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ВРОДЖЕНИЙ СИНДРОМ ПОДОВЖЕНОГО ІНТЕРВАЛУ QT: СУЧАСНИЙ
СТАН ПРОБЛЕМИ

Резюме. Вроджений синдром подовженого інтервалу QT належить до первинних електричних захворювань серця і
характеризується подовженням інтервалу QT на електрокардіограмі спокою, пароксизмами тахікардії типу "пірует", що
трансформується у фібриляцію з подальшим розвитком синкопальних станів і раптової серцевої смерті.
Ключові слова: синдром подовженого інтервалу QT, раптова серцева смерть, пароксизмальна шлуночкова тахікардія
типу "пірует".

Протягом останніх десятиліть раптова серцева смерть
(РСС) залишається однією з найбільш вагомих серед
невирішених проблем клінічної кардіології. З усіх при-
чин смерті в розвинених країнах РСС складає 12-18%,
при цьому на її частку припадає більше 50% випадків
серцевої смерті [5]. До 10% випадків РСС в молодому

віці визначаються у осіб, що не мають структурних змін
зі сторони серця [10, 13]. Значна кількість випадків рап-
тової смерті обумовлена злоякісними шлуночковими
аритміями внаслідок первинних електричних захворю-
вань серця - каналопатій, в тому числі вродженого син-
дрому подовженого інтервалу QT (СПІQT) [17]. Даний
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синдром характеризується подовженням інтервалу QT
на електрокардіограмі (ЕКГ) спокою, нападами втрати
свідомості внаслідок поліморфної шлуночкової тахі-
кардії, тахікардії типу "пірует", або фібриляції шлуночків
[6]. В основі захворювання лежать мутації в генах, що
відповідають за порушення функцій іонних каналів. Ці
порушення призводять до патологічної зміни швидкості
іонних токів та збільшенню тривалості потенціалу дії,
що на ЕКГ відображається подовженням інтервалу QT
[4, 6, 9].

Етіологія. СПІQT та суть спадкової природи захворю-
вання довгий час залишалась невідомою, хоча вияв-
лення захворювання у декількох членів однієї сім'ї доз-
волили практично з моменту першого опису розгляда-
ти його як спадкову патологію. Дослідниками була зап-
ропонована теорія симпатичного дисбалансу, відповід-
но до якої спостерігається подовження інтервалу QT
внаслідок посилення лівосторонньої симпатичної іннер-
вації серця [15].

Патогенез. На даний час у патогенезі СПІQТ провідна
роль належить генам, що кодують трансмембранні іон-
селективні канали. В літературі описано близько 180
мутацій, що локалізуються в 6 генах, розташованих пе-
реважно на трьох хромосомах: 7, 11 і 3 [14]. Останнім
часом з'явилися праці, в яких виникнення набутого
СПІQT пов'язане з присутністю у хворих "мовчазної"
мутації в одному з генів, що відповідає за вроджений
СПІQT. Зареєстровані випадки, коли прийом медика-
ментів призводив до маніфестації безсимптомного ра-
ніше вродженого СПІQT [20].

Клінічна картина. Клінічна діагностика синдрому зас-
нована на критеріях,вперше запропонованих в 1985р.
Р. Schwartz і доповнених автором у 2008 році (табл. 1)
[16].

Діагноз складається з: 1) аналізу попередньої історії
синкопе ("синкопальних епізодів");  2) сімейного анам-
незу, що включає випадки РСС у віці молодше 30 років;
3) оцінці специфічних змін ЕКГ.

Для клініцистів, крім виявлення, надзвичайно важ-
ливим є уточнення його форми СПІQT (первинна чи
вторинна). Від цього повністю залежить вибір тактики
лікування і прогноз.

А.Мoss (1985) запропонував класифікацію станів, що
характеризують LQTS, актуальність якої зберігається до
нашого часу [19]:

1. Вроджений синдром подовженого інтервалу Q-T:
а) генетичні форми: синдроми Романо-Уорда і Джер-

вела-Ланге-Нільсена;
б) спорадичні форми.
2. Набуті форми синдрому, що виникають внаслідок

прийому лікарських препаратів (антиаритмічних, трицик-
лічних антидепресантів, препаратів літію), порушення
метаболізму, захворювань центральної і вегетативної
нервової системи, захворювань серцево-судинної сис-
теми: ІХС, пролапсу мітрального клапана а також низь-
кокалорійної дієти.

Виділяють 4 різних варіанти клінічного перебігу
СПІQT: синкопе та подовження інтервалу Q-T (38,2%);
ізольоване подовження інтервалу Q-T (без синкопе в
анамнезі) (40,2%); синкопе без подовження інтервалу
Q-T (10,8%); прихована форма - "німий", латентний пе-
ребіг синдрому (синкопе і подовження інтервалу Q-T
не реєструються) (10,8%).

Фенотип хворого з СПІQТ включає клінічну симпто-
матику у вигляді синкопальних і пресинкопальних станів
та характерних змін на ЕКГ. Синкопальні напади вини-
кають з різною частотою: у одних хворих вони відміча-
ються раз на день, у інших - 1 раз на рік або декілька
років (у середньому 2-4 рази на рік). Клінічна картина
синкопального стану з судомами нагадує великий епі-
лептичний напад [18].

У ряду хворих напади можуть перебігати без втрати
свідомості і характеризуються раптовою слабкістю, хво-
рий блідніє, сідає або лягає, відмічаються перебої в
роботі серця, болі в грудній клітці або животі. Такий
симптомокомплекс розцінюється як еквівалент пред-
синкопального стану [1].

Синкопальні стани пов'язані з розвитком нападів
політопної пароксизмальної тахікардії типу "пірует" [21]
бувають короткими, іноді спонтанно припиняються, але
можуть трансформуватись в фібриляцію шлуночків або
асистолію та стати причиною РСС.

Діагностика. Не дивлячись на впроваджені критерії,
діагностика СПІQТ залишається складним завданням,
особливо по відношенню спірних субклінічних та німих
форм захворювання. Для більшості випадків зберегли
свою актуальність критерії, запропоновані Р.Schwartz
[16].

Важлива роль належить електрокардіографії, яка у
80% випадків дозволяє встановити або запідозрити
наявність СПІQТ.

У нормі максимальна величина QT становить 0,35 с

Таблиця 1. Діагностичні критерії синдрому подовженого
інтервалу QT (P. Schwartz і співавт., 2008 [4]).

Примітки: <1 бали - низька вірогідність наявності СПІQТ;
1-3 балів - проміжна вірогідність наявності СПІQТ; ?3,5
балів - висока вірогідність СПІQТ.

Kритерій Бали

Електрокардіографічна характеристика:
A. QTc >480 мс
QTc 460 - 470 мс
QTc 450 - 459 мс (у чоловіків)
Б. Зареєстрована тахікардія TdP
B. Альтернація хвилі Т
Г. Наявність зазубреної хвилі Т в III відведенні
Д. Рідкий ритм (менше 2-го процентиля) для відповідного
віку

3
2
1
2
1
1

0,5

Анамнез:
А. Непритомність після стресу
непритомність в спокої
Б. Врождена глухота

2
1

0,5

Сімейний анамнез:
А. Наявність підтвердженого СПІQТ у члена родини
Б. Раптова серцева смерть в сім'ї молодше 30 років

1
0,5
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або 0,44 с. Подовженим вважають інтервал QT, що пе-
ревищує більше ніж на 50 мс нормативні для цієї час-
тоти серцевих скорочень (ЧСС) величини [3].

Відсутність очевидного подовження інтервалу QT ще
не виключає СПІQТ у членів сім'ї пацієнта з верифіко-
ваним діагнозом, так як показано, що синкопе можуть
виникати у членів сімей з нормальним інтервалом QT
на ЕКГ спокою [18].

24-годинне моніторування ЕКГ за Холтером (ХМЕКГ)
є важливим діагностичним методом при обстеженні
пацієнтів із СПІQТ, у тому числі для диференційної діаг-
ностики вторинного подовження інтервалу QT. Класич-
на альтернація хвилі Т - це електрокардіографічний
феномен, що характеризується змінами полярності та
амплітуди хвилі Т у послідовних серцевих циклах на
синусовому ритмі [8].

Диференціальна діагностика. Спадкові варіанти синд-
рому слід, у першу чергу, диференціювати від набуто-
го, в тому числі медикаментозно індукованого подо-
вження інтервалу QТ [11].

До факторів, що сприяють подовженню інтервалу QТ,
належать наступні: комбінація лікарських препаратів, що
діють на одну молекулярну мішень (калієвий канал) та
подовжують інтервал QT, жіноча стать, похилий вік, гіпер-
трофія, ішемія міокарда, наявність серцевої недостат-
ності (фракція викиду <40), електролітні порушення, гіпо-
каліємія (терапія діуретиками, синдром Кона), гіпомагні-
ємія, гіпокальціємія, хронічний алкоголізм, брадикардія,
наявність АВ-блокада III ступеня, гіпотиреоз, порушення
мозкового кровообігу, порушення білкового обміну,
голодування, дієти для зниження маси тіла, автономна
нейропатія, наркотичні речовини (кокаїн) [19, 21].

Прогноз. При СПІQТ прогноз залишається серйозною
проблемою, оскільки ризик виникнення фатальних
аритмій достатньо високий. Хворі часто помирають під
час нападів внаслідок фібриляції шлуночків або асис-
толії [22].

Лікування. Із синкопальною формою СПІQТ лікуван-

ня хворих полягає у виключенні специфічних для кож-
ного пацієнта факторів, які запускають фатальні аритмії,
а також обов'язковому по життєвому призначенні ан-
тиаритмічних препаратів [2].

Основними методами лікування являються антиарит-
мічна терапія, переважно -адреноблокаторами і пре-
паратами IС класу, імплантація кардіовертера-дефібри-
лятора і лівостороння симпатектомія. Препаратами пер-
шого ряду являються -адреноблокатори - пропрано-
лол, атенолол, метопролол або надолол.

Імплантація кардіовертера-дефібрилятора прово-
диться у тих випадках, коли комбінація -адреноблока-
торів та електрокардіостимуляції неспроможна запобі-
гти виникненню пресинкопальних або синкопальних
епізодів, або в тих випадках, коли першим проявом
подовженого синдрому Q-T є РСС з успішною реаніма-
цією [21]. А.Moss у 1971 р. вперше застосував лівосто-
ронню симпатектомію у хворого зі злоякісним, резис-
тентним до терапії перебігом СПІQТ [12]. Згодом
Р.Schwartz і А.Malliani експериментально довели зв'я-
зок подовження інтервалу QT з стимуляцією зірчастого
ганглію [17]. Враховуючи роль підвищеної симпатичної
активності у патогенезі СПІQТ, в якості одного з додат-
кових ресурсів лікування у хворих з важким перебігом
захворювання розглядають лівосторонню симпатичну
денервацію.

Висновки та перспективи подальших
розробок

1. Вивчення синдрому подовженого інтервалу QT є
надзвичайно важливим, так як він може призводити до
розвитку таких ускладнень, як раптова серцева смерть
та пароксизмальна шлуночкова тахікардія типу "піру-
ет".

Клінічний інтерес представляє подальша профілак-
тика виникнення ускладнень, перспективне досліджен-
ня впливу комбінованого лікування на прогноз розвит-
ку синдрому подовженого інтервалу QT.
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