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В статье приведен анализ современной литературы по проблеме ранней диагностики и лечения син-
дрома удлиненного интервала QT. Отражены диагностические критерии CУИQT, особенности при редких 
формах. Представлены факторы развития и положения по лечению вторичных CУИQT. Статья позволит 
интегрировать данные по выявлению и ведению лиц с CУИQT.
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Одной из важных и значимых задач кар-
диологии является раннее выявление и ле-
чение больных с высоким риском развития 
внезапной сердечной смерти (ВСС). Одним 
из наиболее опасных заболеваний с риском 
развития ВСС аритмогенного генеза явля-
ется синдром удлиненного интервала QT 
(СУИQT), при котором риск развития ВСС 
достигает 71 % [26, 14]. По данным про-
спективного исследования «International 
LQTs Registry» в 57 % случаев ВСС насту-
пает в возрасте до 20 лет [11].

Удлинение интервала QT – электриче-
ское заболевание сердца, характеризую-
щееся удлинением интервала QT на Э КГ 
покоя, с приступами потери сознания, раз-
вития полиморфной желудочковой тахи-
кардии, типа «пируэт» или фибрилляции 
желудочков [4, 7, 17]. В настоящее время 
синдром удлиненного интервала QT отно-
сят к частым нарушениям ритма, сопрово-
ждающихся меньшей летальностью. Э то 
обусловлено изучением электрофизиоло-
гических аспектов синдрома, выявлением 
предикторов жизнеугрожающих аритмий, 
внедрением молекулярно-генетического об-
следования и накоплением опыта в лечении 
данного синдрома. 

В настоящее время мутации, объясняю-
щие механизм аритмогенеза при врожден-
ном CУИQT выявляются в 75 % клинически 
подтвержденных случаев [11]. За развитие 
данного синдрома ответственны мутации 

в 10 генах, кодирующих калиевые каналы; 
при этом изменения могут быть в альфа- 
и бета-субъединицах, обеспечивающих пол-
ноценную работу данного канала. Известны 
2 наиболее изученных патогенетических 
механизма аритмий при CУИQT: 1 -дисба-
ланс симпатической иннервации: снижение 
правосторонней симпатической иннервации, 
вследствие слабости или недоразвития пра-
вого звездчатого ганглия; 2 – механизм «вну-
трисердечных нарушений». 

Аномалии основных ионных каналов, 
межклеточных трансмембранных пере-
носчиков приводят к нарушению транс-
мембранного транспорта, что способствует 
формированию ранней постдеполяризации, 
гетерогенности реполяризации миокарда 
желудочков и пусковой активности. 

Нарушение процессов реполяризации 
и постдеполяризации миокарда желудоч-
ков, приводящих к удлинению интервала 
QT, развивается также под действием опре-
деленных факторов. Наиболее распростра-
ненной формой C УИQT у молодых лиц 
является сочетание данного синдрома с про-
лапсом митрального клапана. Одной из 
главных причин формирования удлинения 
интервала QT у данных больных является 
дефицит магния. По данным исследований 
выявлена взаимосвязь между глубиной про-
лабирования и / или наличия структурных 
изменений створок и увеличением вариа-
бильности интервала QT [8].
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Удлинение интервала QT развивается 

при острой ишемии миокарда и инфаркте 
миокарда. Сочетание в течение 4–5 дней 
острой ишемии с желудочковыми нару-
шениями ритма в 5–6 раз повышает риск 
внезапной смерти. Патогенез удлинения 
интервала QT при этом состоянии связан 
с электролитными нарушениями, у 90 % 
больных имеет место дефицит магния, 
а также повышением активности симпати-
ческой системы, что объясняет высокую 
эффективность применения при остром ин-
фаркте миокарда бета – блокаторов. 

Причиной удлинения интервала QT так 
же являются диффузные поражения ми-
окарда (постинфарктный кардиосклероз, 
кардиомиопатии, миокардит, перикардит). 
При этом увеличение дисперсии интервала 
QT более 47 мс может являться предикто-
ром развития аритмогенных синкопальных 
состояний у больных с аортальными поро-
ками сердца. Удлинение интервала QT на-
блюдается и у лиц с атрио-вентрикулярной 
блокадой, синусовой брадикардией, хрони-
ческой цереброваскулярной недостаточно-
стью [1, 8].

Установлена прямая корреляционная 
связь между нарушениями ритма сердца 
и дисперсией QT у больных с сахарным ди-
абетом 1 и 2 типов. Механизм аритмогенеза 
при данной патологии связан с развитием 
автономной нейропатии [8].

Описаны случаи развития желудочко-
вой тахикардии типа «пируэт» на фоне уд-
линенного интервала QT со смертельным 
исходом у женщин, находящихся на мало-
белковой диете для снижения массы тела. 
Интервал QT может удлиняться при при-
менении терапевтических доз ряда лекар-
ственных препаратов, в частности, хиниди-
на, новокаинамида, кордарона. 

Клиническая диагностика синдро-
ма врожденного удлинения интервала QT 
основана на признаках, предложенных 
P. Schwarts (1985) с их делением на «боль-
шие» критерии: а) удлинение интервала QT 
(QT > 0,44 с); б) наличие в анамнезе эпизо-
дов потери сознания; в) наличие синдрома 
удлиненного интервала QT у членов семьи; 
«малые» критерии: а) врожденная нейро-
сенсорная глухота; б) эпизоды альтернации 
зубца Т; в) медленный сердечный ритм (у 
детей); патологическая желудочковая репо-
ляризация.

На этапе выявления больных с удли-
ненным интервалом QT важна комплексная 
оценка факторов риска у всех членов семьи 
со случаями внезапной смерти, синкопаль-
ными состояниями, приступами желудочко-
вых нарушений ритма. При анализе факто-
ров, провоцирующих синкопе, установлено, 

что у 38 % приступ регистрировался на фоне 
сильного эмоционального возбуждения, 
в 48 % случаев провоцирующий фак-
тор – физическая нагрузка, в 22 % – плава-
ние, у 16 % – он происходил во время про-
буждения от ночного сна, в 5 % случаев был 
реакцией на звуковой раздражитель [2]. 

Таким образом физическая актив-
ность и эмоциональное напряжение яв-
ляются провоцирующими факторами при 
СУИQT [14, 19].

В группу для диагностического поис-
ка необходимо включать лиц с врожден-
ной нейросенсорной тугоухостью, больных 
эпилепсией, аномалиями развития сердеч-
но-сосудистой, костной систем, пролапсом 
митрального клапана. Частота выявления 
удлиненного интервала QT у детей школь-
ного возраста с врожденной нейросенсор-
ной тугоухостью на стандартной Э КГ до-
стигает 44 %; при этом почти у половины 
из них (у 43 %) отмечались эпизоды потери 
сознания и пароксизмы тахикардии [13]. 

У молодых лиц с пролапсом митраль-
ного и/или трикуспидального клапанов ча-
стота выявления удлиненного интервала QT 
достигает 33 % [1].

В диагностике СУИQT, важная роль 
принадлежит Э КГ, которая в 80 % случаев 
позволяет установить или предположить 
наличие данного синдрома. Оценивать ин-
тервал QT рекомендуется на синусовом рит-
ме при стабильной частоте сердечных со-
кращений (ЧСС), в отсутствие выраженной 
синусовой аритмии во II  стандартном или 
грудных отведениях. Волна U из измерения, 
исключается [6]. При наличии двухфазной 
волны Т или комплекса TU с высокой ам-
плитудой волны U (более 1/3 амплитуды 
Т-волны) измеряется также интервал TU. 
В норме интервал QT находится в переде-
лах от 350 до 440 мс [25].

Оптимальной формулой для оценки 
корригированного интервала QT призна-
на модифицированная формула Базетта: 
QTcек. = QT/ квадратный корень из RR. 
При этом подсчет по формуле Базетта не 
устраняет влияния выраженной вариабиль-
ности интервалов RR [16]. Оценка QT по 
формуле Базетта часто дает неточные оцен-
ки при брадикардии, тахикардии и не ис-
пользуется при ЧСС менее 40 в мин. У 2 % 
практически здоровых людей при ЧСС бо-
лее 90 в мин интервалы QT превышает 480 
мсек [28]. В этой связи применение форму-
лы приемлемо лишь в диапазоне ЧСС от 55 
до 75 в мин [3].

Ранее считалось, что суточное мони-
торирование Э КГ по Холтеру является 
важным диагностическим методом при 
обследовании пациентов с СУИQT. Его 
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применение позволяет определить продол-
жительность интервала QT, его максималь-
ное значение и адаптацию интервала QT 
к меняющейся ЧСС, дисперсию интервала 
QT, вариабильность ритма сердца, выявле-
ние альтернации зубца Т [24]. При суточном 
мониторировании ЭКГ почти у 30 % детей 
дошкольного возраста с врожденной глу-
хонемотой зарегистрированы пароксизмы 
наджелудочковой тахикардии, примерно 
у каждого пятого «пробежки» желудочко-
вой тахикардии типа «пируэт» [1]. В на-
стоящее время отсутствуют нормативы для 
оценки интервала QT при суточном мони-
торировании Э КГ, что затрудняет её ис-
пользование при диагностике интервала QT 
[20]. При этом автоматизированная оценка 
интервала QT может быть неточной, в отли-
чие от других интервалов [21]. В этой связи 
наиболее приемлемой считается ручное из-
мерение интервала QT [3]. 

В последнее время уделяется большое 
внимание изучению дисперсии интервала 
QT, как маркера негомогенности реполяри-
зации, что приводит к развитию серьезных 
нарушений ритма. Дисперсия интервала 
QT-это разница между максимальными 
и минимальными значениями QT интер-
вала, измеренного в 12 стандартных отве-
дениях Э КГ. Наиболее распространенная 
методика выявления дисперсии QT – ре-
гистрация стандартной Э КГ в течение 
3–5 минут при скорости записи 25 мм/час. 
При этом исследование дисперсии/вариа-
бельности интервала QT в качестве преди-
ктора ВСС показали недостаточную инфор-
мативность данного признака, во многом 
связанную с проблемой точной оценки QT 
интервала [15]. Так, лишь 80 % экспертов, 
50 % кардиологов и 40 % интернистов смог-
ли точно оценить QT интервал у пациентов 
с СУИQT [3, 29].

Комбинированный подход в лечении 
СУИQT, по данным исследований позволя-
ет уменьшить риск ВСС до 2 %, по сравне-
нию с лицами, не получающих адекватного 
лечения (78 %) [23]. Существующие подхо-
ды позволяют устранить или значительно 
уменьшить частоту пароксизмов тахикар-
дии и синкопальных приступов, снизить ле-
тальность более чем в 10 раз [1].

На основании данных клинико-элек-
трокардиографического анализа, возмож-
но предположить наличие одного из наи-
более вероятных генетических вариантов 
СУИQT, что позволяет до молекулярно-
генетического подтверждения исключить 
факторы, приводящие к развитию жизнеу-
грожающих аритмий с последующими син-
копальными состояниями. Важным в лече-
нии больных СУИQT, является устранение 

факторов, которые привели к удлинению 
интервала QT [2]. 

На протяжении многих лет препаратами 
выбора при лечении синдрома удлиненно-
го интервала QT являются бета-блокаторы. 
Эффективность бета-блокаторов у боль-
ных с первым вариантом СУИQT – 81 %, 
со вторым – 59 %, с третьим – 50 % [11, 23]. 
Пациентам с врожденными синдромами 
Romano-Ward и Gervell и Lange – N ielsen 
необходим постоянный прием бета-блока-
торов в сочетании с пероральными препа-
ратами магния [15]. 

Стандартной терапией редкого варианта 
врожденного синдрома удлиненного интер-
вала QT – синдрома Андерсена – Тавилла 
(САТ) является назначение бета-блокаторов 
в дозе 2–3 мг/кг с контролем при стресс-
тесте. При этом максимальная ЧСС не долж-
на превышать 130 уд/мин [9]. Не существует 
определенной точки зрения в эффективно-
сти других групп антиаритмических препа-
ратов при САТ. Описаны случаи эффектив-
ности монотерапии антогонистами кальция 
или в сочетании с бета-блокаторами. 

Описан случай лечения 54 летнего 
больного с типичными клинико-электро-
графическими проявлениями САТ, желу-
дочковыми нарушениями ритма в виде 
частой желудочковой экстрасистолии, зал-
пами мономорфной желудочковой тахикар-
дии (ЖТ). При неэффективности комбина-
ции бета-блокаторов и препаратов калия, 
бета – блокатор был заменен на флекаинид 
(100 мг), что способствовало выраженной 
редукции желудочковой экстрасистолии, 
отсутствию залпов ЖТ [18].

Лечение пациентов с идиопатическим 
пролапсом митрального клапана следует 
начинать с приема пероральных препаратов 
магния, дефицит которого лежит в осно-
ве развития данной патологии. После ле-
чения у этих лиц нормализуется величина 
интервала QT, уменьшается глубина про-
лабирования створок митрального клапана, 
частота желудочковых экстрасистол, вы-
раженность клинических проявлений. При 
неэффективности препаратов магния, пока-
зано добавление бета – блокаторов [1].

В случаях необходимости неотлож-
ной терапии, препаратом выбора является 
пропранолол внутривенно (со скоростью 
1 мг/мин, максимальная доза 20 мг, сред-
няя доза – 5–10 мг под под контролем АД 
и ЧСС) или болюсное внутривенное вве-
дение 5 мг пропранолола на фоне внутри-
венного капельного введения магния суль-
фата (из расчета 1–2 г сульфата магния 
(200–400 мг магния) в зависимости от мас-
сы тела (100 мл 5 % раствора глюкозы в те-
чение 30 мин) [8]. 
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В 2004г. были опубликованы результаты 

симпатэктомии у 147 пациентов. За 8 лет 
наблюдения на 91 % уменьшилось коли-
чество синкопальных состояний, продол-
жительность интервала QT стала меньше 
в среднем на 39 мс; летальность в группе 
высокого риска снизилась до 3 % [12, 27]. 
При этом эффективность показана только 
в ранние послеоперационые сроки [10, 11]. 

Сохранение высоко риска ВСС на фоне 
проводимой комбинированной терапии 
служит показанием к имплантации элек-
трокардиостимулятора, кардиовертера-де-
фибриллятора [5]. Риск ВСС после имплан-
тации кардиовертера-дефебриллятора при 
СУИQT снижался до 1–5 % [11]. 

Таким образом, врожденные и приобре-
тенные формы удлиненного интервала QT 
продолжают оставаться предикторами фа-
тальных нарушений ритма с развитием вне-
запной сердечной смерти. Особое внимание 
требуют патологии и состояния, приводя-
щие к вторичному удлинению интервала 
QT. Специалисты разного профиля в алго-
ритме дифференциально-диагностического 
поиска одной из причин аритмии должны 
рассматривать синдром удлиненного интер-
вала QT. Комплексное лечение позволяет 
уменьшить риск развития внезапной сер-
дечной смерти при синдроме удлиненного 
интервала QT. 
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