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Синдром удлиненного интервала QT (LQTS) – это потенциально жизнеугрожающая каналопатия, со-
провождающаяся удлинением интервала QT на 12-канальной ЭКГ, синкопальными состояниями и высоким 
риском  внезапной сердечной смерти вследствие развития полиморфной желудочковой тахикардии типа 
torsade de pointes. Первоочередной целью в ведении пациентов с LQTS на современном этапе является недо-
пущение недиагностированных его форм, адекватное лечение и профилактика, чему способствует быстрое 
развитие молекулярной биологии и генетики. Во второй части настоящего обзора отражены основные до-
стижения в диагностике и лечении синдрома удлиненного интервала QT.  

Ключевые слова:  синдром удлиненного интервала QT, полиморфная желудочковая тахикардия типа «пи-
руэт», корригированный интервал QT,  бета-блокаторы.

Диагностика
Для диагностики врожденного синдрома уд-

линенного интервала QT используются крите-
рии Шварца, разработанные в 1985 г., изменен-
ные в 1993 г. и обновленные в 2006 и 2011гг. 
Они основаны на анамнестических данных, кли-
нических проявлениях и электрокардиографиче-
ских показателях (таблица 1).

Согласно Заключению экспертного консен-
суса по диагностике и ведению пациентов с на-
следственными первичными аритмиями HRS/
EHRA/APHRS 2013, врожденный синдром уд-
линенного интервала QT может быть выставлен:
• при наличии 3,5 баллов по шкале Шварца 

и отсутствии вторичных причин удлинения 
интервала QT;

• при наличии определенной патогенетиче-
ской мутации одного из генов синдрома уд-
линенного интервала QT;

• при наличии QTc (по формуле Базетта)  
>500 мс на повторных ЭКГ и отсутствии 
вторичных причин удлинения интервала 
QT.

Синдром удлиненного интервала QT может 
быть диагностирован при QTc в диапазоне 480-
499 мс на повторных ЭКГ у пациента с синкопе 
неясного генеза при отсутствии вторичных при-
чин удлинения интервала QT [1].

В Рекомендациях ESC по лечению паци-

Показатели Баллы

ЭКГ-признаки (при отсутствии 
вторичных причин их 
появления);

QTc рассчитан по формуле 
Базетта

QTc >480 мс 3

QTc    460-479 мс 2

QTc    450-459 мс у мужчин 1

Torsade de pointes 1

Альтернация зубца Т 1

Зазубрина на зубце Т в 3 отведениях 1

Брадикардия (ЧСС в покое ниже 2 перцентиля для данного возраста) 0,5

Клинический анамнез Синкопе, связанное со стрессом 2

Синкопе, не связанное со стрессом 1

Врожденная глухота 0,5

Семейный анамнез Члены семьи с врожденным LQTS 1

Необъяснимая внезапная смерть у членов семьи первой линии до 30 лет 0,5

ентов с желудочковыми нарушениями ритма 
и профилактике внезапной сердечной смерти  
2015 г. диагностические критерии LQTS были 
модифицированы. Причиной этого стал тот факт, 
что интервал QTc >500 мс является очень кон-
сервативным критерием и идентичен значению 
QT, которое сопряжено с высоким риском арит-
мий и внезапной сердечной смерти [2]. В связи 
с этим для постановки клинического диагноза 
было предложено использовать показатель QTc  
≥480 мс или оценку более 3 баллов по шкале 
Шварца. По данным ЭКГ диагноз LQTS следу-
ет рассматривать при наличии QTc ≥460 мс при 
повторной регистрации ЭКГ в 12 отведениях у 
пациентов с синкопальными состояниями не-
ясного генеза или документированной ЖТ/ФЖ 
при отсутствии заболеваний сердца [3].

Электрокардиографические признаки
Интервал QT – это временной отрезок ЭКГ от 

начала зубца Q до возврата нисходящего колена 
зубца T к изолинии, характеризующий электри-
ческую систолу желудочков.  На стандартной 
ЭКГ начало комплекса QRS обычно определя-
ется сравнительно легко, в отличие от оконча-
ния зубца T, на которое влияет его амплитуда 
и наличие зубца U, отражающего реполяриза-
цию волокон Пуркинье.  Lepeschkin и Surawicz  
в 1952 г. предложили точкой окончания интер-

Таблица 1. – Шкала Шварца для диагностики врожденного синдрома удлиненного интервала QT
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вала QT считать точку пересечения прямой ка-
сательной вдоль линии максимального наклона 
нисходящей части зубца Т с изолинией [4]. В 
настоящее время продолжительность QT опре-
деляется автоматически. 

Но даже при синусовом ритме и нормальной 
ЭКГ продолжительность интервала QT непо-
стоянна и находится в обратной зависимости от 
ЧСС. Первая попытка стандартизации измере-
ния интервала QT предпринята в 1920 г. Bazett. 
Предложенная им формула QTc = QT\√RR  до 
сих пор используется в клинических исследо-
ваниях благодаря своей простоте и надежности 
(табл. 2). Точнее всего она работает в диапазоне  
от 60 до 100 ударов в минуту, но может давать 
ошибочные результаты как при более медлен-
ной (чрезмерная коррекция), так и при более 
высокой (недостаточная коррекция) частоте сер-
дечных сокращений. На смену формуле Базетта 
было предложено несколько десятков других 
формул (Fridericia, Mayeda, Kawataki, Ashman, 
Adams, Ljung, Schlamowitz, Framingham, Akhras 
& Rickards, Hodges, Sarma, Lecocq и др.), однако 
ни одна из них не имеет научного обоснования, 
позволяющего считать её универсальной. 

Таблица 2. – Значение интервала QTc по форму-
ле Базетта с учетом пола и возраста

Группа Нормальный 
QT

Пограничный 
QT

Удлиненный 
QT

Мужчины <430 мс 430-450 мс >450 мс

Женщины <450 мс 450-460 мс >460 мс

Дети до 
15 лет и 
новорож- 
денные

<440 мс 440-460 мс >460 мс

Определенную роль в определении варианта  
LQTS играет морфология зубца T. Так, для ге-
нотипа LQT1 характерно наличие выраженного 
положительного зубца Т с широким основанием. 
Для генотипа LQT2 типично наличие небольшо-
го, нередко деформированного или двухфазного 
зубца Т с наличием зазубрин на нисходящем ко-
лене.  Генотип LQT3 характеризуется удлинени-
ем сегмента ST и заостренным зубцом Т [5, 6].

Как для врожденного, так и для приобретен-
ного синдрома удлиненного интервала QT харак-
терна альтернация T-волны – следующие друг за 
другом колебания формы и амплитуды зубцов Т 
с каждым последующим сокращением, отража-
ющие гетерогенность реполяризации. Когда ко-
лебания амплитуды T-волны являются достаточ-
но большими, они могут быть зарегистрированы 
на поверхностной электрокардиограмме – это 
так называемая визуализируемая альтернация 
Т-волны, указывающая на повышенный риск 
возникновения желудочковых аритмий и являю-
щаяся предиктором внезапной сердечной смер-
ти. Чаще встречается микровольтная альтерна-
ция  Т-волны, которая не определяется на ЭКГ, 
но может быть записана с помощью специаль-
ных аппаратов, способных усиливать сигналы, с 
помощью метода спектрального анализа [7]. Об-

наружение микровольтных альтернаций, соглас-
но исследованиям Takasugi et al., имеет высокую 
чувствительность, но низкую специфичность и 
встречается у 68% пациентов с LQTS [8].

У 20% пациентов с LQTS встречается бра-
дикардия. Особенно характерна она для детей в 
первые три года жизни, новорожденных и пло-
дов [9]. Тахикардия также требует особого вни-
мания, поскольку при ней возможна гиперкор-
рекция интервала QTc.

Для более точной диагностики электрокар-
диографических изменений следует проводить 
холтеровское мониторирование ЭКГ. Этот ме-
тод исследования позволяет оценить изменения 
на ЭКГ в зависимости от времени суток и фи-
зической активности, диагностировать скрытые 
формы LQTS, выявить преходящий характер уд-
линения интервала QT, макроскопические аль-
тернации, эпизоды брадиаритмий и пароксиз-
мальных желудочковых нарушений ритма. 

Наиболее частым нарушением ритма при син-
дроме удлиненного интервала QT является по-
лиморфная желудочковая тахикардия torsade de 
pointes, для которой характерно частое и нерав-
номерное волнообразное изменение амплитуды 
комплексов QRS, что при затяжных эпизодах в 
некоторых случаях напоминает форму веретена. 
Из-за такой пляски комплексов эту аритмию еще 
называют «сердечным балетом». Частота ритма 
желудочков при этом составляет от 200 до 250 
и даже больше ударов в 1 минуту. Механизмом, 
предшествующим началу тахикардии типа «пи-
руэт», является феномен каскада или short-long-
short, впервые описанный Kay et al. [10]. В его 
основе лежит последовательность: желудочко-
вая экстрасистола (short) – постэкстрасистоличе-
ская компенсаторная пауза (long) – нормальный 
комплекс с увеличенным интервалом QT и вы-
соким зубцом U (short). Из волны U запускается 
очередная желудочковая экстрасистола, которая 
дает начало пароксизму torsade de pointes. Боль-
шинство эпизодов этой тахикардии спонтанно 
купируются через 6-100 комплексов, но всегда 
существует риск трансформации в фибрилляцию 
желудочков, что относит эту форму тахикардии 
к прогностически крайне неблагоприятным. 

В диагностике скрытых форм синдрома удли-
ненного интервала QT большое значение отво-
дится провокационным пробам. 

Активная ортостатическая проба заключает-
ся в том, что после перехода из горизонтального 
положения в вертикальное как у здоровых лиц, 
так и у пациентов c LQTS отмечается умерен-
ное увеличение частоты сердечных сокращений. 
При этом у здоровых людей длительность ин-
тервала QT уменьшается, а у пациентов с LQTS 
(особенно 2 типа) продолжительность интервала 
QT уменьшается менее существенно, не изменя-
ется или даже увеличивается.

При проведении пробы с дозированной фи-
зической нагрузкой на велоэргометре или тред-
миле для здоровых людей характерно укороче-
ние QT по мере увеличения ЧСС. У пациентов с 
LQTS по мере возрастания ЧСС QT укорачива-
ется незначительно или удлиняется. 

Обзоры
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При проведении пробы с эпинефрином у здо-
ровых лиц интервал QT укорачивается, а у паци-
ентов с LQTS парадоксально удлиняется. Проба 
расценивается как положительная при увеличе-
нии длительности интервала QT более 30 мс на 
фоне инфузии адреналина в дозе до 0,1 мкг/кг/
мин. Наиболее характерна положительная про-
ба с эпинефрином для пациентов с LQTS 1 типа. 
Удлинение интервала QT у них может достигать 
140 и более мс, сопровождаться возникновением 
рецидивирующих неустойчивых пробежек или 
индукции устойчивого пароксизма желудочко-
вой тахикардии [11]. Важно учитывать, что со-
путствующий прием β-адреноблокаторов сни-
жает диагностическую значимость пробы. 

Проба с аденозином демонстрирует, что удли-
нение интервала QT у пациентов с LQTS может 
развиться при резких колебаниях ЧСС – адено-
зин-индуцированной брадикардии, переходящей 
в синусовую тахикардию. В исследовании Viskin  
в сравнении с контрольной группой у пациентов 
с LQTS наблюдалось значительное удлинение 
интервала QT при брадикардии  (QTc >490 мс) и 
меньшее укорочение при последующей тахикар-
дии. Кроме того, у пациентов с LQTS во время 
проведения пробы отмечены изменения морфо-
логии зубца Т (увеличение амплитуды, зазубри-
ны на нисходящем колене) [12]. 

Проба с мексилетином была предложена для 
дифференцировки пациентов с генотипом LQT 3 
от пациентов с другими типами синдрома удли-
ненного интервала QT. В исследовании Schwartz 
выявлено, что однократное применение мек-
силетина у пациентов с LQT 3 внутрь в дозе  
6-8 мг/кг сокращает интервал QT c  0,535 до 
0,445 секунд, но у пациентов с другими геноти-
пами укорочение было не столь значительным 
[13].

Для пренатальной диагностики синдрома уд-
линенного интервала QT используются методы 
неинвазивной фетальной электрокардиографии 
и  фетальной магнитокардиографии [14].  

Пациентам с отягощенным семейным ана-
мнезом, клиническими и электрокардиографи-
ческими проявлениями LQTS необходимо про-
ведение генетического тестирования для опре-
деления мутаций. HRS и EHRA рекомендуют 
проводить генетическое тестирование в следую-
щих случаях: 

1) у пациентов с высоким баллом по шкале 
Шварца, отягощенным семейным анамнезом, 
клиническими проявлениями и изменениями на 
ЭКГ покоя и при проведении пробы с эпинефри-
ном (класс 1); 

2) у пациентов с удлинением QTс при отсут-
ствии вторичных причин (электролитные на-
рушения, гипертрофия, блокады ножек пучка 
Гиса) при QTc >480 ms (у детей) или >500 ms (у 
взрослых) (класс I);

3) у любых бессимптомных пациентов с иди-
опатическим удлинением на серии ЭКГ, снятых 
в покое QTc  >460 ms (у детей) или >480 ms (у 
взрослых) (класс IIb) [1].

Генетическое исследование на наличие из-
вестных мутаций в ДНК проводится в специали-
зированных лабораториях и включает использо-
вание мультигенной панели, одногенное тести-
рование и более полное геномное тестирование, 
включающее прямое секвенирование фрагмен-
тов генома, кодирующих белок с последующим 
фланкированием областей целевых экзомов и 
амплификацией ПЦР. В Республике Беларусь 
генетическое исследование LQTS доступно в 
центре генетики «Наследие» в рамках экзомной 
панели «Наследственные заболевания сердца». 
Среди 200 исследуемых генов – 12 генетиче-
ских маркеров синдрома удлиненного интервала 
QT (KCNQ1, KCNH2, SCN5A, KCNE1, KCNE2, 
KCNJ2, KCNJ5, CAV3, SCN4B, CACNA1C, 
AKAP9 и SNTA1). Тем не менее, отрицательный 
результат, полученный при генетическом иссле-
довании, не позволять говорить об отсутствии 
врожденного LQTS, поскольку пациенты могут 
иметь мутации еще не известных генов. 

В диагностике приобретенного синдрома уд-
линения интервала QT важную роль играет вы-
явление клинических состояний и заболеваний, 
приводящих к его возникновению, а также тща-
тельное изучение фармакологического анамнеза. 

Лечение
Согласно Рекомендациям ESC по лечению 

пациентов с желудочковыми нарушениями рит-
ма и профилактике внезапной сердечной смерти 
2015 г., всем пациентам с синдромом удлинен-
ного интервала QT рекомендованы следующие 
изменения образа жизни:

1) избегать приема медикаментов, способ-
ствующих удлинению интервала QT;

2) коррекция нарушений электролитного 
баланса (гипокалиемия, гипомагниемия, гипо-
кальциемия), которые могут развиваться на фоне 
диареи, рвоты или метаболических нарушений);

3) избегать специфических триггеров арит-
мии (активное плавание, особенно при LQTS1, 
воздействие громких звуков при LQTS2).

Препаратами первой линии терапии син-
дрома удлиненного интервала QT являются бе-
та-блокаторы. Согласно Заключению экспертно-
го консенсуса HRS/EHRA/APHRS 2013 г., реко-
мендуется назначать бета-блокаторы пациентам 
с наличием клинических проявлений синдрома 
удлиненного интервала QT (синкопальные эпи-
зоды, пароксизмы желудочковой тахикардии) 
и без клинических проявлений, но с удлинени-
ем интервала QT более 470 мс. Их назначение 
может рассматриваться у  пациентов с LQTS и 
нормальным значением интервала QT (класс 
IIa рекомендаций) [1].  В Рекомендациях ESC  
2015 г. предлагается назначать бета-блокаторы 
всем пациентам с клиническим диагнозом LQTS 
и рассматривать их назначение у носителей ге-
нетической мутации LQTS с нормальным интер-
валом QT [3].  

Механизм действия бета-блокаторов вклю-
чает конкурентную блокаду бета-адренорецеп-
торов, участвующих в симпатических триггер-
ных механизмах, замедление синусового ритма 
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и возможное подавление избыточного выброса 
кальция через каналы рецептора рианодина. Бе-
та-блокаторы эффективно подавляют эктопи-
ческие желудочковые сокращения и аритмии, 
а также снижают риск внезапной сердечной 
смерти и могут использоваться у подавляющего 
большинства пациентов с LQTS, за исключени-
ем специфических противопоказаний (тяжелая 
синусовая брадикардия и поражение синусового 
узла, нарушения АВ-проведения,  стенокардия 
Принцметала, активная бронхиальная астма) 
[15].

Существуют разные мнения относительно 
того, какой бета-блокатор обладает наивысшей 
эффективностью в лечении LQTS. В исследова-
нии Chockalingam, проведенном в относительно 
небольшой популяции 382 пациентов, получав-
ших терапию пропранололом (134), метопроло-
лом (147) или надололом (101) установлено, что 
пропранолол и надолол имеют сравнимую эф-
фективность, причем пропранолол более суще-
ственно укорачивает интервал QT. Метопролол 
значительно менее эффективен, приводит к вы-
сокому риску жизнеугрожающих аритмий и не 
должен быть использован в лечении пациентов с 
LQTS 1 и 2 типа [16]. 

В другом исследовании, проведенном Abu-
Zeitone [17] и включавшем 1530 пациентов из 
Международного реестра  LQTS, атенолол, ме-
топролол, пропранолол и надолол оказались 
одинаково эффективными. Однако когда эффек-
тивность бета-блокаторов анализировалась от-
дельно для каждого генотипа,  оказалось, что у 
пациентов с LQT 1 одинаково эффективны все 
четыре препарата, а у пациентов с LQT 2 пода-
вляющее преимущество имеет надолол. 

Таким образом, на сегодняшний день наибо-
лее эффективным из бета-блокаторов в терапии 
LQTS считается надолол. Применять его реко-
мендуется в дозировке 1-1,5 мг/кг/сутки один 
раз в день у пациентов 12 лет и старше и в по-
ловинной дозировке 2 раза в день у пациентов 
младше 12 лет. Вторым по эффективности пре-
паратом большинством экспертов признан про-
пранолол [18].

В качестве дополнительной терапии с целью 
уменьшения длительности интервала QT у па-
циентов с LQTS3 и увеличением QTc >500 мс 
может рассматриваться лечение блокаторами 
натриевых каналов (мексилетин, флекаинид или 
ранолазин) [1, 3].

Мексилетин – это антиаритмический пре-
парат IВ класса, механизм действия которого 
обусловлен блокадой натриевых каналов мем-
бран кардиомиоцитов. Мексилетин уменьшает 
продолжительность потенциала действия и эф-
фективного рефрактерного периода в волокнах 
Пуркинье, подавляет их автоматизм.  Согласно 
результатам исследования Mazzanti et al., вклю-
чавшего 34 пациентов с генотипом  LQT 3, при-
менение мексилетина уменьшает продолжитель-
ность интервала QT в среднем на 60 мс и сни-
жает риск возникновения сердечно-сосудистых 
событий до 0,7% в год [19].  Badri et al., исследуя 
группу из 12 пациентов с приобретенным LQTS, 

пришел к выводу, что мексилетин не только уко-
рачивает интервал QT и устраняет альтернацию 
Т-волны, но и приводит к быстрому прекраще-
нию желудочковой аритмии torsade de pointes 
[20]. 

Флекаинид – это антиаритмический препарат 
IС класса, оказывающий выраженное ингиби-
рующее действие на быстрые натриевые кана-
лы, а в высоких концентрациях и на медленные 
кальциевые каналы. Он укорачивает длитель-
ность потенциала действия волокон Пуркинье, 
но продлевает его в миокарде желудочков, что 
позволять уменьшить гетерогенность  реполя-
ризации, подавляя желудочковые аритмии. В 
исследованиях Windle [21] и Chorin [22] дока-
зано, что регулярное пероральное применение 
флекаинида в низких дозах у пациентов c LQTS 
3 типа уменьшает продолжительность интервала 
QT в среднем на 53 мс  и нормализует морфо-
логические свойства зубца T. Однако энтузиазм 
относительно данного препарата был несколько 
омрачен сообщениями о флекаинид-индуциро-
ванных бругадоподобных изменениях на ЭКГ, 
возникающих у пациентов с LQT3 [23]. Так, в 
исследовании Chorin бругадоподобные измене-
ния наблюдались у 6 из 30 пациентов и у 100% 
из них исчезли через 2 дня после прекращения 
приема флекаинида. 

Ранолазин – селективный ингибитор тока 
через натриевые каналы, подавляющий преиму-
щественно поздний натриевый ток в кардиомио-
цитах, препятствуя тем самым внутриклеточной 
перегрузке ионами натрия и кальция. Основным 
эффектом ранолазина считается антиишемиче-
ское действие, улучшение кровотока в коронар-
ных артериях за счет удлинения диастолическо-
го расслабления миокарда. Исследование Сhorin 
доказало, что эффект от применения ранолазина 
у пациентов с LQTS 3 типа сопоставим с эффек-
тами от приема мексилетина и флекаинида (уко-
рочение интервала  QT в среднем на 50 мс), но, 
в отличие от последнего, ранолазин не вызывает 
бругадоподобных изменений на ЭКГ [24]. Дей-
ствие ранолазина на морфологию зубца Т и при 
пароксизмах torsade de pointes еще не исследова-
но и требует дальнейшего изучения.

Имплантация ИКД в сочетании с приемом 
бета-блокаторов рекомендована пациентам с 
LQTS, пережившим остановку сердца. Имплан-
тацию ИКД в сочетании с приемом  бета-бло-
каторов следует рекомендовать пациентам  с 
LQTS и синкопальными состояниями и/или ЖТ 
на фоне приема адекватной дозы бета-блокато-
ров [1]. Кроме того, согласно Рекомендациям 
ECS 2015 г., имплантация ИКД может рассма-
триваться в дополнение к терапии бета-блока-
торами у асимптомных носителей патологиче-
ской мутации в генах KCNH2 или SCN5A при 
увеличении QTc >500 мс [3]. В Заключении экс-
пертного консенсуса HRS/EHRA/APHRS 2013 г.  
имплантация ИКД у асимптомных носителей не 
рекомендуется, за исключением «особых обсто-
ятельств», таких как: 1) удлинение интервала QT 
свыше 550 мс у пациентов с любым генотипом, 
кроме LQT1; 2) удлинение интервала QT свыше 
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500 мс у женщин с LQT2; 3) наличие синдрома 
Джервелла-Ланге-Нильсена; 4) семейный анам-
нез LQTS [1].

Современный подход к постановке ИКД во 
многом основан на результатах исследования, 
проведенного Schwartz et al. и включавшего 233 
пациента с синдромом удлиненного интервала 
QT [25]. Характерно, что более 50% участников 
исследования не имели в анамнезе остановки 
сердца и хорошо реагировали на терапию бе-
та-блокаторами, а некоторые из них были асим-
птомными носителями мутаций. В течение сред-
него периода в 4,6 года  лишь 28% пациентов пе-
ренесли один или несколько шоковых разрядов, 
а частота побочных эффектов составила 25%. 
К побочным эффектам постановки ИКД отно-
сятся необоснованные шоковые разряды, сме-
щение электродов, инфекционные осложнения 
и нарушения психологической адаптации [26].  
Поэтому для корректного отбора пациентов для 
постановки ИКД была предложена удобная для 
использования в клинической практике шкала 
М-FACT (таблица 3).

Показатель -1 
балл

0 
баллов 1 балл 2 балла

Отсутствие 
клинических 
проявлений в 
течение 10 лет и 
более

Да

QTc (мс) ≤500 >500 − ≤550 ≥550

Остановка сердца 
в анамнезе нет да

Клинические 
проявления во 
время терапии 
бета-блокаторами

нет да

Возраст при 
имплантации >20 ≤20

В исследовании  Schwartz et al. у пациентов 
с установленным ИКД, набравших 0 баллов по 
шкале М-FACT, не зафиксировано ни одного 
шокового разряда, а среди пациентов, набрав-
ших 3 и более баллов, доля перенесших как ми-
нимум 1 шоковый разряд составила 70% [25].  

У пациентов с приобретенным синдромом 
удлиненного интервала QT относительно им-
плантации ИКД имеются противоречивые дан-
ные. Так, в исследовании Mönnig у 44% паци-
ентов с приобретенным LQTS и имплантацией 
ИКД наблюдались обоснованные шоковые раз-
ряды, у 30% – необоснованные [27].

В настоящее время – эпоху «оборонитель-
ной медицины» – доводов «за»  имплантацию 
ИКД у клиницистов больше чем «против». При 
наличии ИКД шоковый разряд  спасает жизнь 
пациенту, при отсутствии может привести к тра-
гическим последствиям, независимо  от клас-
са показаний к его установке.  В исследовании 
"Drugs and ICD implantation"  установлено, что 
постановка ИКД является терапией первой ли-

нии при LQTS в 19% участвующих медицинских 
центров, а в некоторых из них применяется у 
75% пациентов [28]. В связи с этим актуальной 
является проблема правильного программирова-
ния ИКД у таких пациентов для детекции желу-
дочковых нарушений ритма (с установкой в зоне 
VF при пороговой ЧСС, превышающей 220-240 
ударов в минуту).    

Левосторонняя симпатическая денервация 
сердца считается эффективным, но достаточно 
редким методом терапии синдрома удлиненно-
го интервала QT. Известно, что симпатическая 
нервная система индуцирует полиморфную же-
лудочковую тахикардию у большинства пациен-
тов с LQTS. Аритмогенный потенциал главным 
образом сосредоточен в третьем левом шейном 
симпатическом ганглии (звездчатом узле), поэ-
тому его удаление приводит к снижению адре-
нергического влияния симпатической нервной 
системы и улучшению состояния пациентов 
[29].

Выполнение грудной левосторонней симпа-
тической денервации сердца следует рассматри-
вать у пациентов с LQTS, когда прием бета-бло-
каторов неэффективен, плохо переносится либо 
имеются противопоказания; ИКД-терапия про-
тивопоказана или имеется отказ пациента; у 
пациентов с ИКД, которые на фоне приема бе-
та-блокаторов продолжают испытывать множе-
ственные разряды дефибриллятора (класс IIA 
согласно Рекомендациям ESC 2015 г.; класс I 
согласно Заключению экспертного консенсуса 
HRS/EHRA/APHRS 2013 г.) [1, 3]. 

Пациентам с приобретенным синдромом уд-
линения интервала QT рекомендована отмена 
назначенных препаратов, потенциально имею-
щих проаритмический эффект, на любом этапе 
при появлении подозрения на возникновение 
медикаментозно индуцированной аритмии и 
исключении наличия других аритмогенных суб-
стратов, а также коррекция метаболических на-
рушений [3]. 

Рекомендации по лечению лекарственно-ин-
дуцированного синдрома удлинения QT содер-
жатся в Руководстве по лечению пациентов с 
желудочковыми аритмиями и предупреждению 
внезапной сердечной смерти ACC/AHA/ESC, 
2006. Согласно им, у пациентов с повторными 
эпизодами torsade de pointes и стойким удлине-
нием интервала QT целесообразно применение 
сульфата магния, (класс IIa), а также повышение 
уровня калия до 4,5-5,0 ммоль\л (класс IIb). При 
возникновении приступа полиморфной желу-
дочковой тахикардии типа «пируэт» показаны 
предсердная или желудочковая электрокардио-
стимуляция или введение изопренолола [30].

Несмотря на возможные корригируемые при-
чины возникновения желудочковых аритмий, у 
пациентов с приобретенным синдромом удли-
ненного интервала QT следует индивидуально 
рассматривать необходимость профилактиче-
ской имплантации ИКД с учетом риска развития 
жизнеугрожающих аритмий в будущем [3].  

Таблица 3. – Критерии шкалы М-FACT
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Прогноз 
Продолжительность жизни пациентов с син-

дромом удлиненного интервала QT во многом 
зависит от ранней диагностики и адекватно по-
добранного лечения. Без лечения смертность 
от LQTS составляет 21% в течение 1 года после 
первого эпизода синкопе, а при правильно на-
значенном лечении не превышает 1% в течение 
15 лет после возникновения клинических прояв-
лений [15].  У 10-12% пациентов с синдромом 
удлиненного интервала QT первым клиниче-
ским проявлением является внезапная сердеч-
ная смерть [15]. Для пациентов, переживших 
остановку сердца, характерен высокий риск по-
вторной остановки сердца даже на фоне терапии 
бета-блокаторами (14% в течение 5 лет на фоне 
терапии), в связи с чем таким пациентам показа-
на установка ИКД [29]. Пациенты с синдромом 
удлиненного интервала QT, получающие тера-
пию бета-блокаторами, должны как минимум 
один раз в год выполнять ЭКГ, холтеровское мо-
ниторирование ЭКГ и анализ крови на уровень 
электролитов (калий, кальций, натрий). С осто-
рожностью у них должна применяться общая 
анестезия, т. к. большинство анестетиков могут 
вызывать пароксизмы torsade de pointes. Влия-

ние LQTS на течение беременности изучено не-
достаточно, однако имеются сведения о возник-
новении клинических проявлений у пациенток в 
послеродовом периоде [31]. 

Выводы  
Приведенные в настоящем обзоре данные 

свидетельствуют о существенных достижениях 
в диагностике и лечении синдрома удлиненно-
го интервала QT, в особенности его врожденной 
формы. Наиболее перспективным представля-
ется изучение эффектов таргетных препаратов, 
в частности ранолазина и элеклазина. Однако 
результаты исследований в области приобре-
тенного синдрома LQTS не столь многочислен-
ны и зачастую носят противоречивый характер. 
Актуальной остается проблема профилактики 
внезапной сердечной смерти как у пациентов с 
приобретенным лекарственно-индуцированным 
синдромом удлиненного интервала  QT, так и 
обусловленным иными причинами, в частности 
при инфаркте миокарда, гипертрофической кар-
диомиопатии, миокардитах. Это обуславливает 
необходимость дальнейшего изучения синдрома 
удлиненного интервала QT, в особенности его 
приобретенного варианта.
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LONG QT SYNDROME. PART 2
Kalatsei L. V., Snezhitskiy V. A.

Educational Institution «Grodno State Medical University», Grodno, Belarus

Long QT syndrome (LQTS) is a potentially life-threatening canalopathy, accompanied by prolonged QT interval 
on a 12-channel ECG, syncopal conditions and a high risk for sudden cardiac death due to the development of torsade 
de pointes (TdP) polymorphic ventricular tachycardia. The primary goal in management of patients with LQTS at 
the present stage is prevention of undiagnosed forms, adequate treatment and prophylaxis, facilitated by the rapid 
development of molecular biology and genetics. The second part of the present review reflects the latest achievements 
in its diagnosis and management. 

Keywords: long QT syndrome, torsade de pointes polymorphic ventricular tachycardia, corrected QT interval, 
beta blockers.
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