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РЕЗЮМЕ
В представленном клиническом случае у 16-летней девочки имели место клинические проявления 
врожденного синдрома удлиненного интервала QT в виде синкопе, которые изначально были приняты 
за эпилептический синдром, по поводу которого пациентка принимала противосудорожный препарат, 
имеющий свойство вторично удлинять интервал QT. Однако данные семейного анамнеза (внезапная 
смерть матери в молодом возрасте) в сочетании с типичными проявлениями заболевания и электро-
кардиографическими признаками (удлинение интервала QT на стандартной электрокардиограмме, 
пароксизмы веретенообразной желудочковой тахикардии, сопровождавшиеся синкопальными состо-
яниями) позволили установить диагноз врожденного синдрома удлиненного интервала QT и имплан-
тировать пациентке электрокардиостимулятор. 
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ABSTRACT
The article presents a clinical case of a 16-year-old girl with clinical manifestations of congenital long QT 
interval syndrome in the form of syncope which were primarily diagnosed as epileptic syndrome for which the 
patient was taking anticonvulsant drugs having qualities of secondary prolongation of QT interval. At the same 
time, the data of family anamnesis (sudden death of the mother at a young age) in combination with typical 
manifestations of disease and electrocardiographic signs (prolonged QT interval measured from the standard 
electrocardiogram, paroxysms of spindle-shaped ventricular tachycardia accompanied with syncope conditions) 
made it possible to diagnose congenital long QT interval syndrome and implant an electric cardiac pacemaker.

Key words: congenital long QT syndrome, syncope, spindle-shaped ventricular tachycardia, sudden cardiac 
death, Holter monitoring, children.
Author contributions: Skuratova NA, Zaryankina NA, Kozlovsky AA, Ivkina SS: research concept and 
design, reviewing publications on the topic of the article, collecting material, statistical data processing, 
editing, discussing data, checking critical content, approving the manuscript for publication.
Conflict of interests: authors declare no conflict of interest.
Funding: study conducted without sponsorship.
For citation: Skuratova NA, Zaryankina NA, Kozlovsky AA, Ivkina SS. Diagnosis of congenital long QT 
interval syndrome in a 16-year old girl. Health and Ecology Issues. 2021;18(2):126–130. (In Russ.). https://
doi.org/10.51523/2708-6011.2021-18-2-18

https://doi.org/10.51523/2708-6011.2021-18-2-18
https://doi.org/10.51523/2708-6011.2021-18-2-18
https://doi.org/10.51523/2708-6011.2021-18-2-18
https://doi.org/10.51523/2708-6011.2021-18-2-18


2021;18(2):126–130Проблемы здоровья и экологии/Health and Ecology Issues

Скуратова Н. А., Зарянкина А. И., Козловский А. А., Ивкина С. С. 

127

Введение
Одним из наиболее опасных заболева-

ний с риском развития внезапной сердечной 
смерти (ВСС) аритмогенного генеза является 
синдром удлиненного интервала QT (СУИ-
QT), при котором риск развития ВСС дости-
гает 71 % [1, 3, 6].

Удлинение интервала QT — заболевание 
сердца, характеризующееся удлинением ин-
тервала QT на электрокардиограмме (ЭКГ), 
протекающее с приступами потери созна-
ния, развитием полиморфной желудочковой 
тахикардии (ЖТ) типа «пируэт» или фибрил-
ляцией желудочков [2, 7]. Врожденный СУ-
ИQT обусловлен мутациями в генах, кодиру-
ющих альфа- и бета-субъединицы ионных 
каналов мембраны кардиомиоцитов, а так-
же специфические белки, осуществляющие 
внутриклеточную регуляцию ионных токов 
[2, 4]. Пируэтная (веретенообразная) тахи-
кардия — это специфическая форма поли-
морфной ЖТ у пациентов с СУИQT, которая 
может привести к остановке сердца [7, 8]. 
На сегодняшний день выявлено 12 молеку-
лярно-генетических вариантов СУИQT, ко-
торые различаются молекулярно-генетиче-
ской основой, различным течением болезни, 
прогнозом, лечением. Наиболее часто рас-
пространены первые три варианта СУИQT, 
при этом для каждого типа характерны не-
которые специфические особенности. При 
первом варианте синкопе возникают чаще 
при физической и эмоциональной нагрузке, 
в воде, и даже простое вхождение в воду мо-
жет спровоцировать потерю сознания. При 
втором варианте провокатором приступа 
может быть резкий звук. При третьем вари-
анте (он самый злокачественный и более ред-
кий) наблюдаются синкопе, которые могут 
возникать во время покоя, ночью, во сне [2, 
3, 9, 10]. При всех трех вариантах возможна 
остановка сердца [3, 5, 9, 10].

В некоторых случаях эпизоды синкопе ча-
сто диагностируются неправильно и расцени-
ваются как обморок (вазовагальная реакция) 
или эпилептический приступ, при этом такие 
дети часто наблюдаются у невролога, получая 
противосудорожную терапию [1, 5, 11].

В диагностике данного заболевания 
важным аспектом является тщательно со-
бранный семейный анамнез с уточнени-
ем наследственной предрасположенности, 
функционально-диагностическое обследова-
ние с использованием электрокардиограм-
мы, где необходимо провести ручной расчет 
значений корригированного интервала QT и 
выявить его удлинение, а также холтеровско-

го мониторирования, при котором возможно 
зарегистрировать потенциально угрожаемые 
нарушения ритма, совпадающие с клиниче-
скими событиями пациента. Для уточнения 
варианта синдрома используется молекуляр-
но-генетическое тестирование. 

Важным аспектом лечения на фоне со-
хранения высокого риска ВСС на фоне про-
водимой комбинированной терапии являет-
ся имплантация электрокардиостимулятора 
(ЭКС) с функцией кардиовертера-дефибрил-
лятора [3, 9, 10].

Случай из клинической практики 
Пациентка Мария К., 16 лет, доставле-

на реанимационной бригадой в отделение 
анестезиологии и реанимации Гомельской 
областной детской клинической больницы. 
Состояние тяжелое, находится на искус-
ственной вентиляции легких (ИВЛ) на фоне 
медикаментозной седации. Со слов отца, у 
девочки произошла внезапная потеря со-
знания, возникшая после сна, рано утром. 
При этом младшая сестра девочки обратила 
внимание на то, что на фоне полного бла-
гополучия сестра резко почувствовала себя 
плохо: дыхание стало малопродуктивным, в 
виде редких вздохов. На обращенную к ней 
речь не реагировала. Затем полностью пре-
кратила дышать. Родители вызвали скорую 
медицинскую помощь, до приезда которой 
отец девочки оказывал первую реанимаци-
онную помощь. Прибывшей медицинской 
бригадой проводился комплекс сердечно-ле-
гочной реанимации (СЛР) в течение 15 минут 
с применением дефибрилляции (на монито-
ре пациента регистрировалась фибрилляция 
желудочков).

Анамнез заболевания: пациентка болеет 
с 12 лет, при этом отмечено, что примерно 
1 раз в 2 недели у нее случались эпизоды за-
трудненного дыхания, чаще по утрам. По-
добные приступы отмечались неоднократно 
с 2018 года: утром перед просыпанием де-
вочка запрокидывала голову, «закатыва-
ла» глаза, отмечались тонико-клонические 
судороги в конечностях и непроизвольное 
мочеиспускание (продолжительность при-
ступа составляла 2–3 минуты). Ранее, год 
назад, девочка была обследована в невроло-
гическом отделении Гомельской областной 
детской клинической больницы, где ей был 
выставлен клинический диагноз «Эпилепти-
ческий синдром с наличием генерализован-
ных тонико-клонических приступов перед 
просыпанием». По поводу данного заболе-
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вания пациентка получала препарат «Депа-
кин-Хроно». В анамнезе у пациентки имела 
место черепно-мозговая травма (ЧМТ), пере-
несенная один месяц назад. Со слов отца, у 
мамы пациентки были подобные приступы, 
один из таких эпизодов закончился леталь-
ным исходом женщины в возрасте 29 лет.

При поступлении состояние тяжелое. Ме-
дикаментозная седация. Патологической не-
врологической симптоматики нет. Дыхание 
аппаратное, ЧД — 16 в мин. В легких дыхание 
проводится во все отделы, ЧСС — 105 в 1 мин, 
АД — 125/80 мм рт. ст. Тоны сердца ясные, 
ритмичные. Живот мягкий, безболезненный.

ЭКГ: ритм синусовый, брадикардия, 
ЧСС — 57 уд/мин. Электрическая ось сердца 
(ЭОС) вертикальная. Диффузные изменения 
в миокарде резко выраженные. Удлинение 
интервала QT (QTс = 599–572 мс). 

Электроэнцефалография (ЭЭГ): нерезко 
выражена диффузная дезорганизация кор-
кового ритма, признаки дисфункции сре-
динных структур. Эпилептиформной и ло-
кальной патологической активности в ходе 
исследования не зарегистрировано. 

Эхокардиография: малая аномалия раз-
вития сердца: аномальная хорда левого же-
лудочка. Незначительное снижение систоли-
ческой функции левого желудочка (ЛЖ). 

Магнитно-резонансная томография 
(МРТ) головного мозга: данных об органиче-
ском поражении головного мозга на момент 
исследования не получено.

Общий анализ крови, общий анализ мочи: 
в пределах нормы.

Холтеровское мониторирование (ХМ): 
ритм синусовый, удлинение интервала QTc (при 
ручном измерении на фоне регулярного сину-
сового ритма): при ЧСС 61/мин QTc = 591 мс, 
QTc = 589 мс на фоне инверсии зубца Т диффуз-
ного характера; при ЧСС 75/мин QTc = 610 мс, 
577 мс. Частая парная полиморфная желу-
дочковая экстрасистолия. Эпизоды верете-
нообразной желудочковой тахикардии (ЖТ), 
наиболее значимая ЖТ с максимальной ЧСС 
до 278/мин, продолжительностью до 2 мин 
20 сек; клинически: синкопе, возникшее на 
фоне эмоционального беспокойства при бе-
седе с лечащим врачом (ЖТ купирована вве-
дением лидокаина). Средняя ЧСС за сутки 
составила 75 уд/мин. Минимальная ЧСС — 
54 уд/мин. Желудочковые экстрасистолы: 
3959, из них одиночных — 2548, парных — 
279, ЖТ — 72 эпизода аллоритмии по типу 
желудочковой бигеминии — 291. Количество 
интервалов QTк выше нормы (> 450 мс): 
84,84 % (рисунки 1, 2). 

На основании клинико-анамнестических 
и функционально-диагностических данных 
выставлен клинический диагноз: «Врожден-
ный синдром удлиненного интервала QT с 
пароксизмами желудочковой тахикардии, 
синкопальными состояниями, состояние по-
сле клинической смерти на фоне пароксиз-
ма полиморфной желудочковой тахикардии, 
фибрилляции желудочков». 

Рисунок 1. Удлинение интервала QT (QTc = 591 мс — по формуле Базетта, 589 мс — по формуле Фрамингема)  
на фоне инверсии зубца Т диффузного характера (фрагмент ХМ)
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Рисунок 2. Эпизоды веретенообразной ЖТ с максимальной ЧСС до 278/мин в пароксизмах (фрагмент ХМ)

Пациентка транспортирована реанима-
ционной бригадой в детский кардиохирур-
гический центр, где диагноз был подтверж-
ден и девочке был имплантирован ЭКС с 
функцией кардиовертера-дефибриллятора. 
Для лечения также назначены: магнеВ6, на-
долол с последующей коррекцией дозы в ди-
намике. При выписке жалоб нет, проведено 
контрольное ХМ для оценки функции ритма 
сердца, девочка выписана домой под наблю-
дение кардиолога, педиатра c рекомендаци-
ей проведения молекулярно-генетической 
диагностики варианта СУИQT.

Заключение 
В представленном клиническом случае 

у девочки имели место клинические прояв-
ления заболевания в виде синкопе, которые 
изначально были приняты за эпилептиче-
ский синдром, по поводу которого пациент-
ка принимала противосудорожный препа-
рат. При этом известно, что медикаменты 
данной группы имеют свойство вторично 
удлинять интервал QT. Однако тщательный 
сбор анамнеза, при котором выявлен фактор 
неблагоприятной наследственности (у мате-
ри наблюдались подобные приступы, один 
из которых закончился внезапной смертью 
в возрасте 29 лет) в сочетании с типичны-
ми электрокардиографическими признака-
ми болезни (удлинение интервала QT, па-
роксизмы веретенообразной желудочковой 
тахикардии при ХМ, сопровождавшиеся 
клиническими событиями (синкопе), с пере-

несенным состоянием клинической смерти), 
позволили установить диагноз врожденного 
СУИQT и имплантировать пациентке ЭКС. 

Следует отметить, что заключительным 
этапом диагностики синдрома является моле-
кулярно-генетическое тестирование, позво-
ляющее выявить пораженный ген у 70–90 %  
лиц с признаками наследственного СУИQT. 
Однако, несмотря на свою высокую диагно-
стическую значимость, генетический анализ 
не является панацеей и может давать как 
ложноположительные, так и ложноотрица-
тельные результаты. По данным зарубежных 
исследований, молекулярно-генетическое 
тестирование показано главным образом в 
случае, когда диагноз является вероятным 
и клинические данные указывают на пора-
жение конкретного гена, а также в семьях, 
в которых имеется пробанд с ранее установ-
ленным генетическим дефектом [12, 13]. 

В представленном случае важно обследо-
вание всех членов семьи с целью профилак-
тики ВСС, а также обучение родственников 
правилам оказания сердечно-легочной ре-
анимации. При назначении пациентам ле-
карственных препаратов, потенциально спо-
собных удлинять интервал QT, необходимо 
проводить контроль ЭКГ до и в процессе ле-
чения, при этом необходимо учитывать дозу, 
длительность приема медикамента, а также 
клинические данные. Прогноз в случае сво-
евременной диагностики и адекватного ле-
чения данного заболевания благоприятный. 
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