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 Генетически–детерминированные 
изменения К, Na и Са.

 Лекарства.
 Органические поражения сердца.
 Брадиаритмии.
 Электролитные нарушения.
 Эндокринные расстройства.
 Поражение ЦНС.

Причины



Гены и ассоциированные каналы

Частота – 1:10000 населения, 60% женщины.



Механизм замедления деполяризации
и триггерной активности



Генетические варианты

Тип
синдр
ома

Ген
мутиров
анный

Канал Частота ЭКГ Триггеры 
летальных 
аритмий

LQTS1 KVLQT1 
KCNQ1

К 30-35% ФН, плавание (68%)
Стресс (14%)

Сон, отдых (9%)

LQTS2 HERG, 
KCNH2

К 25-30% ФН (29%)
Стресс (49%)

Сон, отдых (22%)

LQTS3 SCN5A Na 5-10% ФН (4%)
Стресс (12%)

Сон, отдых (64%)

LQTS4
-13

3%



Риски при основных вариантах синдрома



Норма интервала QTс



Граница нормы и патологии



Норма QTс интервала

Medeiros-Domingo A, et al. Rev Esp Cardiol. 2007;60(7):739-52.

99 перцентиль
М: 470 мсек
Ж: 480 мсек

99 перцентиль
М: 470 мсек
Ж: 480 мсек



Оценка QTc

 В отведениях II или V5.
 Ручное измерение.
 Воспроизводимость.
 При плохой визуализации зубца Т.



Проблемы измерения QT

Malik M, Batchvarov VN. J Am Coll Cardiol 2000;36(6):1749-66.
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Норма интервала QTс

Оценка Взрослые
мужчины (мсек)

Взрослые
женщины (мсек)

Очень короткий ≤330 ≤340

Короткий 330–360 340–370

Нормальный 360–450 370–460

Пограничный 450–470 460–480

Удлиненный >470 >480

Опасный >500 >500

Moss A.J., 1993; AHA/ACCF/HRS, 2009; AHA/ACCF, 2010; Viskin S., 2009



Показатель Баллы

QTc ≥480 мсек 3
QTc ≥460–470 мсек 2

QTc 450-459 мсек у мужчин 1

Torsade de pointes 1
Альтернация зубца Т 1
Зазубрина на зубце Т в 3 отведениях 1
Брадикардия 0,5
Синкопе, связанное со стрессом 2
Синкопе, не связанное со стрессом 1
Врожденная глухота 0,5
Члены семьи с врожденным синдромом удлиненного 
интервала QT 1

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

Шкала вероятности синдрома Шварца



Оценка по шкале Шварца

 ≥4 баллов - высокий.
 2-3 балла - умеренный.
 ≤1 балла - низкий.



Диагностика

 ЭКГ.
 ХМ – аритмии, динамика QTc.
 Стресс-тест (LQTS1, 2).
 Тест с адреналином (LQTS1, 2).
 Гететическое тестирование.
 10-15% носителей LQTS гена имеют нормальный QTc.
 50% пациентов с синдромом удлиненного QT генетический 

анализ отрицательный.





Генетическое тестирование

 KCNQ1, HERG и SCN5A - 65%. 

 Отрицательный результат –
KCNE1, KCNE2, ANKB, KCNJ2, 
CACNA1, CAV3, SCN4B гены +5+10%.



Факторы высокого риска смерти

 Врожденная глухота.
 Рецидивирующие синкопе вследствие ЖТ.
 Семейный анамнез внезапной смерти.
 QTc >500 мсек.
 АВ блокада 2:1.
 Альтернация зубца T.
 LQT3 генотип.



Медикаментозное лечение

 Бета-блокаторы
 Пропранолол 2-4 мг/кг/сут.
 Метопролол 0.5-1 мг/кг/сут. 
 Атенолол 0.5-1 мг/кг/сут. 
 Стресс-тест – мах ЧСС <130 в мин.

 Блокаторы натриевых каналов (LQTS3)
 Флекаинид, мексилетин.

 Спиронлактон.
 Никорандил.



Немедикаментозное лечение

 ЭКС 
 При аритмии, зависящей от пауз (LQTS3).
 Режиме DDD с ЧСС >70 в мин.
 Устранить постэкстрасистолическую паузу.

 ИКД.
 Левосторонняя симпатэктомия –
звезчатого ганглия (LQTS1).



Клинический пример

 Пациент 19 лет. 

 Мастер спорта по рукопашному бою.

 На фоне снижения веса (голодание, 
физические тренировки, ОРВИ) приступ 
сердцебиения, слабости, головокружения.





















План обследования

 Тест с адреналином (0.025-0.2 μг/кг/мин) 
- >QT интервала >30 мсек. 

 Генетический анализ.

 Установление диагноза и рекомендации 
для занятий спортом.




