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В статье представлен клинический случай девочек 12 и 9 лет с синдромом удлиненного интервала Q–T.

На основании данных анамнеза, а именно внезапной смерти родственника в возрасте 40 лет, внезапной

смерти младшего брата в возрасте 7 лет, близкородственного брака родителей, данных лабораторных

и инструментальных обследований (удлинение интервала Q–T по данным электрокардиографии у обе-

их девочек), объективного обследования, а также врожденной нейросенсорной глухоты у обеих девочек,

был определен редкий наследственный синдром Джервелла–Ланге-Нильсена. Обе девочки принимали

анаприлин, при этом у старшей пациентки на фоне терапии отмечались приступы синкопе, связанные

с физическими и эмоциональными нагрузками. На основании клинических рекомендаций, а также дан-

ных крупных исследований было принято решение об имплантации обеим девочкам кардиовертера-де-

фибриллятора. Послеоперационный период прошел без осложнений, пациентки выписаны под наблю-

дение детского кардиолога с рекомендациями: прием анаприлина 6,5 мг 4 раза в день, препаратов маг-

ния по 1 таблетке 3 раза в день пожизненно. Пациентки динамически наблюдались в течение года.

У старшей сестры, 12 лет, через 4 и 9 мес после операции зафиксировано срабатывание кардиовертера-

дефибриллятора по поводу желудочковой тахикардии. Приведены актуальные данные эпидемиологии,

этиологии, патогенеза заболевания, а также обсуждение, основанное на данных рекомендаций и круп-

ных литературных анализов.
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Введение

Синдром удлиненного интервала Q–T

(Long Q–T syndrome – LQTS) – наследст-

венное заболевание, характеризующееся па-

тологически удлиненным интервалом Q–T

во время покоя (более 460 мс у женщин

и более 440 мс у мужчин), возможными син-

копальными состояниями и высоким рис-

ком внезапной сердечной смерти вследст-

вие развития полиморфной желудочковой

тахикардии типа пируэт (torsades de pointes).

В 1957 г. A. Jervell и F. Lange-Nielsen пер-

выми представили клинический случай

LQTS у четырех членов одной семьи, при

этом они страдали врожденной глухотой,

частыми потерями сознания и имели удли-

нение интервала Q–T на электрокардио-

грамме (ЭКГ) [1]. Впоследствии независи-

мо друг от друга C. Romano в 1963 г.

и O. Ward в 1964 г. описали подобную кли-

ническую картину у детей: удлинение ин-

тервала Q–T на ЭКГ в сочетании с синко-

пе и внезапной сердечной смертью без на-

рушений слуха и речи [2, 3].

Частота встречаемости наследственно-

го синдрома удлиненного Q–T составляет

1–2:10000. При этом синдром Романо–
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We presents a clinical case of girls 12 and 9 years old with long Q–T syndrome. Based on the data of the anamne-

sis, sudden death of a relative at the age of 40, sudden death of a younger brother at the age of 7, closely related

parents marriage, laboratory and instrumental examinations, objective examination, as well as congenital deaf-

mutism in girls, a rare hereditary Jervell and Lange-Nielsen syndrome has been identified. Both girls took

anaprilin, while in the older patient, during therapy, syncope attacks associated with physical and emotional stress

were noted. Based on clinical recommendations, as well as data from major studies, it was decided to implant

a cardioverter defibrillator on both girls. The postoperative period was uneventful, patients were discharged under

the supervision of a pediatric cardiologist with recommendations: taking anaprilin 6.5 mg 4 times a day, magne-

sium preparations 1 tablet 3 times a day for life. Patients were dynamically observed throughout the year. The elder

sister, 12 years old, 4 and 9 months after the operation, triggered a cardioverter-defibrillator due to ventricular

tachycardia. Actual data of epidemiology, etiology, pathogenesis of the disease, as well as a discussion based on

these recommendations and major literature analyzes are presented.
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Уорда, имеющий аутосомно-доминантный

тип наследования, выявляется с частотой

1:5000–7000 [4], а синдром Джервелла–

Ланге-Нильсена, наследующийся аутосом-

но-рецессивно, гораздо реже – 1,6 на 1 млн

населения [5]. Стоит отметить, что у детей

с врожденной глухотой данный синдром

выявляется в 0,8% случаев [6].

Приводим клинический случай синдро-

ма Джервелла–Ланге-Нильсена у двух де-

вочек 12 и 9 лет, тактику ведения и лечения

данных пациенток.

Описание случая

Две пациентки, девочки 12 и 9 лет,

поступили в ФЦССХ им. С.Г. Суханова

с синдромом удлиненного интервала Q–T.

Пациентка А., 12 лет. Ребенок от первой

беременности, мать на учете не состояла,

не обследована. Роды первые, срочные.

Масса тела при рождении 3000 г, рост 49 см.

Впервые изменения на ЭКГ выявлены

в 4 года – удлиненный интервал Q–T. По-

лучала анаприлин в дозировке 10 мг 4 раза

в день. На фоне приема анаприлина отме-

чались приступы синкопе, связанные с фи-

зическими и психоэмоциональными на-

грузками. Стоит отметить, что специалисты

не связывали данные приступы с удлинен-

ным интервалом Q–T и причиной синкопе

считали эпилепсию. Вследствие этого де-

вочка наблюдалась у невролога и получа-

ла симптоматическую терапию (депакин).

С рождения наблюдается сурдологом по по-

воду нейросенсорной тугоухости. Установ-

лен кохлеарный имплантат в 5 лет.

Пациентка Б., 9 лет. Ребенок от второй

беременности, роды преждевременные на

сроке 33–34 недели. Масса тела при рожде-

нии 2150 г, рост 44 см. Впервые изменения

на ЭКГ в виде удлиненного интервала Q–T

выявлены в 2 года. Получала анаприлин

в дозировке 6,5 мг 4 раза в день. Как и стар-

шая сестра, с рождения страдает глухо-

той. В 2 года была проведена кохлеарная

имплантация. В отличие от старшей сест-

ры, пациентка Б. не испытывала присту-

пов синкопе.

Обе девочки от близкородственного

брака – родители являются двоюродными

братом и сестрой. Третий ребенок, млад-

ший брат пациенток, также наблюдался

с синдромом удлиненного интервала Q–T

и врожденной глухотой. Скончался по при-

чине внезапной сердечной смерти в возрас-

те 7 лет, за 3 мес до поступления девочек

в клинику. В семейном анамнезе – также

внезапная сердечная смерть родственника

в возрасте 40 лет.

Обследования

Пациентка А., 12 лет. Масса тела 29 кг,

рост 143 см. Объективно: общее состоя-

ние удовлетворительное, стабильное. Тоны

сердца ритмичные, шумов не выслушива-

ется. Частота сердечных сокращений (ЧСС)

82 уд/мин, артериальное давление (АД)

110/67 мм рт. ст. Общий анализ крови, об-

щий анализ мочи, биохимический анализ

крови – без патологии.

Выполнена ЭКГ: синусовый ритм с час-

тотой 72–80 в минуту. Удлинение интерва-

ла Q–T. Фактический Q–T 490 мс. Был

рассчитан корригированный в соответст-

вии с ЧСС интервал Q–Tс по формуле Ба-

зетта. Показатель Q–Tс составил 490–510 мс

(норма 360–440 мс) (рис. 1).

Выполнена эхокардиография (ЭхоКГ):

увеличено левое предсердие (26×33×30 мм).

Клапаны интактны. Функция левого желу-

дочка сохранена. Фракция выброса 72%.

Перегородки состоятельны. Признаков ле-

гочной гипертензии нет (P ср. 10 мм рт. ст.).

Кровоток в брюшном отделе аорты магис-

тральный, 0,8 м/с.

Пациентка Б., 9 лет. Масса тела 29 кг,

рост 134 см. Объективно: общее состоя-

ние удовлетворительное, стабильное. Тоны

сердца ритмичные, шумов не выслушива-

ется. ЧСС 88 уд/мин, АД 115/70 мм рт. ст.

Общий анализ крови, общий анализ мочи,

биохимический анализ крови – без па-

тологии.

Выполнена ЭКГ: синусовый ритм с час-

тотой 73–85 в минуту. Удлинение интер-

вала Q–T. Фактический Q–T 490 мс. Был
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рассчитан корригированный в соответст-

вии c ЧСС интервал Q–Tс по формуле Ба-

зетта. Показатель Q–Tс составил 490–530 мс

(норма 360–440 мс) (рис. 2).

Выполнена ЭхоКГ: дилатация обоих

предсердий. Размеры левого предсердия

25×30×38 мм, размеры правого предсердия

30×35 мм. Клапаны интактны. Трикуспи-

дальная регургитация I–II степени. Функ-

ция левого желудочка сохранена. Фракция

выброса 69%. Перегородки состоятель-

ны. Признаков легочной гипертензии нет

(P ср. 10 мм рт. ст.).

Диагностические критерии

Для установления диагноза синдрома

удлиненного интервала Q–T была исполь-

зована модифицированная шкала Schwartz

(табл. 1). Данная шкала была предложена

P.J. Schwartz et al. в 1985 г., критерии были

им дополнены в 1993 г. [7, 8]. В 2011 г.

в критерии Schwartz был включен результат

теста с физической нагрузкой, предложен-

ный R.W. Sy et al. [9]. В своем исследовании

R.W. Sy et al. показали, что алгоритм хорошо

работает с предполагаемыми пробандами,
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Рис. 1. Электрокардио-
грамма пациентки А.

Рис. 2. Электрокардио-
грамма пациентки Б.



у которых впоследствии были выявлены

мутации в генах KCNQ1 или KCNH2 [10].

На сегодняшний день данная шкала явля-

ется лучшей для врачей. Максимальный

балл – 9, балл выше 3 указывает на высо-

кую вероятность LQTS.

Пациентка А. набрала 7 баллов, боль-

ная Б. – 5 баллов.

На основании данных анамнеза, а имен-

но внезапной смерти младшего брата в воз-

расте 7 лет, внезапной смерти родственни-

ка в возрасте 40 лет, близкородственного

брака, данных лабораторных и инструмен-

тальных обследований (удлинение интер-

вала Q–T по данным ЭКГ у обеих девочек),

объективного обследования, а также дан-

ных диагностической модифицированной

школы Schwartz был установлен врожден-

ный синдром удлиненного Q–T.

Учитывая сложное социальное положе-

ние (семья является малоимущей), родите-

ли не имели возможности выполнить гене-

тическое исследование пациенток. Однако,

учитывая четкую фенотипическую карти-

ну, а именно врожденную нейросенсорную

глухоту у обеих девочек в сочетании с удли-

ненным интервалом Q–T, был поставлен

диагноз: редкий наследственный синдром

Джервелла–Ланге-Нильсена.

Диагноз пациентки А., основной: синд-

ром удлиненного интервала Q–T (синдром

Джервелла–Ланге-Нильсена); сопутству-

ющий: нейросенсорная тугоухость. Ослож-

нение: пароксизмальная желудочковая та-

хикардия. Синкопе.

Диагноз пациентки Б., основной: синд-

ром удлиненного интервала Q–T (синдром

Джервелла–Ланге-Нильсена); сопутству-

ющий: нейросенсорная тугоухость.

Для определения объемов лечения обе-

им пациенткам была выполнена стратифи-

кация риска по шкале, представленной

в работах J.R. Giudicessi et al. Производит-

ся оценка внезапной сердечной смерти или

остановки кровообращения в возрасте до

40 лет [11, 12]. Пациенты с синдромом Джер-

велла–Ланге-Нильсена относятся к когор-

те пациентов чрезвычайно высокого риска

(риск фатального события более 80%).

Пациентка А. имела приступы синкопе

на фоне приема бета-блокаторов. Соглас-

но рекомендациям Европейского общест-

ва кардиологов 2015 г. (European Society

of Cardiology), имплантация кардиовертера-
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Q–Tc
≥ 480 мс 3
460–479 мс 2
450–459 мс (у мужчин) 1

Q–Tc на 4-й минуте восстановительного периода после нагрузки ≥ 480 мс 1

Torsade de pointes 2

Альтернация зубца Т 1

Двухфазный зубец Т в трех отведениях 1

Низкая ЧСС для данного возраста (ниже 3-го перцентиля 
для данного возраста) 0,5

Синкопе

провоцируемые стрессом 2

без стресса 1

Врожденная глухота 0,5

Члены семьи с диагностированным LQTS 1

Неожиданная внезапная смерть до 30 лет у родственников первой степени 0,5

Т а б л и ц а  1

Модицифированная шкала Schwartz [8, 9]

Критерий Балл



дефибриллятора (КВД) в сочетании с бета-

блокаторами должна рассматриваться у па-

циентов с установленным диагнозом синд-

ром удлиненного интервала Q–T, имеющих

синкопе и/или желудочковую тахикардию

на фоне адекватных доз бета-блокаторов

(класс рекомендаций IIa, уровень досто-

верности B) [13]. В Российских рекоменда-

циях по лечению пациентов с удлиненным

интервалом Q–T 2016 г. повторяется поло-

жение европейских коллег [14]. Пациентке

А. рекомендована имплантация КВД.

У пациентки Б. не было приступов син-

копе на фоне приема анаприлина, однако,

учитывая семейный анамнез, длину Q–T

530 мс, синкопе у старшей сестры и внезап-

ную сердечную смерть у младшего брата,

а также очень высокий риск фатальных ос-

ложнений, совместно с родителями было

принято решение об имплантации КВД для

профилактики внезапной сердечной смерти.

Оперативное вмешательство

Учитывая возраст пациенток и малень-

кие диаметры подключичных вен по дан-

ным ультразвукового исследования, был

выбран более физиологичный способ уста-

новки электродов – эпикардиальный. Дан-

ный вид вмешательства позволит после до-

стижения пациентками старшего возраста

и увеличения диаметра подключичных вен

при необходимости переустановить элект-

роды в эндокардиальную позицию. Эпикар-

диальный способ установки электродов так-

же ассоциирован с меньшим риском воз-

никновения инфекционных осложнений

в сравнении с эндокардиальной локацией.

Обеим девочкам в один день были вы-

полнены идентичные операции. Доступ

осуществлялся через неполную нижнюю

стернотомию. После перикардиотомии бы-

ли подшиты электроды электрокардиости-

мулятора (ЭКС) к правому предсердию,

шоковый электрод FD-1 подшит к правому

желудочку ближе к межжелудочковой бо-

розде с погружением в правый желудочек

с помощью дупликатурного шва. В левом

подреберье между мышц сформировано

ложе, в него помещен КВД. Электроды из

полости перикарда проведены до ложа,

коннекция с КВД (Medtronic Protecta DR

D364DRG), тест-системы – работает стан-

дартно. Выполнено послойное ушивание

послеоперационных ран (рис. 3).

Послеоперационный период

Обе девочки переведены в палату реа-

нимации на фоне ясного сознания, эксту-

бированы в этот же день. Послеоперацион-

ный период протекал удовлетворительно.

Для контроля работы ИКД было выполне-

но суточное мониторирование ЭКГ.

Пациентка А.: предсердная стимуляция

80–100 уд/мин. Короткие эпизоды синусо-

вого ритма с ЧСС 101–104 уд/мин. Атрио-

вентрикулярная задержка 160–180 мс. Уд-

линение интервала Q–T до 590 мс. Редкая

изолированная желудочковая экстрасисто-

лия (4 за запись). Единичные стимулиро-

ванные желудочковые комплексы. Макс.

RR – 856 мс.

Пациентка Б.: предсердная стимуляция

80–100 уд/мин. Снижен циркадный ин-

декс. Удлинение интервала Q–T (корриги-

рованный Q–Tс 600-602 мс). Зарегистри-

рованы спайки ЭКС на нисходящем ко-

лене зубца Т предыдущего комплекса, что

считается проявлением автоматического
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Рис. 3. Имплантация КВД в левое подреберье
через стернотомию



алгоритма тестирования параметров ЭКС,

корректировки не требует. Эктопических

нарушений ритма не зарегистрировано.

Пациентки были выписаны в удовле-

творительном состоянии с рекомендация-

ми: пожизненный прием анаприлина 6,5 мг

4 раза в день, препараты магния по 470 мг

3 раза в день.

Контроль в динамике

Обе пациентки поступили через 3 мес для

планового осмотра: жалоб не предъявляют.

Проведено тестирование КВД – рабочие

параметры в норме. Рекомендован контроль-

ный осмотр через 6 мес после операции.

Пациентка Б., 9 лет, через 6 мес жалоб не

предъявляла. При следующем осмотре че-

рез 12 мес после операции жалоб также не

предъявляла, срабатываний КВД не отмеча-

ла, при тестировании – параметры в норме.

Пациентка А., 12 лет (старшая сестра),

поступила через 4 мес после операции с жа-

лобами на синкопе и срабатывание кардио-

вертера-дефибриллятора. При тестирова-

нии устройства – срабатывание по поводу

желудочковой тахикардии. С аналогичны-

ми жалобами повторно обратилась через

9 мес – также по поводу желудочковой та-

хикардии. При уточнении анамнеза оказа-

лось, что родители не комплаентны к тера-

пии анаприлином. Поэтому было принято

решение перевести пациенток с 4-разового

приема анаприлина на 1-разовый прием

бисопролола в дозе 1,25 мг. Рекомендован

динамический контроль.

Обсуждение

На сегодняшний день синдром удли-

ненного интервала Q–T включает в себя

группу состояний, по клиническим и элек-

трофизиологическим проявлениям обус-

ловливающую высокий риск жизне-

угрожающих аритмий [15–17]. Существует

несколько основных гипотез патогенеза

синдрома удлиненного интервала Q–T. Од-

на из них – гипотеза симпатического дис-

баланса – предполагает нарушение пра-

восторонней симпатической иннервации

сердца. В результате формируется асимме-

трия иннервации с преобладанием лево-

сторонних симпатических влияний. Связь

этого нарушения с удлинением интервала

Q–T на ЭКГ была убедительно доказана

в экспериментах с удалением правосторон-

них симпатических ганглиев. В настоящее

время левосторонняя сердечная симпати-

ческая денервация должна быть рассмотре-

на для симптоматических пациентов с ус-

тановленным диагнозом LQTS, у которых:

a) ИКД-терапия противопоказана или от-

клонена; б) бета-блокаторы недостаточно

эффективны в предотвращении синко-

пе/аритмии, не могут быть использованы

или противопоказаны; в) пациенты на те-

рапии бета-блокаторами с имплантирован-

ным ИКД продолжают испытывать моти-

вированные срабатывания (класс рекомен-

даций IIa, уровень достоверности C) [13].

К развитию удлиненного интервала Q–T

приводит патология ионных каналов [18].

Мутации в генах, ответственных за разви-

тие синдрома удлиненного интервала Q–T,

приводят к нарушению синтеза белков, от-

вечающих за функционирование ионных

каналов (калиевого или натриевого) и уве-

личению продолжительности потенциала

действия в кардиомиоците и появлению

полиморфной желудочковой тахикардии

типа пируэт (torsades de pointes). Основной

причиной развития пароксизмальной же-

лудочковой тахикардии является негомо-

генность реполяризации миокарда, приво-

дящая на фоне удлинения периода относи-

тельной рефрактерности к возникновению

поздних желудочковых потенциалов, же-

лудочковых экстрасистол и механизма ри-

ентри [19, 20]. Чаще всего к запуску арит-

мии приводит так называемая short-long-

short-последовательность, или феномен

каскада [21]. В ее основе лежит чередова-

ние суправентрикулярной экстрасистолы,

постэкстрасистолической паузы и желу-

дочковой экстрасистолы, запускающей та-

хикардию типа пируэт [5].

По этиологии выделяют врожденные

и приобретенные формы удлиненного ин-
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тервала Q–T. Врожденная форма обуслов-

лена генными мутациями. На сегодняшний

день выделено 15 генов, мутации в которых

приводят к развитию LQTS (табл. 2).

Первый генотип синдрома (LQT1) – са-

мый распространенный, встречается более

чем в 50% всех вариантов и в 90% случаев

обусловливает развитие синдрома Джер-

велла–Ланге-Нильсена, в то время как ос-

тавшиеся 10% связаны с пятым генотипом

(LQT5) [22]. При этих генотипах происхо-

дит мутации в генах, ответственных за син-

тез белков KVLQT1 и MinK. Взаимодей-

ствуя между собой, данные белки обес-

печивают функционирование медленного

калиевого канала. Таким образом, при син-

дроме Джервелла–Ланге-Нильсена проис-

ходит ингибирование выхода калия из

клетки, тем самым увеличивается потен-

циал действия.

Учитывая недоступность в большинстве

стран генотипирования, основным ме-

тодом диагностики LQTS является ЭКГ.

Расчет корригированного интервала Q–Tс

происходит по формуле Баззета. Удлинение

интервала более 460 мс позволяет с боль-

шой вероятностью говорить о LQTS.

В 1985 г. P.J. Schwartz предложил применять

большие и малые диагностические крите-

рии [7]. К большим критериям отнесены:

удлинение корригированного интервала

Q–Tc более 440 мс на ЭКГ покоя, синкопе,

случаи выявления удлинения Q–T в семье.

Среди малых критериев – врожденная глу-

хота, альтернация зубца Т, низкая частота

сердечных сокращений и нарушение про-

цесса реполяризации миокарда желудоч-

ков. LQTS диагностируется при наличии

двух больших или одного большого и двух

малых критериев. Критерии были допол-

нены P.J. Schwartz в 1993 г. [8]. В установле-

нии синдрома Джервелла–Ланге-Нильсена

помогает четкий семейный и клинический

анамнез, включая врожденную нейросен-

сорную глухоту.

В 2006 г. была опубликована крупная

работа P.J. Schwartz et. al., в которой был

проведен крупный анализ 186 пациентов

с синдромом Джервелла–Ланге-Нильсена

[25]. Данные о пациентах были получены
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KCNQ1 KVLQT1 Медленный калиевый IKs ↓ LQT1 > 50
KCNH2 HERG Быстрый калиевый IKr ↓ LQT2 35–40
SCN5A Nav1.5 Потенциалзависимый 

натриевый INa ↑ LQT3 10↓15
ANKB Ankyrin-B Белок адаптер INa, K ↓ LQT4 <1
KCNE1 MinK Медленный калиевый IKs ↓ LQT5 <5
KCNE2 MiRP1 Быстрый калиевый IKr ↓ LQT6 <5
KCNJ2 Kir2.1 Входящий калиевый IK1 ↓ LQT7 <1
CACNA1C Cav1.2 Кальциевый ICaL ↑ LQT8 <1
CAV3 Caveoline 3 – INa ↑ LQT9 <1
SCN4B Nav4 Натриевый INa ↑ LQT10 <1
AKAP9 – Медленный калиевый IKs ↓ LQT11 <1
STNA1 – Потенциалзависимый 

натриевый INa ↑ LQT12 <1
KCNJ5 GIRK-4 – IKr ↓ LQT13 <1
CALM1 Кальмодулин – – LQT14 <1
CALM2 Кальмодулин – – LQT15 <1

Т а б л и ц а  2

Молекулярно-генетические варианты синдрома удлиненного 
интервала Q–T [22–24]

Ген Изменение 
ионного тока

Распростра-
ненность, %Канал ВариантБелок



из опубликованных в литературе статей

(31%) и от отдельных врачей (69%). Данные

статистики оказались впечатляющими.

Среднее время наблюдения за пациентами

13 лет (минимальное – 6 лет, максималь-

ное – 23 года). Опасные для жизни собы-

тия, а именно остановка сердца или вне-

запная смерть произошли у 72%, из них

было 50 внезапных смертей (50%); средний

возраст на момент смерти составил 8,5 го-

да. Подавляющее большинство пациентов

(86%) имели жизнеугрожающие сердеч-

ные события, и 50% уже имели симптомы

к 3 годам. Их Q–Tс был заметно увеличен

(557±65 мс). Cреди немногих бессимптом-

ных пациентов (n=26) только 10 были

в возрасте 15 лет старше. Таким образом,

лишь 5% всей популяции достигают совер-

шеннолетия без перенесенных сердечных

осложнений. 95% сердечных событий свя-

заны с физическими упражнениями или

эмоциональным стрессом. Согласно реко-

мендациям, прием бета-блокаторов явля-

ется основным методом лечения LQTS.

75% испытывали как минимум 1 сердечное

событие до начала терапии, 25% к этому

времени не имели симптомов. При этом

исследование показало, что бета-блокаторы

имеют только частичную эффективность;

лишь 49% оставались бессимптомными во

время терапии, у 51% пациентов отмеча-

лись сердечные события несмотря на лече-

ние, у 27% – остановка сердца или внезап-

ная смерть. У 32 из 92 (35%) пациентов,

принимавших бета-блокаторы, были ис-

пользованы дополнительные методы лече-

ния, включая установку кардиостимулято-

ра (38%), имплантацию КВД (41%), лево-

стороннюю симпатическую денервацию

сердца (ЛСДС) – 50%. У 56% из этих паци-

ентов были рецидивы сердечных событий,

в том числе 22% внезапных смертей. Реци-

дивы произошли у 8 из 11 пациентов с кар-

диостимуляторами, у 9 из 16 пациентов

с ЛСДС и у 4 из 13 пациентов с КВД.

Очень ограниченная эффективность бе-

та-блокаторов для пациентов с синдро-

мом Джервелла–Ланге-Нильсена вызыва-

ет тревогу и указывает на необходимость

более агрессивной терапии по крайней ме-

ре у половины из них. Стратификация ри-

ска, включая генотип, возраст на момент

постановки диагноза, симптоматику, дли-

ну интервала Q–T и пол может помочь вы-

явить пациентов с высоким риском опас-

ных для жизни событий. Ни ЛСДС, ни ус-

тановка кардиостимулятора не защищали

от опасных для жизни событий пациентов

высокого риска, что позволяет предполо-

жить необходимость имплантации КВД.

О.Л. Бокерия, М.К. Санакоев в своей ра-

боте также сообщают о необходимости

имплантации КВД у пациентов высоко-

го риска с синдромом Джервелла–Ланге-

Нильсена, потому что применение бета-

блокаторов у данной группы пациентов

имеет низкий эффект [26].

Заключение

Данное сообщение демонстрирует кли-

нический случай семейного синдрома уд-

линенного интервала Q–T. Врожденная

нейросенсорная глухота более 3 баллов по

модифицированной шкале Schwarz позво-

ляет нам говорить о синдроме Джервелла–

Ланге-Нильсена. Эпизоды синкопе у стар-

шей девочки во время психоэмоциональ-

ного напряжения на фоне приема бета-бло-

каторов, интервалы Q–Tс 530 мс и 510 мс

соответственно, а также внезапная сер-

дечная смерть младшего брата пациенток

в возрасте 7 лет говорит о высоком рис-

ке внезапной смерти для обеих пациен-

ток. Учитывая современные рекомендации

и данные литературных источников, было

принято решение об установке обеим де-

вочкам ИКД. Послеоперационный период

прошел без осложнений, пациентки были

выписаны в удовлетворительном состоя-

нии под наблюдение детского кардиолога

с рекомендациями продолжить прием ана-

прилина. В течение года наблюдения млад-

шая сестра оставалась бессимптномной,

при этом старшая сестра испытывала се-

рию срабатываний КВД в ответ на желу-

дочковую тахикардию.
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