и элевации сегмента ST в правых 
грудных отведениях, рецидивирующими син-
копальными состояниями и высоким риском 
ВСС [9]. Синкопальные состояния при синдро-
ме Бругада развиваются на фоне полиморфной 
желудочковой тахикардии и/или фибрилляции 
желудочков, преимущественно во сне. По совре-
менным данным, распространенность синдрома 
в популяции составляет 5–20:10 000 населения и 
в значительной степени зависит от региона про-
живания и пола пациентов [23, 24]. Так, у муж-
чин Юго-восточной Азии диагностируют этот 
синдром в 9 раз чаще. Хотя синдром Бругада 
в подавляющем большинстве манифестирует у 
взрослых, тем не менее он может быть причи-
ной ВСС младенцев и синкопальных состояний 
у подростков [25]. Синдром Бругада является 
причиной 4–12% всех случаев ВСС и до 20% ВС 
у лиц со структурно нормальным сердцем [9]. 
По данным Wren et al., синдром Бругада явля-
ется причиной 19% ВС детей от 1 до 13 лет [26]. 
Клинические проявления синдрома Бругада 
варьируют от полного отсутствия симптомов до 
развития синкопальных состояний и ВС [9, 27]. 
Основным и наиболее эффективным методом 
профилактики является ИКД, которая в обяза-
тельном порядке показана всем больным, пере-
несшим ВОК. ААТ при синдроме Бругада явля-
ется скорее дополнительным методом, назнача-
ется в случае отказа от имплантации ИКД, либо 
для контроля желудочковой тахикардии и в 
случае частых приступов. 

СКИ QT – это редкий вариант каналопатий, 
который характеризуется коротким интерва-
лом QT на стандартной ЭКГ, пароксизмальной 
фибрилляцией предсердий и желудочков [9, 20]. 
Согласно данным популяционных исследова-
ний, короткий интервал QT на стандартной ЭКГ 
регистрируется в 0,5% случаев. Однако прогноз 
в этих случаях очень разный, так как риск ВСС 
у людей с коротким интервалом QT без дру-
гих симптомов достоверно не различается от 
такового при нормальной продолжительности 
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интервала QT [28, 29]. СКИ QT диагностируют на 
основании сочетания короткого интервала QT со 
следующими признаками: отягощенный по СКИ 
QT или ВС семейный анамнез; эпизоды потери 
сознания и/или ВОК [9]. Распространенность 
СКИ QT на сегодняшний день не установле-
на; наибольшая группа, по данным литературы, 
включает 60 больных [30]. Villafane и соавт. 
представили результат 6-летнего наблюдения 
за 25 детьми с СКИ QT. Из них симптомы в виде 
синкопе, эпизодов фибрилляции предсердий и 
ВОК имели место у 56% больных [31]. В дру-
гом исследовании было установлено, что 10,6% 
больных с ВОК в анамнезе, а также 0,4% прежде 
бессимптомных больных имеют хотя бы один 
эпизод ВОК ежегодно [32]. Основным и эффек-
тивным методом профилактики ВСС при СКИ 
QT является ИКД. 

Принципы терапии сердечных каналопатий

Эффективная стратегия ведения больных с 
сердечными каналопатиями [8, 10, 12] в настоя-
щее время заключается в стратификации риска 
на момент диагностики с выделением модифици-
руемых и немодифицируемых маркеров и фак-
торов, в последующем регулярном мониторинге 
модифицируемых факторов риска и в трехэ-
тапной терапии. ААТ бета-адреноблокаторами, 
назначаемая на первом этапе лечения, наиболее 
эффективна при самых распространенных вари-
антах каналопатий, таких как СУИ QT и КПЖТ. 
Показания к назначению бета-блокаторов рас-
ширяются. Первоначально их назначали толь-
ко симптомным больным, затем бета-блокаторы 
были рекомендованы и бессимптомным пациен-
там с отягощенным по ВСС семейным анамнезом. 
Согласно последним рекомендациям ААТ долж-
на назначаться также всем больным с СУИ QT и 
КПЖТ при генетически подтвержденном диагно-
зе. Препараты I класса применяются у больных 
с III молекулярно-генетическим вариантом СУИ 
QT, при котором в ряде случаев была доказана 
чувствительность мутации к мексилетину. Кроме 
того, препараты I класса необходимы больным с 
КПЖТ и суправентрикулярными тахиаритми-
ями, которые выступают в роли триггеров для 
желудочковой тахикардии и могут приводить к 
немотивированным срабатываниям ИКД. 

Вторым этапом терапии для больных с СУИ 
QT и КПЖТ, у которых бета-блокаторы не позво-
ляют полноценно контролировать риск ВСС, и 
первым этапом для больных синдромом Бругада 
и СКИ QT является ИКД. Благодаря многоцен-
тровым исследованиям и анализу данных меж-
дународных регистров была доказана высокая 
эффективность ИКД для вторичной профилак-
тики ВСС при всех сердечных каналопатиях. 
Роль ИКД в первичной профилактике ВСС дис-
кутируется. 

Третьим этапом терапии для больных с 
стресс-индуцируемыми желудочковыми тахи-
аритмиями, к которым относятся СУИ QT и 

КПЖТ, является левосторонняя симпатэкто-
мия. Согласно международным рекомендациям 
симпатэктомия показана больным с рецидиви-
рующими на фоне ААТ синкопе и/или мотиви-
рованными срабатываниями ИКД. Опыт при-
менения данного метода лечения у детей пока 
ограничен несколькими десятками больных 
разного возраста, но уже показана его высокая 
эффективность в профилактике жизнеугрожаю-
щих событий. 

Левосторонняя симпатэктомия

Вовлеченность симпатической нервной 
системы в патогенез СУИ QT и КПЖТ неод-
нократно подтверждалась экспериментами, 
которые демонстрировали симпатический дис-
баланс с усилением левосторонней симпатиче-
ской иннервации сердца. В пользу этой гипотезы 
свидетельствует также высокая эффективность 
бета-адреноблокаторов в лечении этих заболева-
ний [9, 33, 34]. 

Впервые левосторонняя симпатэктомия у 
больных с СУИ QT была применена A. Moss и 
соавт. в 1969 г. [35]. В 1976 г. P. Schwartz и 
соавт. продемонстрировали увеличение порога 
желудочковой фибрилляции и продолжительно-
сти рефрактерного периода миокарда желудоч-
ков после аналогичной операции [36, 37]. Кроме 
того, в экспериментальных исследованиях сти-
муляция левого звездчатого ганглия приводила 
к появлению такого грозного признака, как аль-
тернация зубца Т [33, 38]. 

В 1991 г. были опубликованы результаты 
симпаткэтомии у 85 больных с СУИ QT, 99% 
которых имели различные аритмические собы-
тия [34]. После операции у 45% пациентов сим-
птомы в виде синкопе и пароксизмов жизне-
угрожающих желудочковых аритмий больше не 
регистрировались, уменьшилось число больных 
с частыми (5) эпизодами синкопе и/или ВОК 
(c 71 до 10%). После симпатэктомии достовер-
но уменьшалась продолжительность интервала 
QTc. При этом у больных, которые после опе-
рации не имели рецидивов желудочковой тахи-
кардии, QTc практически нормализовался, в то 
время как у больных, у которых рецидивы после 
операции сохранялись, интервал QTc уменьшил-
ся, но в значительно меньшей степени. Таким 
образом, был сделан вывод, что левосторонняя 
симпаткэтомия влияла как на триггер (симпати-
ческую стимуляцию), так и на субстрат (удлинен-
ный интервал QT) жизнеугрожающих аритмий 
[34]. Результаты левосторонней симпатэктомии 
самой большой группы больных из 147 человек 
были описаны 13 лет спустя той же группой 
авторов [39]. Данное исследование также вклю-
чало наиболее тяжелых больных: 99% больных 
с синкопальной формой синдрома, 75% больных 
с рецидивирующими на ААТ жизнеугрожающи-
ми аритмиями. За период наблюдения у больных 
на 91% уменьшилось количество синкопаль-
ных состояний и эпизодов ВОК, уменьшилась 
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достоверно продолжительность интервала QT. 
Смертность в группе высокого риска снизилась 
до 3%. Авторы отметили, что у больных с наи-
более тяжелым течением СУИ QT левосторон-
няя симпатэктомия была менее эффективна [39]. 
В аналогичном исследовании J.M. Bos и соавт. 
проанализировали результаты левосторонней 
симпатэктомии у 52 больных, средний возраст 
которых составил 10±10 лет, и выявили, что 
рецидивы жизнеугрожающих событий в целом 
по группе после операции значительно уменьши-
лись, но тем не менее сохранялись у 23% боль-
ных с СУИ QT высокой группы риска [40].

Первые результаты применения лево-
сторонней симпатэктомии у 3 молодых боль-
ных КПЖТ были опубликованы в 2008 г. 
A. Wilde и соавт. [41]. Показанием к симпатэк-
томии во всех случаях были рецидивы аритмиче-
ских событий (синкопе и мотивированные сраба-
тывания) на фоне терапии бета-блокаторами. За 
период наблюдения от 10 месяцев до 20 лет син-
копе не рецидивировали. В 2015 г. были опубли-
кованы результаты многоцентрового исследова-
ния, включившего 63 больных с КПЖТ, которым 
была проведена левосторонняя симпатэктомия 
[42]. Средний возраст на период левосторонней 
симпатэктомии был 15 лет (от 11 до 17 лет), в 86% 
случаях симпатэктомия проводилась в целях 
вторичной профилактики ВСС. Как и при СУИ 
QT, основным показанием для симпатэктомии 
были рецидивы аритмических событий на фоне 
терапии. За период наблюдения, составивший в 
среднем 37 месяцев, была убедительно продемон-
стрирована высокая эффективность этого метода 
лечения. На 92% уменьшилось количество син-
копе и мотивированных срабатываний ИКД. При 
этом больные с неполной денервацией достоверно 
чаще имели рецидивы жизнеугрожающих арит-
мий после операции. 

В настоящее время выполнение левосто-
ронней симпатэктомии возможно только в 
специализированных центрах, что обусловле-
но тяжестью больных и редкостью патологии. 
Существуют различные методики симпатэкто-
мии. Первоначально применялась аблация лево-
го звездчатого ганглия и дополнительно первого 
грудного ганглия; при этом развивался синдром 
Горнера, а денервация сердца была лишь частич-
ной. Полная денервация требовала удаления 
левого звездчатого ганглия и первых 4–5 груд-
ных ганглиев, что также осложнялось синдро-
мом Горнера. В настоящее время разработана 
методика удаления только нижней части звезд-
чатого ганглия и также первых 4–5 грудных 
ганглиев, что помогает избежать развития син-
дрома Горнера. Хирургические доступы также 
различаются. Видеоассоциированная торако-
скопическая симпатэктомия наиболее безопас-
на, она широко применялась при гипергидрозе. 
Процедура в сравнении с другими способами 
и доступами отличается меньшей инвазивно-
стью и лучшей визуализацией ганглиев во время 

операции, что позволяет провести максимально 
контролируемую и полную денервацию. 

Таким образом, левосторонняя симпатэкто-
мия с эффективностью применяется у больных 
со злокачественными наследственными желу-
дочковыми аритмиями, в т.ч. на фоне ААТ. 
Крайне редко этот метод лечения применяется 
к бесимптомным больным. В этих случаях пока-
занием являются концентрация случаев ВСС 
и аритмогенных синкопе в семье. У больных 
с КПЖТ в качестве показаний расценивается 
также наличие «малых» желудочковых аритмий 
(неустойчивая желудочковая тахикардия и/или 
одиночные и двунаправленные парные желу-
дочковые экстрасистолы) [42]. В подавляющем 
большинстве случаев операции выполняются в 
подростковом возрасте и в ряде случаев катам-
нез после операции превышает 20-летний пери-
од. У бессимптомных пациентов после симпат-
эктомии аритмогенные события, как правило, 
не манифестировали. У симптомных пациентов 
достоверно снижается количество аритмических 
событий, однако в группе наиболее высокого 
риска добиться полного контроля желудочковой 
тахикардии пока не удавалось. 

В настоящее время симпатэктомия рекомен-
дована пациентам, у которых рецидивы желу-
дочковой тахикардии сохраняются, несмотря 
на прием максимально допустимой дозы бета-
блокаторов [9, 43]. Возможно имеет смысл рас-
ширить показания к симпатэктомии, чаще при-
меняя ее у больных с такими триггерами, как 
физическая нагрузка и эмоциональный стресс, 
как, например, при I и II молекулярно-генети-
ческих варианта СУИ QT и при КПЖТ. Это осо-
бенно актуально в детском возрасте, учитывая 
сложности ИКД детям раннего возраста, а также 
низкую приверженность к ААТ у подростков. 

Имплантация антиаритмических устройств 
при сердечных каналопатиях у детей

Первоначально имплантация антиаритми-
ческих устройств у больных с СУИ QT подраз-
умевала постоянную эндокардиальную стимуля-
цию (ЭКС). В 70-х и в начале 80-х годов публи-
ковались единичные случаи имплантации ЭКС 
больным с СУИ QT в сочетании с АВ-блокадой 
и брадиаритмиями. В 1987 г. в работе Eldar и 
соавт. была продемонстрирована эффективность 
сердечной стимуляции в профилактике рециди-
вов тахикардии типа пируэт как среди больных с 
брадизависимыми эпизодами, так и среди паци-
ентов без паузозависимой желудочковой тахи-
кардии [44]. Предполагалось, что стимуляции 
выравнивает продолжительность рефрактерного 
периода в различных отделах миокарда и делает 
более гомогенным процесс реполяризации [45, 
46]. Кроме того, в эксперименте было показано, 
что стимуляция сердца подавляет аритмии, кото-
рые обусловлены патологическим автоматизмом 
или наличием ранних постдеполяризаций [47, 
48]. Эффективность сердечной стимуляции не 

Final_3_18_196.indd   137 08.03.2021   12:12:45



138

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Я
/

2
0

1
8

/
Т

о
м

 9
7

/
№

 3
зависела от типа устройства и стимулируемой 
камеры. Тем не менее, некоторые исследова-
тели считали, что предпочтение следует отда-
вать предсердной стимуляции, которая более 
физиологична и не провоцирует желудочковую 
тахикардию [49]. В 1991 г. Moss и соавт. про-
анализировали данные катамнеза 30 пациентов 
с синкопальной формой СУИ QT и ЭКС, возраст 
которых на момент имплантации варьировал от 
нескольких месяцев до 56 лет (в среднем 19 лет) 
[46]. Отмечалось достоверное снижения числа 
синкопе после имплантации ЭКС в этой группе 
высокого риска. 

Показаниями для имплантации ЭКС у боль-
ных как с СУИ QT, так и с КПЖТ были бради-
аритмии, не позволявшие назначить ААТ или 
увеличить дозы препаратов. При СУИ QT сер-
дечная стимуляция применялась также у боль-
ных с рецидивирующими на терапии синкопе. 
В связи с совершенствованием имплантируемых 
кардиовертеров-дефибрилляторов в настоящее 
время ЭКС имплантируются редко, преимуще-
ственно в раннем возрасте, например, когда экс-
тремально длинный интервал QT сочетается с 
функциональной АВ-блокадой 2:1 или синдроме 
Джервелла–Ланге–Нильсена [43, 50].  

Первые случаи применения ИКД у моло-
дых больных с врожденными пороками сердца 
и сердечными каналопатиями были опублико-
ваны в начале 90-х годах [51]. В 1993 г. Silka 
и соавт. описали результаты наблюдения 177 
больных, которым ИКД был имплантирован в 
возрасте до 20 лет [52]. В группе преобладали 
больные с органической патологией и около 1/3 
больных (26%) имели ПЭЗС. Причиной ИКД в 
76% случаев была обусловленная фибрилляци-
ей желудочков ВОК. Исследование позволило 
впервые достоверно продемонстрировать эффек-
тивность метода ИКД терапии у лиц молодого 
возраста с некоронарогенной патологией. У 80% 
пациентов в течение 2 лет после имплантации 
имело место хотя бы одно мотивированное сра-
батывание. Отмечался высокий риск рецидива 
злокачественной желудочковой тахиаритмии у 
больных с ВОК в анамнезе, в связи с чем в 
международных рекомендациях наличие эпизо-
да ВОК является показанием I класса для ИКД. 
Вероятность мотивированных срабатываний не 
зависела от степени нарушения систолической 
функции желудочков, что свидетельствовало о 
сопоставимом риске жизнеугрожающих арит-
мий у больных со структурной патологией и 
ПЭЗС в молодом возрасте [52]. 

В 2003 г. в работе Zareba и соавт. была убеди-
тельно продемонстрирована эффективность ИКД 
в сравнении с бета-блокаторами в профилактике 
ВС у больных с СУИ QT [53]. В группе высокого 
риска у больных с ИКД отмечалось снижение 
уровня смертности за 3-летний период наблю-
дения до 1,6%, тогда как в группе пациентов, 
получавших только терапию бета-блокаторами, 
смертность составила 16% за тот же период. 
Кроме того, исследователи отмечают достаточно 

высокий уровень мотивированных шоков после 
имплантации ИКД у лиц молодого возраста, по 
разным данным, от 22 до 60% [53–55]. Такое 
число шоков объяснялось тем, что ИКД купи-
ровали все желудочковые тахиаритмии неза-
висимо от их продолжительности, тогда как, 
например, при СУИ QT полиморфная желудоч-
ковая тахикардия нередко может прекращаться 
спонтанно [56]. Вероятность развития мотивиро-
ванного шока позволяет оценить шкала риска, 
предложенная Питером Шварцем в 2010 г. и 
включающая 5 основных характеристик: период 
свободный от синкопе более 10 лет, длительность 
QTc, наличие ВОК в анамнезе, наличие синкопе 
на терапии бета-блокаторами, а также возраст, 
в котором имплантировано антиаритмическое 
устройство [55]. Основная задача кардиолога 
– предотвратить развитие сердечных событий 
и одновременно предотвратить срабатывания 
ИКД. Предложенная шкала риска мотивирован-
ных шоков позволяет своевременно внести соот-
ветствующие изменения в ААТ. Данная шкала 
была модифицирована для детей и также эффек-
тивно позволяла прогнозировать риск мотивиро-
ванного шока [57].

Данные об эффективности ИКД терапии у 
больных с КПЖТ более противоречивы. С одной 
стороны, КПЖТ – более злокачественное забо-
левание, что нацеливает кардиологов на расши-
рение показаний к имплантации ИКД. С другой 
стороны, тотальная электрическая нестабиль-
ность миокарда и выраженный полиморфизм 
нарушений ритма при этом заболевании спо-
собствуют иногда ухудшению прогноза на фоне 
имплантации антиаритмического устройства 
без учета этих особенностей. Любые шоки, как 
мотивированные, так и немотивированные могут 
привести к развитию электрического шторма у 
больных КПЖТ. Необходимо учитывать также 
негативную реакцию на стресс, который также 
провоцирует шоки. Специфика электрической 
активности сердца при каналопатиях обусловли-
вает особенные требования к программированию 
ИКД. Немотивированные срабатывания – это 
проблема, особенно остро стоящая при имплан-
тации ИКД у больных с КПЖТ. Необходимо 
включение алгоритмов дискриминации надже-
лудочковых тахиаритмий (различные у каждого 
производителя) с зоной детекции фибрилляции 
желудочков (ФЖ) 214–230 уд/мин, длитель-
ность окна детекции ФЖ+время заряда ИКД 
(8–10 с) должна быть не менее 20 с; отключение 
антитахикардитической стимуляции; первый 
шок с максимальной энергией, после 2-го шока 
последовательное переключение полярности 
волны дефибрилляции. 

Высокая эффективность ИКД-терапии при-
вела к тому, что в некоторых случаях необосно-
ванно расширяются показания к имплантации. 
Известны случаи ИКД без учета оценки эффек-
тивности ААТ или у бессимптомных больных, в 
т.ч. без анализа генетических механизмов, что 
недопустимо [53–55]. Так, больным с III моле-
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кулярно-генетическим вариантом СУИ QT, при 
котором риск летального исхода первого синко-
пе выше, чем при других вариантах, кардиологи 
ранее склонны были шире имплантировать ИКД. 
В то же время при длительном наблюдении было 
показано, что мотивированных срабатываний у 
таких больных практически не случается [55]. 

Согласно актуальным клиническим реко-
мендациями, ИКД-терапия показана в обяза-
тельном порядке больным с ПЭЗС при ВОК в 
анамнезе (класс показаний IА), больным с реци-
дивами синкопе и/или желудочковой тахикар-
дии на фоне адекватной дозы бета-блокаторов 
(класс показаний IIaB). Следует отметить, что 
ИКД применяется как дополнительный метод к 
ААТ при СУИ QT и КПЖТ, но ни в коем случае 
не является изолированным методом лечения, 
тогда как для больных с синдромом Бругада и 
СКИ QT это единственный эффективный способ 
профилактики ВСС, так как эффективная меди-
каментозная терапия этих заболеваний в настоя-
щее время еще не разработана. 

Заключение

Большой прорыв за последние четверть века 
был сделан в понимании механизмов сердечных 
каналопатий, в стратификации риска ВСС и 
лечении. В генетических исследованиях выяв-
лено более 30 генов, ответственных за разви-
тие каналопатий, разработаны диагностические 
панели генов для различных нозологий, описа-

ны отдельные мутации с неблагоприятным про-
гнозом. В международных исследованиях, объ-
единяющих данные тысяч генотипированных 
больных, были разработаны критерии риска ВС, 
повысившие эффективность профилактики ВСС. 
Благодаря имплантации ИКД значительно сни-
зилась смертность, особенно это справедливо для 
лиц молодого возраста, для которых характерны 
наиболее тяжелые формы каналопатий. 

В настоящее время особое внимание следу-
ет уделить больным двух категорий – с погра-
ничными и крайне тяжелыми проявлениями 
ПЭЗС. При пограничных формах заболевания 
клинические проявления минимальны, а риски 
ВС могут быть высокими. В этом направлении 
идет активный поиск новых маркеров риска при 
стертых и немых клинических вариантах тече-
ния сердечных каналопатий. Следует избегать 
также гипердиагностики, что ведет к серьезным 
ограничениям жизнедеятельности детей и лиц 
молодого возраста. 

При наиболее тяжелом течении, когда обще-
принятые методы не позволяют полностью кон-
тролировать приступы желудочковой тахикар-
дии, необходима разработка новых методов лече-
ния, включая клеточные технологии. Первые 
шаги в исследовании возможностей геномного 
редактирования при ПЭЗС сделаны [58]. 
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НЕЙТРОПЕНИИ  В  ПРАКТИКЕ  ДЕТСКОГО  РЕВМАТОЛОГА 

ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой, Москва, РФ

Нейтропении – клинико-лабораторный феномен, достаточно часто встречающийся в практике 
детского ревматолога, который может вызвать серьезные, в т.ч. жизнеугрожающие осложне-
ния и существенно ограничивать проводимую терапию. Природа нейтропении разнообразна, 
и каждый случай ее выявления нуждается в проведении тщательной дифференциальной диа-
гностики и дифференцированного ведения больного в зависимости от этиологии нейтропении. 
В статье представлены данные литературы с акцентом на проблему приобретенной изоли-
рованной нейтропении у детей, встречающейся в практике педиатра-ревматолога как при 
первичном обращении, так и выявляемой на фоне медикаментозной терапии, проводимой по 
поводу какого-либо заболевания ревматологического профиля. 
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нейтропения, ревматические заболевания у детей.
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Neutropenia is a clinical laboratory phenomenon, often encountered in the practice of pediatric 
rheumatologist, which can cause serious incl. life-threatening complications and significantly 
restrict the ongoing therapy. The nature of neutropenia is diverse, and every case of this pathology 
requires a thorough differential diagnosis and differentiated management of the patient depending 
on neutropenia etiology.  The article presents literature data focusing on the problem of acquired 
isolated neutropenia in children, which occurs in the practice of pediatric rheumatologist both 
during primary treatment and detected during drug therapy performed for any rheumatological 
disease.

Keywords: transient neutropenia, autoimmune neutropenia, drug neutropenia, rheumatic diseases in 
children.
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