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ВНЕЗАПНАЯ  СЕРДЕЧНАЯ СМЕРТЬ
Внезапная сердечная смерть (ВСС) – внезапное прекращение сердечной деятельности, предположительно обусловленное возникновением фибрилляции желудочков или асистолии сердца (остановкой сердца). Внезапной считается смерть, наступившая в течение 6 ч от появления первых симптомов заболевания. В настоящее время многие исследователи предлагают при внезапной сердечной смерти временной промежуток от первых симптомов заболевания до смерти считать равным не более 1 ч.
ВСС - это «естес​твенная смерть вследствие сердечной патологии, которой предшествовала внезапная потеря сознания в течение часа после возникновения острой симптоматики; может быть известно предшествующее заболевание сердца, но время и способ наступления смер​ти неожиданны» (Руководство по профилактике внезапной сердечной смерти. Европейское Общество Кардиологии. – 2003).
Эпидемиология
По данным ВОЗ на один миллион населения в неделю внезапно умирает 30 человек. В структуре общей смертности на долю ВСС приходится около 10%. Внезапная сердечная смерть составляет 15-20% всех ненасильственных случаев смерти среди жителей промышленно развитых стран. В 1985 году в США около 400000 смертей были классифицированы как внезапные у лиц старше 25 лет (NIH Publication 83-2035). Частота ВСС, отмечаемая в странах Запада, примерно одинакова и варьирует от 0.36 до 1.28 на 1000 жителей в год. 
Причины внезапной сердечной смерти

В подавляющем большинстве случаев (85-90%) причиной ВСС является ИБС, причем любые ее клинические варианты, включая бессимптомное течение, когда ВСС является первым и последним клиническим проявлением болезни.
Наибольшему риску ВСС подвержены: 

· больные острым ИМ (особенно в первый час развития инфаркта); 

· больные нестабильной стенокардией; 

· пациенты, перенесшие в прошлом ИМ, особенно лица с кардиомегалией и застойной сердечной недостаточностью; 

· больные ИБС с желудочковыми аритмиями высоких градаций; 

· больные ИБС, имеющие несколько основных факторов риска (артериальная гипертония, гиперлипидемия, курение, нарушения углеводного обмена и др.).

Следует заметить, что внезапная смерть, наступившая в ранней (острейшей) фазе ИМ, верифицированного клинически или на аутопсии, расценивается как “смерть от инфаркта”. Тем не менее по своим механизмам, клинической картине и  комплексу необходимых реанимационных мероприятий она полностью соответствует ВСС.
В современной клинической практике выделен ряд заболеваний и синдромов, тесно ассоциированных с высоким риском ВСС, в том числе у лиц молодого возраста. К ним относится синдром внезапной необъяснимой смерти (sudden unexplained death syndrome), синдром внезапной смерти младенцев (sudden infant death syndrome), аритмогенная дисплазия правого желудочка, синдром короткого интервала Q-T, синдром Бругада, синдром слабости синусового узла, синдром обструктивного апноэ сна, синдром некомпактного миокарда и ряд др. В языках некоторых народов Юго-Восточной Азии и Японии есть даже слова, обозначающих молодых людей, внезапно умирающих во сне: у филиппинцев это  bangungut («стонущие во сне»), у тайцев – lai tai («смерть во сне»).
Причины ВСС по J. Ruskin, 1998
· Ишемическая болезнь сердца;

· Дилатационная кардиомиопатия;

· Гипертрофия левого желудочка,

· Гипертрофическая кардиомиопатия;

· Приобретенные пороки сердца;

· Врожденные пороки сердца;

· Острый миокардит;

· Аномалии развития коронарных артерий;

· Саркоидоз;

· Амилоидоз;

· Опухоли сердца;

· Дивертикулы левого желудочка;

· Синдром WPW;

· Синдром удлиненного интервала Q-T;

· Лекарственная проаритмия;

· Кокаиновая интоксикация;

· Выраженный электролитный дисбаланс;

· Идиопатическая  желудочковая тахикардия (ЖТ);

· Предикторы ВСС.

Особое место среди причин ВСС занимает спорт. Официальное определение понятия «внезапная смерть в спорте» предусматривает случаи смерти, наступившей непосредственно во время физических нагрузок, а также в течение 1-24 часов с момента появления первых симптомов, заставивших изменить или прекратить свою деятельность. Выделяют следующие наиболее частые причины ВСС в спорте: 

· сердечные причины;
· травмы;

· фармакологические препараты (допинг).

К наиболее опасным видам спорта относятся:

· байз-джампинг (прыжки с парашютом с высотных зданий и мостов);

· фри-дайвинг (ныряние без акваланга);

· дайвинг в подводных пещерах;

· скоростной спуск на лыжах;

· виндсерфинг на больших волнах;
· горный велосипед;

· альпинизм;

· каякинг по рекам 5-й категории («Белая вода»).

ВСС в спорте чаще обусловлена следующими причинами:

· синдром commotio cordis, при котором резкий и сильный удар в грудь вызывает фатальную аритмию сердца;

· внезапная кардиальная смерть молодых спортсменов (моложе 30 лет), которая происходит в основном из-за структурной обычно наследственной болезни сердца (гипертрофическая кардиомиопатия, идиопатическая концентрическая левожелудочковая гипертрофия, дисплазия правого желудочка, пролапс митрального клапана, клапанная болезнь сердца, синдром Марфана, стеноз аорты, врожденные пороки сердца, серповидно-клеточная анемия);

· внезапная кардиальная смерть от ИБС, которая является главной причиной смерти спортсменов старше 30 лет и чаще всего происходит в таких видах спорта как бег, велогонки и другие виды спорта с интенсивной динамической нагрузкой;
· к более редким причинам ВСС относят миокардит, использование анаболических стероидов, употребление кокаина, болезнь Бека.
Предикторы ВСС
В 1984 году J.T. Bigger выделил предикторы ВСС и провел анализ вероятности ее развития в зависимости от конкретной клинической ситуации. На основании анализа полученных данных были выделены группы с высоким и умеренным риском развития ВСС.
Группа умеренного риска. Риск развития ВСС в текущем году:

ОИМ в анамнезе или фракция выброса (ФВ) ниже 40% составляет риск  5%;
ОИМ + ФВ ниже 40% или ОИМ + частая желудочковая экстрасистолия (ЖЭ) или ФВ ниже 40% + ЖЭ -  10%;

ОИМ + ФВ ниже 40% + ЖЭ - 15%.

Группа высокого риска:

пациенты, пережившие ВСС  имеют риск  30-50%;

ЖТ + синкопе - 30-50%;

ЖТ + минимальные клинические проявления - 20-30%.
К предикторам ВСС относится турбулентность сердечного ритма (ТСР), отражающая функционирование автономной нервной системы в виде ответа синусового узла на желудочковые аритмии.

К электрофизиологическим  нарушениям, сопряженным с высоким риском ВСС относятся:

А. Поражения проводящей системы:

1. Фиброз системы Гиса-Пуркинье:

а) первичная дегенерация (болезнь Lenegre);

б) вторичный фиброз или кальцификация «скелета сердца» (болезнь   Lev);

в) поствирусный фиброз проводящей системы сердца.

2. Аномальные пути проведения.

Б. Синдром удлиненного интервала Q-T:

1. Врожденный:

а) в сочетании с глухотой (синдром Jervell-Lange- Nielson);

б) без сочетания с глухотой (синдром Romano-Ward).

2. Приобретенный:

а) действие лекарственных препаратов:

- антиаритмические препараты и другие препараты кардиального действия;

б) нарушения электролитного баланса;

в) токсические воздействия;

г) гипотермия;

д) повреждения центральной нервной системы.

В. Фибрилляция желудочков сердца неизвестной или неустановленной этиологии:
1. Отсутствие выявляемых структурных или функциональных заболеваний сердца:

а)  «идиопатическая» фибрилляция желудочков;

б) полиморфная желудочковая тахикардия типа «пируэт», torsades de pointes;

в) неспецифическая фиброзно-жировая инфильтрация у ранее здоровых лиц;

г) смерть во время сна у жителей Юго-Восточной Азии.

Клиника

Около 1/4 случаев ВСС наступает молниеносно и  без видимых предвестников. Однако, как показывает опрос родственников умерших, у остальных больных за 1–2 недели до внезапной смерти отмечаются разнообразные, не всегда специфичные, продромальные симптомы, свидетельствующие об обострении заболевания: учащение болей в сердце (иногда атипичной локализации), одышка, общая слабость и значительное снижение работоспособности и переносимости физической нагрузки, сердцебиения и перебои в работе сердца и т.п. 

ВСС может быть спровоцирована чрезмерным физическим или нервно-психическим напряжением, но может возникать в покое, например, во сне. Непосредственно перед наступлением ВСС примерно у половины больных отмечается болевой ангинозный приступ, нередко сопровождающийся страхом близкой смерти. 

Большая часть случаев ВСС (около 90 %) происходит во внебольничных условиях — дома, на работе, в транспорте, что и определяет частый фатальный исход этой формы ИБС. Если же больной находится в стационаре, в частности в блоке интенсивной терапии, диагноз ВСС должен быть поставлен в считанные секунды и незамедлительно начаты реанимационные мероприятия. 

Сразу во время внезапно развившейся фибрилляции желудочков или асистолии сердца у больного появляются резкая слабость, головокружение. Через несколько секунд в результате полного прекращения мозгового кровотока больной теряет сознание, появляется тоническое сокращение скелетных мышц, шумное дыхание. 

При осмотре кожные покровы бледные с сероватым оттенком, холодные на ощупь. Начинают быстро расширяться зрачки. Пульс на сонных артериях не определяется, тоны сердца не выслушиваются. Примерно через 1,5 минуты зрачки максимально расширены. Отмечается отсутствие зрачковых и  роговичных рефлексов. Дыхание быстро урежается, становится агональным, появляются очень редкие отдельные “судорожные дыхательные движения”. Через 2,5–3 минуты дыхание прекращается совсем. Следует помнить, что примерно через 3 минуты от момента наступления фибрилляции желудочков или асистолии в клетках коры головного мозга происходят необратимые изменения. 

Если больной находится на ЭКГ-мониторном наблюдении, в момент наступления внезапной сердечной смерти можно обнаружить следующие изменения: 

1. Фибрилляция желудочков — частые (до 200–500 в мин) и нерегулярные беспорядочные волны, отличающиеся друг от друга различной формой и амплитудой. Постепенно волны фибрилляции становятся низкоамплитудными и переходят в  изолинию (асистолия). 

2. Трепетание желудочков (иногда предшествует фибрилляции желудочков) — частые, относительно регулярные, и почти одинаковые по форме и амплитуде волны трепетания, напоминающие синусоидальную кривую. Выделить на этой кривой комплексы QRS, сегмент RS–Т и зубец Т не представляется возможным. Вскоре амплитуда волн уменьшается, они становятся нерегулярными и разной амплитуды — трепетание переходит в фибрилляцию желудочков. 

3. Асистолия сердца — полное отсутствие электрической активности сердца. На ЭКГ при этом определяется изолиния. 

4. Электромеханическая диссоциация — на ЭКГ регистрируется редкий синусовый или узловой ритм, переходящий в  oчень редкий идиовентрикулярный ритм, а затем в асистолию. 

Профилактика ВСС

Профилактика ВСС – это медицинские и социальные мероприятия, проводимые у лиц, которые пережили сердечный арест (вторичная профилактика) или имеют высокий риск его развития (первичная).

Современные методы профилактики ВСС:

- имплантация кардиовертера-дефибриллятора;
- проведение постоянной медикаментозной антиаритмической терапии;
- выполнение радиочастотной абляции желудочковых нарушений ритма;
- осуществление реваскуляризации коронарных артерий;
- хирургическое лечение желудочковых аритмий.

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора (ИКД)
Эффективность ИКД для первичной и вторичной профилактики ВСС у пациентов оценивалась в таких исследованиях как AVID,MADIT, MADIT II, MUSTT, CIDS, CASH. Результаты вышеперечисленных исследований показали статистически достоверное снижение общей смертности в группах больных, получавших терапию ИКД по сравнению с другими методами профилактики ВСС у больных с высоким риском развития ВСС. Эффективность ИКД для первичной и вторичной профилактики ВСС у больных с аритмогенной дисплазией правого желудочка (АДПЖ) была продемонстрирована в исследовании DARVIN. Кроме того, по результатам исследования среди больных с АДПЖ были выделены признаки высокого риска развития жизнеугрожающих аритмий. Это сердечный арест в анамнезе, гемодинамически нестабильная ЖТ, молодой возраст, вовлечение в процесс левых отделов сердца. В работе M. Zecchin было продемонстрировано, что имплантация ИКД абсолютно показана больным ДКМП для проведения вторичной профилактики сердечного ареста.  Сочетание сниженной ФВ (ниже 30%), увеличение конечно-диастолического диаметра левого желудочка более 70 мм, эпизодов неустойчивой ЖТ и длительного анамнеза заболевания, согласно современным данным, является показанием для проведения первичной профилактики внезапной сердечной смерти у этих больных.
Анализ результатов многочисленных работ с участием значительного числа пациентов с различной структурной патологией миокарда показал, что предвестники внезапной смерти, определенные в 1984 г. J.T. Bigger на сегодняшний день являются общепринятыми. Сам диагноз ишемической болезни сердца, по сути, является фактором риска ВСС и ее профилактика должна обсуждаться уже на ранних стадиях заболевания.
Проведение постоянной медикаментозной антиаритмической терапии.
Выживаемость больных с желудочковыми нарушениями ритма при органических заболеваниях сердца улучшается лишь при использовании ß-блокаторов либо препаратов III класса (кордарон, соталол). Доказано, что лечение ß-блокаторами больных с желудочковыми нарушениями ритма (ЖНР) при постинфарктном кардиосклерозе достоверно снижает летальность. Особенно четко этот результат демонстрируется в группе больных с высоким риском ВСС ( Anderson J.L., Platia E.V.). По данным исследования CAMIAT, EMIAT назначение кордарона больным с постинфарктным кардиосклерозом, осложненным ЖНР, позволяет значительно снизить риск ВСС. Использование препаратов I класса, особенно I c подкласса в исследованиях CAST-I и CAST-II показали, что назначение этих препаратов у пациентов с постинфарктным кардиосклерозом сопряжено с увеличением риска ВСС.
Выполнение радиочастотной абляции желудочковых нарушений ритма. 
В настоящее время метод радиочастотной абляции используется для деструкции как фокусных желудочковых нарушений ритма, таких как ЖЭ и ЖТ из области выходного тракта правого желудочка, а также у пациентов с ишемической ЖТ (в основе которой лежит механизм re-entry).

Осуществление реваскуляризации коронарных артерий.
Основной целью лечения является восстановление кровоснабжения ишемизированного миокарда (реваскуляризация). Реваскуляризация миокарда производится с помощью следующих операций - аорто-коронарное аутовенозное шунтирование, маммаро-коронарное шунтирование, транслюминальная баллонная ангиопластика коронарных артерий, лазерная ангиопластика коронарных артерии, внутрипросветная коронарная атерэктомия, непрямая реваскуляризация миокарда.
Хирургическое лечение желудочковых аритмий.
К хирургическим методам лечения ЖТ относятся операции: циркулярная эндокардиальная резекция, расширенная эндокардиальная резекция в сочетании с криодеструкцией или без нее. Выбор метода хирургического устранения ЖТ производится в зависимости от локализации аритмогенной зоны.

Если говорить о всех доступных методах профилактики ВСС, то не следует забывать о трансплантации сердца, которая, безусловно, является наиболее эффективной у пациентов с постинфарктным кардиосклерозом и со сниженной инотропной функцией миокарда, пациентов с АДПЖ и ДКМП и ряда других заболеваний (выживаемость до 60-70% в течение 5 лет).

Профилактика ВСС у спортсменов.
· Постоянно проходить медицинские обследования. Выявление заболевания на ранней стадии снижает риск внезапной смерти и способствует более успешному лечению.
· Избегать чрезмерно интенсивных упражнений. Все спортсмены должны знать о риске ВСС, связанной с энергичной спортивной деятельностью. Человек должен выбрать для себя спорт, подходящий для его возраста и общего физического состояния. Неподготовленные люди не должны начинать участвовать в высокоинтенсивных спортивных состязаниях без должного периода тренировки. Пульс не должен быть выше 170 ударов в минуту, особенно если спортсмену более 35 лет. Чтобы адаптироваться к физическим нагрузкам, спортсмены должны хорошо разминаться, прогреваться и не охлаждать свой организм во время всего периода занятий. Такая стратегия поможет снизить вероятность аритмий в послетренировочный период.
· Реагировать на первые  признаки. Первые признаки болезни, такие как боль в груди или повышенная усталость предшествуют внезапной кардиальной смерти. При наличии этих симптомов следует немедленно прекратить физическую активность и обратиться за медицинской помощью. Вызывает большие опасения сверхэнтузиазм бегунов марафона и зрителей, которые поощряют этих спортсменов через боль идти к финишной черте. Не стоит поощрять подобное отношение к спортсменам, так как это потенциально опасно для них. Так же стоит избегать интенсивных нагрузок во время простудных и инфекционных заболеваний.
· Избегать перегрева организма. Так как высокая температура увеличивает частоту сердечных сокращений и может вызвать аритмию, то следует избегать горячих ванн и душа сразу после тренировок. Так же следует избегать высокоинтенсивных нагрузок при высокой температуре окружающей среды, т.к. такие факторы  как потеря жидкости и микроэлементов (Na, K) могут сыграть роковую роль. В соревнованиях на выносливость, таких как марафон, потери жидкости и электролитов должны восполняться спортсменами в максимально возможной степени.

· Не курить. Все спортсмены должны избегать курения. Мало того, что курение является фактором риска болезни коронарных артерий, оно также вызывает увеличение свободных жирных кислот в сыворотке крови и увеличивает продукцию катехоламинов, которые могут вызвать аритмии непосредственно после тренировки.
СИНДРОМ РАННЕЙ РЕПОЛЯРИЗАЦИИ ЖЕЛУДОЧКОВ

Достаточно распространенной "аномалией" ЭКГ следует считать подъем сегмента ST  при синдроме ранней реполяризации желудочков (СРРЖ). Несмотря на то, что СРРЖ был описан почти 70 лет  назад, вопрос о причинах его возникновения  а, главное, диагностическая значимость  не определены. В общей популяции его распространенность  варьирует  в широком диапазоне - от 1,5 до 10,4%. Традиционно принято считать СРРЖ вариантом нормы, который часто встречается  у молодых мужчин, серьезно занимающихся спортом. С возрастом частота синдрома  убывает, что, возможно,  связано с маскировкой признаков синдрома приобретенными нарушениями реполяризации. В последние годы появилось много информации, которая заставляет относиться  с СРРЖ  не как к безобидному ЭКГ-феномену, а как  к возможному маркеру сердечно-сосудистой патологии. В первую очередь, это касается кардиальных проявлений синдрома дисплазии  соединительной ткани, что находит свое подтверждение в высокой выявляемости ЭКГ-признаков СРРЖ в группах взрослых и детей с продольными, диагональными и базально-срединными ложными хордами левого желудочка сердца. 

Электрокардиографические признаки синдрома ранней реполяризации желудочков:

- горизонтальный или косонисходящий подъем сегмента ST более 0,1 мВ с выпуклостью, направленной книзу;
- наличие точки соединения (junction point) или волны соединения (J wave)  на нисходящем колене зубца R;
- поворот электрической оси сердца против часовой стрелки по продольной оси;
- быстрое и резкое нарастание амплитуды зубца R в грудных отведениях с одновременным уменьшением или исчезновением зубца S (рис.1).
Из других особенностей ЭКГ отмечают: двугорбый зубец Р нормальной продолжительности и амплитуды, что интерпретируется как нарушение внутрипредсердной проводимости, смещение переходной зоны как вправо, так и влево или ее исчезновение, укорочение интервалов Р-R и Q-T. Основной критерий синдрома - это наличие волны J (волна Осборна, «признак верблюжьего горба», «поздняя ( волна», «соединение типа шляпного крючка»; «точка-волна J» и др.).

В плане диагностики СРРЖ наиболее информативным  отведением ЭКГ является  II  и  V5  .  

По классификации А.М.Скоробогатова выделяют I  и II тип СРРЖ, которые  соответствуют преобладанию типичных характеристик в правожелудочковых (V1-V3) или в левожелудочковых (V4-V6)  отведениях. Более распространен 2-ой тип.

	Электрокардиограммы при разных вариантах синдрома ранней реполяризации желудочков
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Рис. 1. Электрокардиограммы (в отведениях V3, V4, V5) при разных вариантах синдрома ранней реполяризации желудочков: а — при Т-положительном варианте; б — при Т-отрицательном варианте. Стрелками указана «волна перехода».




СРРЖ может быть постоянным, преходящим (скрытым); выделяется вариант с альтернирующими признаками.

СРРЖ нередко является причиной   диагностических ошибок. Подъем сегмента ST служит поводом для дифференциальной  диагностики с гипертрофией  левого желудочка, блокадой левой ножки пучка Гиса, перикардитом, тромбоэмболией легочной артерии, острым инфарктом миокарда, интоксикацией препаратами наперстянки.

Лечения не требует, так как нередко является электрокардиографической находкой у клинически здоровых людей.
Укорочение интервала Q-Т
Впервые связь укорочения интервала Q-Т  и угрожающих жизни сердечных аритмий была отмечена в работе L. Fei и A.Camm в 1995 г. у больных с идиопатическими желудочковыми тахиаритмиями. Термин idiopathic short Q-T interval (идиопатический короткий интервал Q-Т)   был предложен J. Jussak и соавт. в 2000 году (рис. 2.).
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Рис.2. Укорочение интервала Q-T у больного Д., 13 лет, с синкопальными состояниями.
Семейный анамнез: из 31 родственника, включенного в родословную, внезапная смерть отмечена у 12 (31%) членов семьи. 
Особенности ЭКГ: ЧСС — 67 в минуту; интервал Q-T — 320 мс; Q-Tс — 337 мс; Q-Tр — 393 мс; Q-Tp 88—346 мс;  Q-Tp 80 — 314 мс.
 Позднее были выделены 2 клинические формы синдрома короткого Q-Т:
- постоянное идиопатическое (частотонезависимое) укорочение интервала Q-Т;  
- парадоксальное (брадизависимое) укорочение ин​тервала Q-Т.
Идиопатическое (частотонезависимое) укорочение интервала Q-Т  было описано в первом наблюдении у 3 членов одной семьи - двух братьев и матери со сходными электрокардиографическими  изменениями. Все пораженные члены семьи имели значения Q-T меньше 80% от должной величины. У одного из братьев (17 лет) значение интервала Q-Т  составило 280 мс, что соответствовало 71% от значения Q-Tр. Клини​чески у него  отмечались приступы пароксизмальной фибрилляции предсердий, сопровождавшиеся ощущениями сердцебиения, головокружения. Величина интервала Q-Т  не изменялась в зависимости от длины кардиоцикла, даже в период мерцательной аритмии. У другого брата (16 лет) значение интервала Q-Т  составило 272 мс (66%  от Q-Tр), у матери - 260 мс (69% от Q-Tр), у которой также были отмечены такие же, как у сына, клинические проявления. Аналогичный вариант синдрома короткого интервала Q-Т  в данной работе был документирован у пациентки из кавказской этни​ческой семьи, имевшей в молодости два эпизода потери сознания и внезапно умершей в 37 лет.
Парадоксальное (брадизависимое) укорочение ин​тервала Q-Т  впервые было описано у 4-летней афро-американки, имевшей в анамнезе эпизоды потери сознания, связанные с остановкой сердца. При холтеровском мониторировании ЭКГ у нее были документированы эпизоды брадиаритмии и парадоксальное укорочение интервала Q-Т  до 216 мс с транзиторными изменениями волны T, которые были интерпретированы как нарушенная адаптация  реполяризации при внезапном увеличении интервала R-R.

Прогностическое значение укорочения интервала Q-Т  было исследовано в работе A. Algra и соавт. Авторы отметили, что как удлинение, так и укорочение интервала Q-Т  является прогностически неблагоприятным фактором, ассоциированным с повышенным риском внезапной сердечной смерти. Укорочение корригированного интервала Q-Т  (Q-Tc) было ассоциировано с двойным риском внезапной смерти  по сравнению с больными, имевшими нормальные его значения (Q-Tc от 400 до 440 мс). В процессе 2-летнего катамнестического наблюдения в данном исследовании из популяции  6693 человек внезапно умерли 245. Рассчитанный на основании анализа данных ЭКГ и холтеровского мониторирования относительный риск внезапной смерти составил 2,3 при удлинении интервала  Q-Т  и 2,4  при его укорочении.

Транзиторное укорочение интервала Q-T было отмечено у больных с катехоламинергической же​лудочковой тахикардией, идиопатической фибрил​ляцией желудочков и синдромом Бругада. Было описано укорочение интервала Q-Т  у матери и сына с синдромом Бругада. Характер​но, что у ряда животных, для которых типично укорочение интервала Q-Т, в частности у кенгуру, также отмечен высокий видовой уровень внезапной сердечной смерти.

Предполагается несколько возможных электрофизиологических механизмов укорочения интервала Q-T. Так, для синдрома Бругада характерно значительное ускорение фазы 2 потенциала действия в  эпикарде правого желудочка, что на ЭКГ отражается в виде укорочения интервала Q-Т. При удлинении интервала Q-Т задействован противоположный элек​трофизиологический механизм. Очевидно, что асинхронизм реполяризации любой природы по​вышает аритмогенную готовность миокарда.

Постоянное  идиопатическое (частотонезависимое) укорочение интервала Q-Т  связывают с генетически детерминированным укорочением потенциала   действия, в то время как парадоксальное (брадизависимое) - с прямым действием медиаторов парасимпатической  нервной системы, ингибирующих кальциевый ток (ICa) и активирующих калиевый и ацетилхолиновый токи (IK, Ach).
Oбa электрофизиологических механизма пока недостаточно подтверждены в ходе экспериментальных и клинических исследований. Очевидно, что, как и при синдроме удлиненного интервала Q-Т, речь может идти о врожденном и приобретенном синдроме короткого интервала Q-Т, когда возможны различные генетические варианты заболевания и патогенетические механизмы.
Анализируя вышесказанное, можно сделать следующие выводы:
- укорочение интервала Q-Т характерно для де​тей и подростков из семей с отягощенным семейным анамнезом по случаям внезапной смерти в молодом возрасте;
 - при выявлении на ЭКГ укорочения интервала Q-Т ниже 88% от должного значения у "асимптомных" субъектов необходимо исключение заболеваний с риском развития угрожающих жизни аритмий на основании данных семейного анамнеза и комплексного кардиологического обследования;
- при наличии в семье случаев внезапной смерти в молодом возрасте, синкопальных состояний неясной этиологии требуется исключение синдрома ко​роткого интервала Q-Т.

Синдром короткого интервала Q-Т  лечения не требует.
СИНДРОМ  УДЛИНЕНИЯ  ИНТЕРВАЛА Q-T
Определение
Синдром удлиненного интервала Q-Т (СУИ Q-Т) - увеличение длительности интервала Q-Т на ЭКГ выше максимального значения, определенного для данного больного, на фоне которого возникают паро​ксизмы желудочковой тахикардии типа «пируэт» (torsade de pointes), в ряде случаев трансформирующиеся в фибрилляцию желудочков с развитием синкопальных состояний и внезапной смерти.
Эпидемиология
Пробле​ма удлинения интервала Q-T привлекает к себе при​стальное внимание как фактор, приводящий к внезапной смерти. Установлено, что как врожденные, так и приобретен​ные формы удлинения интервала Q-T являются пре​дикторами фатальных нарушений ритма, которые, в свою очередь, приводят к внезапной смерти больных.
Частота встречаемости наследственного синдрома удлиненного интервала Q-T по данным исследований последних лет достаточно высока. Установлено, что синдром Романо-Уорда выявляется в популяции с частотой 1:10000, а  в детском возрасте 1:5000-1:7000. Синдром Джервелла-Ланге-Нильсена является редкой патологией. Согласно данным Fraser G.R. данный синдром встречался в популяции 4-10 летних детей Соединенного Королевства с частотой 1,6 на 1 млн. По данным Bricker J.T.  CУИ Q-T с высокой частотой выявляется у лиц, страдающих пароксизмальными состояниями, а у детей с врожденной глухотой - около 0,8%. При обследовании групп пациентов с кардиогенными синкопальными состояниями синдром выявлен в 36% случаев. Имеются указания на высокую частоту обнаружения патологического удлинения интервала Q-T при сопутствующем электрокардиографическом обследовании. 

Приобретенное удлинение интервала Q-Т в 3 раза чаще встречается у мужчин и характерно для лиц более пожилого возраста с заболеваниями, при которых преобладает коронарогенное поражение миокарда.
Исторические данные
История открытия синдрома, вероятнее всего, ведет отсчет с 1856 года, когда T.Meissner описал внезапную смерть во время стрессовой ситуации молодого человека, в семье которого еще двое детей умерли при аналогичных обстоятельствах. Только через 100 лет, в 1957 году Jervell и Lange-Nielsen представили полное клиническое описание «синдрома длинного Q-T» у четырех членов одной семьи, страдающих врожденной глухотой, частыми приступами потери сознания и имеющих стойкое удлинение интервала Q-T на электрокардиограмме. Вскоре Romano (1963) и Ward (1964) представили наблюдение аналогичного синдрома, но без врожденной глухоты. С этого времени известны два варианта наследственного CУИ Q-T, названные по фамилиям авторов: синдром Романо-Уорда и Джервелла-Ланге-Нильсена. В последнем случае удлинение Q-T сочетается с врожденной глухотой.

Классификация
Существует несколько критериев, положенных в основу классификации СУИ Q-Т: 
I. По этиологии.

1. Врожденный (идиопатический, семейный):

а) наследственные формы: синдром Джервелла-Ланге-Нильсена  (Jervell и Lange-Nielsen) (сочетание приступов потери созна​ния и внезапной смерти с врожденной глухонемотой) и синдром Романо-Уорда (Romano-Ward) (аналогичный синдром без врожденной глухонемоты);

б) спорадические формы,  обусловленные спон​танными мутациями.

2. Приобретенный:

а) острый (удлинение интервала Q-T, причиной которого является острое состояние);

б) хронический (удлинение интервала  Q-Т при хроническом заболевании).

II. По клиническим проявлениям.

1. Бессинкопальный:

а) изолированное удлинение интервала Q-Т (фе​номен удлиненного интервала Q-T);
б) скрытая  форма  (синкопальные  состояния  и удлинение интервала Q-Т не регистрируются).

2. Синкопальный (собственно СУИ Q-T):

а) синкопальные состояния на фоне удлинения интервала Q-Т;

б) синкопальные состояния в отсутствие удлине​ния интервала Q-Т.        
Клинико-этиологическая классификация 
удлинения интервала Q-T ЭКГ
По клиническим проявлениям:

1. С приступами потери сознания (головокружения и т.п.)

2. Бессимптомное

По происхождению:

I. Врожденные:

1. Синдром Gervell и Lange-Nielsen.

2. Синдром Romano-Ward

3. Спорадичное

II. Приобретенные

1. Вызванное лекарственными препаратами

Антиаритмические препараты 

I  А класс - хинидин, новокаинамид, дизопирамид;
I С класс - энкаинид, флекаинид; 
III класс - амиодарон, соталол.

 Другие кардиотропные препараты 

(прениламин, лиофлазин, пробукол) 
Психотропные средства (тиоридазин, галоперидол)

Трициклические антидепрессанты 

Антигистаминные средства (терфенадин, астемизол)

Антибиотики (эритромицин, спирамицин, пентамидин, сульфаметоксазол-триметоприм) 
Противогрибковые средства (кетоконазол, флуконазол, итраконазол) 
Диуретики (кроме калийсберегающих).

2. Электролитные нарушения

· гипокалиемия;
· гипокальциемия;
· гипомагниемия.
3. Нарушения со стороны ЦНС

· субарахноидальные кровоизлияния;
· тромбозы;
· травма;
· эмболия;
· опухоль;
· инфекция.
4. Заболевания сердца

· синусовая брадикардия, блокады;
· миокардиты;
· ишемия миокарда;
· инфаркт миокарда;
· пролапс митрального клапана;
· кардиопатии.
5. Разное

· малобелковая диета;
· хронический алкоголизм;
· остеогенная саркома;
· карцинома легкого;
· операция на шее;
· семейный периодический паралич;
· яд скорпионов;
· синдром Кона;
· феохромацитома;
· гипотермия; 
· ваготомия.

· гипогликемия.
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Рис. 3. Удлинение интервала Q-Т различной этиологии.
А — при   синдроме  Романо — Уорда;   Б — при   инфаркте   миокарда;   В — при гипокалъциемии. 
Этиология и патогенез
Врожденная форма СУИ Q-Т обусловлена генными мутациями. В литературе описаны шесть типов врожденного СУИ Q-Т зависимости от локализации мутировавшего гена.

1-й тип — ген KVLQT1(LQ-T1) на коротком плече 11-й хромосомы 11р15,5 кодирует структуру  α-субъединицы медленных калиевых каналов;

2-й тип — ген HERG (LQ-T2) на длинном плече 7-й хромосомы 7q35-36 кодирует структуру  α-субъединицы быстрых калиевых каналов;

3-й тип — ген SCN5A (LQ-T3) на коротком плече 3-й хромосомы 3p21—24 кодирует структуру белка натрие​вых каналов;

4-й тип — ген LQ-T4 на длинном плече 4-й хромосо​мы 4q25—27 (изучен недостаточно);

5-й и 6-й типы - гены KCNE1 и KCNE2 (LQ-T5 и LQ-T6) на длинном плече 21-й хромосомы 21q22, 1—22 отвечают за синтез β-субъединиц медленных и быстрых калиевых каналов соответственно.

В результате указанных генных мутаций развивается дисфункция ионных каналов, что приводит к увеличе​нию времени общей электрической активности желу​дочков и удлинению интервала Q-Т на ЭКГ. Для каждого локуса описаны десятки мутаций, приводя​щих к возникновению СУИ Q-T. Синдром Романо-Уорда, который наследуется по аутосомно-доминантному типу, может развиться при наличии мутации в любом из шести генов, синдром Джервелла-Ланге-Нильсена, который наследуется по аутосомно-рецес​сивному типу, развивается, когда ребенок от обоих родителей получает мутантные гены KVLQ-T1 или KCNE.

Для клинициста важно знать, какие препа​раты могут вызвать удлинение интервала Q-Т, что дало толчок к развитию нового направления — разра​ботки методик преклинической оценки риска разви​тия СУИ Q-Т под действием лекарственных веществ. В острых случаях удлинения интервала Q-Т большое значение имеет нарушение электролитного балан​са с гипокальциемией и гипокалиемией. Общеизвестно удлинение интервала Q-Т при острой ишемии и инфаркте миокарда, мио- и перикардитах. Описано удлинение интервала Q-T y пациен​тов с нервной анорексией, туберкулезным мио​кардитом. Острые случаи удлинения интервала Q-Т с аритмиями и высоким риском внезапной смерти могут быть при повреждении головного мозга (травма, инсульт) и грудной клетки.

Приобретенный хронический СУИ Q-Т может возникнуть при кардиосклерозе, кардиомиопатии, про​лапсе митрального клапана, гипертрофии межжелу​дочковой перегородки, хронической церебрососудистой недостаточности, опухолях головного мозга, некоторых эндокринных заболеваниях (гипопаратиреоз, сахарный диабет, болезнь Иценко-Кушинга, синдром Конна).

Патогенез приобретенного СУИ Q-Т разнообра​зен, так как в зависимости от этиологии обусловлен различными механизмами, приводящими к наруше​нию распространения процессов реполяризации по сердечной мышце. В последнее время появились работы, доказывающие, что возникновение приобре​тенного СУИ Q-Т связано с наличием у больных «молчащей» мутации в одном из генов, ответственных за врожденный СУИ Q-T.

Считается, что снижение уровня магния в сыворот​ке крови и дисбаланс между право- и левожелудочко​вой симпатической иннервацией сердца играют осо​бую роль в патогенезе как врожденного, так и приоб​ретенного СУИ Q-Т.

Основной причиной развития пароксизмальной желудочковой тахикардии типа «пируэт» у таких боль​ных является негомогенность реполяризации миокар​да, приводящая на фоне удлинения периода относи​тельной рефрактерности к возникновению поздних желудочковых потенциалов, желудочковых экстрасис​тол и механизма re-entry. В большинстве случа​ев запуску этой фатальной аритмии предшествует так называемая short-long-short-последовательность или феномен «каскада». В основе классической short-long-short-последовательности лежит чередование суправентрикулярной экстрасистолы, постэкстрасистолической паузы и повторной желудочковой экстраси​столы, после которой запускается тахикардия типа «пируэт». Другим механизмом возникновения па​роксизмов желудочковой тахикардии типа «пируэт» при врожденном СУИ Q-Т является сопутствующая в части случаев дисплазия соединительной ткани, кли​нически манифестирующая пролапсом створок мит​рального или трехстворчатого клапана. Резкое провиса​ние створок клапанного аппарата вызывает механи​ческое раздражение миокарда с формированием эктопического гетерогенного очага возбуждения.
Клиника
Выделяют два основных клинических варианта те​чения синдрома. 
1. Бессинкопальный:

а) изолированное удлинение интервала Q-Т (без синкопальных состояний в анамнезе). Эта форма диа​гностируется случайно при обследовании по поводу другого заболевания или в связи с наличием в семье  больного с СУИ Q-Т;
б) скрытая форма — латентное течение синдрома (синкопальные состояния и удлинение интервала Q-Т не регистрируются). Диагноз может быть установлен только ретроспективно после внезапной смерти неяс​ной этиологии «здорового» родственника больного с СУИ Q-Т.
2. Синкопальный:

а) синкопальные состояния на фоне удлинения интервала Q-Т;

б) синкопальные состояния в отсутствие удлине​ния интервала Q-Т.

Основное клиническое проявление СУИ Q-T — синкопальные состояния. Они состоят из трех последо​вательно сменяющихся стадий: предсинкопальной, синкопальной и восстановительного периода. Пред-синкопальное состояние проявляется головокружени​ем, общей внезапной слабостью, потемнением в гла​зах, сердцебиением, ощущением тяжести за груди​ной, «звоном в ушах». Перед повторным синкопальным состоянием больные нередко испытывают чув​ство тревоги, страха смерти. Во время собственно синкопального состояния отмечается потеря сознания продолжительностью от нескольких секунд до 3—5 мин (в среднем 1—2 мин). Глубокая утрата сознания с арефлексией, судорогами тонико-клонического ха​рактера, непроизвольным мочеиспусканием и дефека​цией отмечается примерно у половины больных. Нали​чие судорог является критерием тяжести синкопального состояния, так как бессознательное состояние со​провождается судорогами только при достаточно про​должительной и глубокой ишемии мозга. В постсинкопальном периоде, продолжающемся в среднем 0,5—3 часа, больные испытывают чувство слабости, разбито​сти, сонливости, головную боль. Послеприступный сон наблюдается редко, бывает непродолжительным, поверхностным. Возраст,  в котором в большинстве случаев впервые возникают синкопальные состояния при врожденном СУИ Q-Т, колеблется от первых месяцев жизни до 16 лет. Тяжесть их может нарастать в препубертатном и пубертатном периодах, а затем осла​бевать. Синкопальные состояния возникают с раз​личной частотой: у одних больных они отмечаются несколько раз в день, у других — 1 раз в год или несколько лет (в среднем 2—4 раза в год). Клиническая картина синкопального состояния с судорогами напо​минает большой эпилептический припадок. Отличия​ми синкопального состояния при СУИ Q-Т являются  следующие.
1. Возникновение на высоте психоэмоциональной или физической нагрузки.
2. Предсинкопальное состояние, клиника которого описана выше, отличается от эпилептической ауры (ощущение различных запахов и вкусов, двигательные и речевые автоматизмы, парестезии различных участ​ков тела).
3.Быстрое восстановление сознания и отсутствие анамнестических нарушений в послеприступный пе​риод.
4. Отсутствие у больных изменений личности, ти​пичных для больных эпилепсией.

У ряда больных приступы могут протекать без потери сознания и характеризуются внезапно появля​ющейся резкой слабостью, больной бледнеет, садит​ся или ложится, отмечает перебои в работе сердца, боли в груди или животе. Такой симптомокомплекс расценивают как эквивалент предсинкопалъного со​стояния.

Синкопальные состояния связаны с развитием приступов политопной пароксизмальной желудочко​вой тахикардии типа «пируэт». Они бывают короткими, спонтанно прекращающимися, но могут трансформироваться в фибрилляцию желудочков или асистолию и привести к внезапной смерти. Провоциру​ющими факторами для развития синкопального состо​яния могут быть физическая нагрузка, эмоциональное перенапряжение и др. Для каждого больного прово​цирующие факторы настолько однотипны, что в даль​нейшем он сознательно старается избегать ситуаций, способствующих развитию синкопальных состояний.
Все больные, хотя бы раз в жизни имевшие синкопе, должны быть отнесены к группе повышенного риска по внезапной сердечной смерти. Частота рецидивов жизнеугрожающих желудочковых аритмий лежит в пределах 3-5% в год. У детей, переживших подростковый период, заболевание приобретает менее злокачественное течение: частота синкопе с возрастом уменьшается. Соотношение лиц мужского и женского пола при синкопальной и бессинкопальной формах у детей составляет соответственно 1:1,5 и 1:1,8. При этом частота синкопе в год у мальчиков в среднем несколько выше. Таким образом, с учетом описанных выше различий в вероятности ВСС, у мальчиков заболевание протекает в более острой, злокачественной форме. Это справедливо для всех возрастных групп и особенно для подросткового периода.

Генетическая гетерогенность синдрома удлиненного интервала Q-T определяет и некоторую вариабельность фенотипа. Были установлены различия в реакции на провоцирующие факторы и специфические ЭКГ-паттерны реполяризации для различных вариантов синдрома. Отмечена также не одинаковая реакция на назначение β-блокаторов, являющихся в настоящее время основной медикаментозной терапией синдрома удлиненного интервала Q-T. Следовательно, полиморфные желудочковые тахикардии могут возникать в различных ситуациях, сопряженных с эффектами ранней и поздней деполяризации. Физическая и психоэмоциональная нагрузки - наиболее частые причины развития аритмогенных синкопальных состояний у пациентов с LQ-T1. Риск синкопе, внезапной смерти в покое или во время сна значительно выше у пациентов с LQ-T3, а для пациентов с LQ-T2 наиболее характерным триггерным фактором является резкий звуковой раздражитель.

Электрокардиография имеет нередко определяющее значение в диагностике основных клинических вариантов синдрома (рис. 4). Увеличение продолжительности интервала Q-T более, чем на 50 мс по отношению к нормальным значениям для данной ЧСС должно насторожить исследователя в плане исключения синдрома удлиненного интервала Q-T. Практика показывает, что за исключением детей раннего возраста, при наследственном СУИ Q-T интервал Q-T, как правило, всегда превышает 400 мс. В сомнительных случаях необходимо дифференцировать первичное и вторичное удлинение Q-T при помощи анализа других маркеров ВСС. Величина интервала Q-T на ЭКГ покоя у больных с синкопальной формой заболевания колеблется от 400 до 650 мс. У больных с бессинкопальной формой синдрома продолжительность этого интервала достоверно меньше и в среднем составляет 440-450 мс. Корригированный интервал Q-T (Q-Tc), рассчитанный по формуле Базетта (Q-Tc=QT/ЦRR), также достоверно выше у больных с синкопе. В настоящее время проводятся исследования по выявлению характерных паттернов морфологии зубца Т и T+U при различных генетических вариантах СУИ Q-T. У пациентов с LQ-T2 был выявлен характерный электрокардиографический паттерн: двугорбый или двухфазный зубец Т, наиболее выраженный в левых прекардиальных отведениях (рис. 5).
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Рис.4. Варианты пароксизмов желудочковой тахикардии типа «пируэт» при синдромах удлиненного интервала Q-T. Скорость 25 мм/с.

1 – ЭКГ больной с гипоксической комой. Приступ тахикардии веретенообразной формы;

2 – ЭКГ больной тромбоэмболией ветвей  легочной артерии. Тахикардия с различной формой  и амплитудой комплексов QRS;

3 – ЭКГ больной дилатационной кардиомиопатией. Приступ тахикардии с меняющимся направлением ведущих зубцов комплекса QRS.

Помимо собственно удлинения интервала Q-T, электрокардиограмма позволяет выявить и другие признаки электрической нестабильности миокарда, такие как альтернация зубца Т, желудочковые аритмии, а также сопутствующие нарушения ритма и проводимости. Важна также и оценка частоты синусового ритма, так как у больных с наследственным синдромом удлиненного интервала Q-T как правило отмечается брадикардия. Это является одним из важнейших прогностических критериев.

Холтеровское мониторирование позволяет установить значения максимальной продолжительности интервала Q-T. Продолжительность интервала Q-T по данным Холтеровского мониторирования не должна превышать 400 мс у детей раннего, 460 мс у детей дошкольного, 480 мс у детей старшего возраста и 500 мс у взрослых. Следует отметить, что критерии удлинения интервала Q-T (по данным холтеровского мониторирования) не входят в диагностические критерии, предложенные Schwartz P.J (1985, 1993г.).
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Рис. 5. Электрокардиограмма больного 12 лет с диагнозом: Наследственный синдром удлиненного интервала Q-T (LQT2), синкопалъная форма: синусовый ритм с ЧСС 80-87 уд/мин (RR=0,75-0,69 сек), Q-T(II)=500-540мс, Q-Tc(II)=575-65l мс.

Данный метод также выявляет у больных с CУИ Q-T степень брадикардии (рис. 6), альтернацию зубца Т (рис.7), желудочковые аритмии (рис.8), нарушения проводимости и ригидность суточного сердечного ритма со снижением циркадного индекса менее 1,2, которая характерна для больных с наиболее тяжелой синкопальной формой заболевания. 
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Рис. 6. Фрагмент холтеровского мониторирования ребенка 5 лет с наследственным синдромом удлиненного интервала Q-T. Регистрируется брадикардия с ЧСС до 41уд/мин.
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Рис. 7. Фрагмент холтеровского мониторирования ребенка 5 лет с наследственным синдромом удлиненного интервала Q-T. Регистрируется выраженная альтернация зубца Т – изменение амплитуды и морфологии Т в соседних кардиоциклах. ЧСС = 70 уд/мин, Q-T = 640 c (при норме до 460 мс).
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Рис. 8. Желудочковая экстрасистолия (указана стрелкой) и удлинение интервала Q-T (при ЧСС 115 уд/мин. Q-T=388 мc, Q-Tc=539 мc) y новорожденной девочки 2-х дней по данным Холтеровского мониторирования.

Степень нарушения вегетативной регуляции сердца у больных с CУИ Q-T выявляется при помощи оценки вариабельности сердечного ритма, результаты анализа которой представлены в табл. 1. Отмечается снижение всех параметров временного анализа вариабельности ритма на фоне ригидной синусовой брадикардии, что свидетельствует о специфичности вегетативного поражения с признаками вегетативной денервации сердца при синкопальной форме CУИ Q-T.
Таблица 1
Показатели вариабельности ритма сердца по данным холтеровского мониторирования у больных с CУИ Q-T и здоровых
	Показатели
	Здоровые
	СУИ Q-T

	Меаn (мс)
	761,1+42,8
	811,5+99,1*

	SDNN (мc)
	144,5+55,2
	85,5+10,1*

	rMSSD (мс)
	59,3+10,9
	33,7+10,9*

	PNN50(%)
	26,3+2,5
	11,7+4,1*

	Циркадный индекс
	1,31+0,09
	1,12+0,14 *


* достоверность отличий р < 0,05

Анализ предикторов синкопе и внезапной смерти у больных с CУИ  Q-T показал, что в детском возрасте маркеры риска несколько отличаются от таковых у взрослых. Так, если по данным A. Moss  риск внезапной смерти при синдроме выше среди женщин, по некоторым данным наиболее злокачественное течение синдрома в детском возрасте отмечается именно у мальчиков. Не информативным у детей является Q-Tc >460 мс, так как встречается не только у всех детей с синкопе, но и у 90% - без синкопе. Кроме того, относительная редкость обнаружения у детей желудочковой экстрасистолии на ЭКГ покоя, затрудняет использование этого признака в качестве предиктора внезапной смерти при данном способе регистрации.

Учитывая достоверность различия в частоте встречаемости клинических и электрокардиографических феноменов у детей с синкопальной и бессинкопальной формами синдрома,  определяется значимость каждого из них как независимого маркера риска синкопе и внезапной смерти в детском возрасте (табл. 2).
Таблица 2 

Характеристика общепринятых (А) и дополнительных (Б) маркеров синкопе и внезапной смерти детей с СУИ Q-T (в %)
	Маркеры
	Чувствительность
	Специфичность
	Информированность

	А

	Женский пол
	58,8
	37,5
	50,0

	ЭСж (ЭКГ)
	8,8
	100
	65,5

	Интервал Q-T
> 440 ms (ЭКГ)*
	80,0
	63,6
	70,0

	Интервал Q-T
> 460 ms (ЭКГ)*
	100
	7,2
	42,2

	Альтернация Т-зубца (ЭКГ)*
	41,0
	87,5
	70,0

	Б

	

	Предсинкопальные состояния*
	100
	68,6
	80,0

	ЧСС < 65 в мин. (ЭКГ)*
	73,5
	55,4
	62,2

	Интервал Q-Tс > 500 ms (ЭКГ)*
	65,0
	78,6
	73,3

	ЭСЖ (ХМ)*
	52,9
	92,9
	77,7

	Альтернация Т-зубца (ХМ)*
	88,2
	55,4
	67,7

	ЭЭГ-паттерн*
	100
	73,2
	83,3

	Циркадный индекс < 1,2*
	97,0
	75,0
	83,3


* достоверное различие (р<0,05) по частоте встречаемости признака у детей с синкопальной и бессинкопальной формами синдрома

Концентрация предикторов синкопе и ВСС достоверно нарастает с тяжестью клинической картины заболевания и максимальна у больных, перенесших клиническую смерть. Вопреки существовавшему ранее мнению, что больные с CУИ Q-T в отсутствие синкопе имеют минимальный риск ВСС и, следовательно, не нуждаются в лечении, считается необходимым всех больных с наличием нескольких маркеров, таких как значительное удлинение корригированного интервала Q-T, выраженная синусовая брадикардия, альтернация зубца Т, предсинкопальные состояния, относить к группе высокого риска по ВСС. Такой подход более чем оправдан, учитывая высокую вероятность внезапной смерти во время первого в жизни приступа потери сознания.

При синдроме Джервелла-Ланге-Нильсена при​ступы потери сознания сочетаются с врожденной нейросенсорной глухотой.

Диагностика
Интервал Q-Т отражает продолжительность об​щей электрической активности желудочков, включая как деполяризацию, так и реполяризацию, а его удли​нение - замедленную и асинхронную реполяризацию миокарда желудочков. Длительность интервала Q-Т в норме изменяется в зависимости от ЧСС. Для расчета нормальной величины интервала Q-T с учетом ЧСС используют различные формулы,  таблицы и номо​граммы. Наибольшее распространение получили:

- формула Базетта:
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где К - коэффициент, равный 0,37 с для мужчин и 0,40 с для женщин;

- формула Хегглина—Хольцмана:

[image: image10.png]0QT=0,39YR—R+0,04.




На основании формулы Базетта было предложено вычислять корригированный в соответствии с ЧСС интервал Q-Т:
[image: image11.png]OT=0T/NR-R.




В норме максимальная величина Q-Tс составляет 0,42 или 0,44 с. Удлиненным считается интервал Q-Т, превышающий более чем на 50 мс нормативные для данной ЧСС значения. Сам интервал Q-Т измеряют от наиболее ранней точки комплекса QRS, соответству​ющей переходу изоэлектрической линии сегмента PQ в зубец Q, до максимально поздней точки зубца Т в месте его перехода в изоэлектрическую линию ТР.

У некоторых лиц точному определению величины интервала Q-Т на ЭКГ препятствует зубец U, накладывающийся на конечную часть зубца Т. В таких случаях измеряют величину интервала QU. Нормальную продолжительность интервала QU можно рассчитать по формуле Цукермана:
[image: image12.png]QU = 85—0,37F/100+0,025,




где F— ЧСС в минуту.

Окончание зубца Т можно также определить по максимальному углублению на кривой между зубцами Т и U.

В.Л. Дощицин и соавт. предложили для прак​тической работы пользоваться таблицами максимальной длительности интервалов Q-Т и QU при различной ЧСС, рассчитанными по формулам Базетта и Цукермана.

Основным методом диагностики СУИ Q-Т является электрокардиография. Длительность интервала Q-Т определяют на основании оценки 3—5 циклов. Увели​чение продолжительности интервала Q-Т более чем на 50 мс по отношению к нормальным значениям для данной ЧСС при соответствующей клинической карти​не служит подтверждением диагноза СУИ Q-Т. У больных могут наблюдаться также брадикардия, изме​нения сегмента ST, зубца Т, появление зубца U.
В настоящее время проводятся исследования по выявлению характерной электрокардиографической картины при различных генетических вариантах врож​денного СУИ Q-T. Установлено, что для LQ-T1 харак​терен уширенный зубец Т, для LQ-T1 — низкоампли​тудный и двугорбый зубец Т (чаще в левых грудных отведениях), для LQ-T3 — удлинение интервала Q-Т при нормальном зубце Т.

При приобретенном СУИ Q-Т электрокардиогра​фические изменения в значительной степени связаны с его этиологией и отличаются особенностями, имею​щими диагностическое значение. Так, у больных инфарктом миокарда, постинфарктным кардиоскле​розом, а также с диффузными поражениями сердеч​ной мышцы любого происхождения интервал Q-Т, как правило, удлиняется за счет увеличения продол​жительности зубца Т, который нередко бывает инвер​тированным. У больных с поражением головного мозга наряду с расширением зубца Т нередко увеличиваются амплитуда и ширина зубца U. Для гипокалиемии харак​терно наличие высокоамплитудного и широкого зубца U, наслаивающегося на зубец Т (удлинение интервала QU), кроме того, как правило, наблюдается «коры​тообразная» депрессия сегмента ST. При гипокальциемии удлинение интервала Q-T происходит за счет увеличения продолжительности сегмента ST. Удлине​нию интервала Q-T, вызванному различными отрав​лениями и передозировкой медикаментов, нередко сопутствуют выраженная синусовая брадикардия, синоатриальная блокада, «ускользающие» узловые ком​плексы.

Появление резкой брадикардии, желудочковых эк​страсистол, увеличения дисперсии интервала Q-T более 55 мс, изменений зубца Т (он может быть острым, двухфазным, инвертированным, его ампли​туда — повышенной или сниженной), возникновение выраженного зубца U нa ЭКГ у больных с СУИ Q-Т являются предшественниками развития приступа пароксизмальной желудочковой тахикардии типа «пиру​эт». Так как желудочковые нарушения ритма являются пароксизмальными, для их диагности​ки следует проводить холтеровское мониторирование ЭКГ. Это исследование используют для диагностики скрытых форм СУИ Q-Т, когда при записи стандар​тной ЭКГ длительность интервала Q-Т может быть нормальной, но наблюдаются синкопальные присту​пы. С этой же целью применяют нагрузочные пробы (велоэргометрия, тредмил), при проведении которых укорочение интервала Q-Т не соответствует увеличению ЧСС, что проявляется резким удлинени​ем Q-Tc, альтернацией зубца Т. При выполнении этих проб медицинский персонал должен быть готов к проведению реанимационных мероприятий, поскольку возможно развитие пароксизмальной желу​дочковой тахикардии и фибрилляции желудочков. Тахикардия типа «пируэт» характеризуется на ЭКГ изменением направления, формы и амплитуды основ​ных зубцов комплекса QRST на противоположное в одном и том же отведении. При этом ЧСС колеблется от 150 до 250 в минуту (рис. 9).
При обследовании больных с СУИ Q-Т использу​ют также ЭКГ высокого разрешения, с помощью которой определяют поздние желудочковые потенци​алы, маркеры высокого риска развития угрожающих жизни аритмий.

Электрическая неоднородность миокарда, даже при отсутствии изменений на стандартной ЭКГ, может быть выявлена также при помощи метода поверхност​ного картирования. Этот метод особенно ценен для диагностики скрытой формы СУИ Q-Т.

Новым методом пренатальной диагностики врож​денного СУИ Q-T является магнитокардиография плода, позволяющая диагностировать врожденный СУИ Q-Т внутриутробно.

На ЭЭГ больных с СУИ Q-Т выявляются наруше​ния биологической активности мозга в виде уменьше​ния функциональных возможностей коры и порога судорожной готовности. Степень выраженности этих изменений положительно коррелирует с тяжестью кли​нических проявлений синдрома, а именно с наличием синкопальных состояний.

Выявлена тесная отрицательная корреляционная связь длительности интервала Q-Тс с концентрацией магния в сыворотке крови, поэтому некоторые авторы рекомендуют определять этот показатель для уточне​ния тяжести СУИ Q-Т.

Поскольку причиной врожденного СУИ Q-Т слу​жат изменения на уровне генов, для подтверждения диагноза и определения генетического типа заболева​ния могут быть использованы методы генетической диагностики: выявление гена-кандидата и метод пози​ционного клонирования.
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Рис. 9. ЭКГ (А) и залп полиморфной желудочковой тахикардии (Б), зарегистрированной при холтеровском мониторировании во время кратковременного эпизода потери сознания больного 8 лет с СУИ Q-T.
При синкопальной форме врожденного СУИ Q-Т трудно провести дифференциальную диагностику с эпилепсией, в связи с чем у всех больных с синкопальными состояниями и судорожным синдромом, осо​бенно атипично протекающим, необходимо наряду с неврологическим обследованием проводить тщатель​ное кардиологическое обследование.

В 1985 г. P. Schwarts предложил набор диагности​ческих критериев врожденных форм СУИ Q-Т.

1. «Большие» критерии:

а) удлинение интервала Q-T (Q-Тс > 0,44 с);

б) наличие в анамнезе эпизодов потери сознания;

в) наличие СУИ Q-Т у членов семьи.

2. «Малые» критерии:

а) врожденная нейросенсорная глухота;

б) эпизоды альтернации зубца Т;

в) медленный сердечный ритм (у детей);

г) патологическая желудочковая реполяризация.
Диагноз может быть поставлен при наличии двух «больших» или одного «большого» и двух «малых» критериев.

Так как врожденный СУИ Q-Т в большинстве случаев является наследственным заболеванием, всех родственников больного необходимо тщательно об​следовать для исключения у них СУИ Q-Т.

Лечение
В настоящее время оптимальным методом предотвращения нарушений ритма и внезапной смер​ти при врожденной форме СУИ Q-Т является приме​нение β-адреноблокаторов (пропранолол, атенолол и др.). При их неэффективности дополнительно назначают мекситил, эффективный при аномалии на​триевых каналов (LQ-T3), никорандил, вызываю​щий укорочение интервала Q-Т при аномалии кали​евых каналов (LQ-T1 и LQ-T2) или препараты магния (магнерот, магне-В6).

В случае неэффективности консервативного лече​ния врожденного СУИ Q-Т (чаще при LQ-T1 и LQ-T3) прибегают к хирургическому лечению. Долгое время в подобных случаях удаляли левые шейно-грудной и звездчатый ганглии, однако этот метод при высокой эффективности в ранние сроки после опера​ции приводит к большому проценту рецидивов заболе​вания в отдаленный период, что связано с возрастани​ем чувствительности β-адренорецепторного аппарата в частично денервированном сердце. Альтернатив​ным методом, который применяется в настоящее вре​мя при устойчивости к медикаментозному лечению врожденного СУИ Q-Т и хроническом приобретен​ном СУИ Q-Т, является имплантация таким больным электрокардиостимулятора, работающего в режимах AAIR, WIR, DDDR, или кардиовертера-дефибриллятора.

Неотложная терапия при возникновении приступа тахикардии типа «пируэт» включает:

1) отмену всех препаратов, которые могут вызывать удлинение интервала Q-Т и оказывать аритмогенное действие;

2) введение препаратов магния (даже при нормаль​ном уровне магния в сыворотке крови). Обычно приме​няют сульфат магния (10% раствор) по различным схемам:

а) внутривенно струйно 2,5 г за 2—5 мин, далее капельно 3—20 мг в минуту;

б) внутривенно струйно (1—2 г за 1—2 мин, если нет эффекта — повторно струйно через 5—15 мин) или капельно (50 мг в минуту в течение 2 ч). Затем в течение 1—2 сут проводят непрерывную инфузию препарата со скоростью 2—10 мг в минуту;

в) внутривенно 2,5—5 г, затем внутримышечно по 10 мл 25% раствора каждые 6—8 ч.

С успехом может быть использовано также внутривен​ное введение лидокаина, тримекаина, мекситила;

3) назначение седативных препаратов.

При развитии тяжелых гемодинамических наруше​ний показана срочная электрическая кардиоверсия.

Для предотвращения приступа тахикардии типа «пируэт» при появлении предшественников на ЭКГ (резкое удлинение интервала Q-Т, увеличение его дисперсии, повышение или снижение амплитуды, двухфазность или инверсия зубца Т, высокоамплитуд​ный зубец U) применяется учащающая электрокардио​стимуляция с частотой 100 и более в минуту. При невозможности немедленно выполнить электрокардио​стимуляцию используют медикаментозное учащение сердечного ритма путем внутривенного введения изопротеренола (2—10 мкг в минуту до ЧСС около 100 в минуту).

При возникновении фибрилляции желудочков прак​тически единственным способом ее прекращения яв​ляется проведение электрической дефибрилляции. При неэффективности повторных попыток дефибрилля​ции показаны интубация, искусственная вентиляция легких и проведение непрямого массажа сердца.

До настоящего времени лечение СУИ Q-Т прово​дилось только при синкопальной форме. В последние годы определены факторы риска развития синкопальных состояний и внезапной смерти для детей с бессинкопальной формой заболевания.

1. Интервал Q-Т более 440 мс на ЭКГ покоя.

2. Интервал Q-Tc более 500 мс на ЭКГ покоя.

3. Желудочковая экстрасистолия при любом способе выявления.

4. Альтернация зубца  Т на ЭКГ покоя или при холтеровском мониторировании.

5. Синусовая брадикардия.

6. Измененная суточная динамика ЧСС по данным холтеровского мониторирования (увеличение ЧСС во время ночного сна).

7. Наличие поздних потенциалов желудочков на ЭКГ высокого разрешения.

8. Изменения на ЭЭГ.

9. Мужской пол.

Лечение назначается при наличии пяти и более указанных выше факторов.

Обследование с целью выявления факторов риска должно проводиться не реже 1 раза в 6 месяцев, оно приобретает особое значение у больных с бессинкопальными формами заболевания.

Другие авторы предлагают для прогнозирова​ния риска внезапной смерти использовать такой пока​затель, как дисперсия интервала Q-T. Прогностичес​ки неблагоприятными считаются значения дисперсии интервала Q-Т более 55 мс.

При наличии у больного частых синкопальных состояний или изменений на ЭЭГ, указывающих на снижение порога судорожной готовности, больному показаны противосудорожная терапия (финлепсин), нейрометаболические препараты (глутаминовая кис​лота, церебролизин, аминалон, ноотропил) и средства, улучшающие мозговое кровообращение (циннаризин, инстенон).
Прогноз
Прогноз при СУИ Q-Т серьезный. Больные часто умирают вследствие фибрилляции желудочков или асистолии. При врожденном СУИ Q-Т у детей в пубертатном периоде течение заболевания усугуб​ляется, а у взрослых заболевание протекает более благо​приятно, приступы наблюдаются значительно реже.

15-летняя выживаемость пациентов, не получавших лечения при синдроме Романо—Уорда, составля​ет 45%. Частота сердечной внезапной смерти при врожденном СУИ Q-Т достигает 73% (20% в 1-й год после первого эпизода потери сознания и около 50% в течение 10 лет).

Таким образом, спустя почти полстолетия с мо​мента описания СУИ Q-Т перед кардиологами по-прежнему стоит сложная и актуальная задача, требующая своего решения.
СИНДРОМ  БРУГАДА
Определение
Синдром Бругада (СБ) – клинико-электрофизиологический синдром, который характеризуется обмороками и внезапной смертью (ВС) у пациентов без органических изменений в сердце, проявляющийся на ЭКГ блокадой правой ножки пучка Гиса (БПНПГ), подъемом сегмента ST в правых грудных отведениях (которые могут транзиторно исчезать)  с возникновением на этом фоне эпизодов желудочковой тахикардии (ЖТ) и фибрилляции желудочков (ФЖ), обуславливающих клиническую картину (рис.10). 
Исторические данные
Описание электрокардиографических изменений, характерных для синдрома Бругада (СБ), впервые дали H.Osher и  L.Wolf  в 1953 г.      

В 1992 г. братьями Pedro и Goseb Brugada были подробно описаны изменения ЭКГ и связанные с ними фатальные нарушения ритма у 8 пациентов   (6 мужчин и 2 женщины), имевшими в анамнезе синкопальные состояния и эпизоды клинической смерти.  
Эпидемиология
Степень распространения СБ пока неясна. По данным разных исследований распространенность электрокардиографических признаков, характерных для СБ, составляет от 1 до 60 на 10 000 человек; среди жителей Европы 1-5 на 10 000 человек. В странах Юго-Восточной Азии и Японии этот показатель значительно выше. В языках этих народов есть даже слова, обозначающие молодых людей, внезапно умирающих во сне. У филлипинцев это bangungut  («стонущие во сне»); у тайцев - lai tai («смерть во сне»). В недавнем японском исследовании частота ЭКГ изменений так называемого 1-го типа (см. ниже) составила 12 на 10 000, 2-го и 3-го типов – 58 на 10 000 жителей. В 2000 г. создан фонд, возглавляемый отцом братьев Бругада – Рамоном Бругада, который координирует научные исследования по изучению молекулярно-генетических основ, течению и лечению заболевания.
Обычно заболевание дебютирует в возрасте от 30 до 40 лет, однако возможны различные варианты. Так, самый молодой пациент с СБ – 2-дневный новорожденный, самый старый – мужчина 84 лет. По данным эпидемиологических исследований, СБ служит причиной 4% всех случаев внезапной смерти и 20% случаев внезапной смерти лиц со структурно не измененным сердцем. Средний возраст наступления внезапной смерти 41+ 15 лет.
Считается, что у мужчин СБ встречается в 8-10 раз чаще, чем у женщин. В некоторых странах делаются попытки определить распространенность СБ в популяции. Так, в одной из больниц Северной Каролины (США) было проанализировано 12000 ЭКГ пациентов без заболевания сердца. Изменения, характерные для СБ, выявлены у 52 обследованных (0,43%). Идентичное исследование, проведенное в Японии у 8612 пациентов, обнаружило подобные ЭКГ-изменения у 12 человек (0,14%).
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Рис. 10.  Блокада правой ножки пучка                       Мономорфная ЖТ

Гиса.  Выраженный подъем сегмента 

ST в отведениях V1-3
Клиника

Клиническая картина заболевания характеризуется частым возникновением синкопе на фоне приступов желудочковой тахикардии и внезапной смертью, преимущественно во сне, а также отсутствием признаков органического поражения миокарда на аутопсии.

Кроме типичной клинической картины, при СБ выделяют специфический электрокардиографический паттерн. Он включает блокаду правой ножки пучка Гиса, специфический подъем сегмента ST в отведениях V1-V3, периодическое удлинение интервала PR, приступы полиморфной желудочковой тахикардии во время синкопе. 

Выделяют следующие клинико-электрокардиографические формы синдрома Бругада:

· Полная   форма   (типичная   электрокардиографическая   картина   с   синкопе, предсинкопе,   случаями   клинической   или   внезапной   смерти вследствие полиморфной желудочковой тахикардии).

· Клинические варианты:

-   типичная электрокардиографическая картина у асимптоматичных  

    больных без семейной истории внезапной смерти или синдрома 

    Бругада; 

-   типичная электрокардиографическая картина у асимптоматичных 

    больных, членов семей больных с полной формой синдрома;

-   типичная     электрокардиографическая     картина     после     прове-

    дения фармакологических тестов у асимптоматичных обследуемых, 

    членов семей больных с полной формой синдрома;

          -   типичная     электрокардиографическая     картина    после     прове-

    дения фармакологических  тестов  у  больных  с  повторными  синко
    пе  или идиопатической фибрилляцией предсердий.

· Электрокардиографические варианты:

-   типичная электрокардиографическая картина с явной блокадой пра-

    вой  ножки пучка Гиса, элевацией сегмента ST и удлинением PR-

    интервала;     

-   типичная электрокардиографическая картина с элевацией сегмента 

   ST, но без удлинения PR-интервала и блокады правой ножки пучка 

   Гиса;

-   неполная блокада правой ножки пучка Гиса с умеренной элевацией 

    сегмента ST;

-   изолированное удлинение интервала PR.

Характерно, что типичный ЭКГ-паттерн чаще регистрируется у больных в период перед развитием фибрилляции желудочков, что свидетельствует о необходимости динамического наблюдения за больными с подозрением на СБ. При пробе с дозированной физической нагрузкой и лекарственной пробе с симпатомиметиками (изадрин) ЭКГ-проявления СБ уменьшаются, в то время как при пробе с медленным внутривенным введением антиаритмических препаратов, блокирующих натриевый ток, увеличиваются. Согласно стандартному протоколу обследования больных с подозрением на СБ, рекомендуется использовать для проб следующие антиаритмические препараты: аймалин, вводимый в дозе 1 мг/кг за 5 мин внутривенно, флекаинид – 2 мг/кг за 10 мин внутривенно или 400 мг перорально, новокаинамид - 10 мг/кг за 10 мин внутривенно. Из этих средств в нашей стране доступен только новокаинамид. Тест с новокаинамидом должен проводиться в условиях отделения реанимации под постоянным мониторным контролем  ЭКГ. Необходимо осуществлять постоянную запись ЭКГ со скоростью 10 мм/с; при возникновении изменений - 25 или 50 мм/с. Тест прекращается, если на ЭКГ возникают изменения 1-го типа, происходит подъем сегмента ST более чем на 2 мм, при изменениях 2-го типа - увеличение длительности комплекса QRS на 30% и более от исходного или возникают желудочковые экстрасистолы и другие нарушения ритма. Необходимо учитывать, что при введении указанных препаратов у больных с СБ могут развиваться опасные желудочковые тахиаритмии, вплоть до фибрилляции желудочков, поэтому проводиться такие пробы должны при условии полной готовности к оказанию экстренной помощи. Но, несмотря на это, пробы на сегодняшний день — наиболее достоверный критерий выявления опасного, угрожающего жизни заболевания, требующего постоянного наблюдения и многолетней антиаритмической терапии. При проведении инвазивного ЭФИ у больных с СБ часто индуцируются желудочковые аритмии, однако ЭФИ вряд ли можно считать «золотым стандартом» диагностики полной клинической формы синдрома. До 1992 года нередко описывались случаи наблюдения молодых больных с типичным ЭКГ-паттерном СБ, синкопальными состояниями и нормальными показателями ЭФИ. В дальнейшем такие больные, оставленные без лечения, внезапно погибали (Mandell W., 1985).

В последние годы в диагностике больных с риском опасных желудочковых аритмий, особенно «микроаномалий ЭКГ», значительно возросла роль стандартной электрокардиографии. Так, у пациентов с СБ, нередко регистрируется эпсилон-волна — е(, характеризующая замедленную деполяризацию в области выводного тракта правого желудочка. Данный признак представляет собой «большой» диагностический критерий другого заболевания, сопряженного с высоким риском внезапной смерти, — аритмогенной дисплазии правого желудочка. Однако, учитывая единый источник возникновения аритмии при обоих заболеваниях — выводной тракт правого желудочка, его можно отнести и к диагностически значимым ЭКГ-проявлениям СБ. У больных с риском внезапной смерти большое внимание уделяется удлинению интервала Q-T как фактору риска желудочковых аритмий. Однако ряд наблюдений, проводившихся в последнее время, показал, что проаритмогенную роль играет и укорочение Q-T, наблюдаемое именно у больных с СБ и идиопатической фибрилляцией желудочков. Предлагается даже термин «синдром укороченного интервала Q-T» (Gussak L, 2000). Наблюдения свидетельствуют о том, что у всех больных с СБ отмечены значения интервала Q-T менее 50 процентили, а у наиболее тяжелых больных — менее 5. Эти изменения могут быть связаны с особенностями электрофизиологии кардиомиоцита при СБ — значительным укорочением 2-й фазы потенциала действия в эпикарде правого желудочка (при удлинении интервала Q-T задействован противоположный электрофизиологический механизм). Очевидно, асинхронизм реполяризации любой природы повышает аритмогенную готовность миокарда. При холтеровском мониторировании может отмечаться высокий циркадный индекс (ЦИ — отношение средней дневной к средней ночной ЧСС) — более 1,45 (норма от 1,24 до 1,44).

Установлено, что генетической основой синдрома Бругада является мутация в гене SCN5A на коротком плече 3-й хромосомы Зр21-24. Этот ген кодирует структуру белка а-субъединицы натриевых каналов, обеспечивающих натриевый ток потенциала действия (ПД). Синдром Бругада наследуется по аутосомно-доминантному типу. Кроме гена SCN5A был выявлен еще один локус 3-й хромосомы, связанный с СБ. Есть основания предполагать, что в основе СБ лежит еще ряд патологических вариантов различных генов, ответственных за кодирование других каналов и белков, участвующих в ионном транспорте. Известно около 80 возможных мутаций гена SCN5A. 24 геноварианта SCN5A были детально изучены с использованием современных биофизиологических и биохимических методов.

В настоящее время накоплен немалый опыт по изучению электрофизиологических механизмов, лeжащих в основе СБ. В начале 90-х годов XX века были выдвинуты две концепции: 1) «все или ничего» в реполяризации эпикарда желудочков; 2) концепция повторного входа (re-entry) во 2-ю фазу потенциала действия в ответ на блокаду натриевых каналов.

Транзиторный выходящий ток (Ito) определяет форму потенциала действия эпикарда желудочков при СБ, что приводит к образованию характерной «вырезки» в начале фазы плато. В потенциале действия эндокарда подобные изменения отсутствуют, что приводит к образованию трансмурального электрического градиента, ответственного за формирование точки J на ЭКГ (рис.11). 
В нормальных условиях этот градиент не  регистрируется, поэтому точка J находится на изоэлектрической линии. Появление «вырезки» в начале фазы плато потенциала действия эпикарда приводит к появлению электрического градиента и, как следствие, к подъёму сегмента ST на ЭКГ.
Волна реполяризации появляется от седловины или купола потенциала действия в зависимости от разницы во времени деполяризации эндо- и эпикарда. Задержка в деполяризации эпикарда может приводить также к появлению отрицательных зубцов Т на ЭКГ.
Подъем сегмента ST или точки J часто наблюдается в экспериментальных моделях в виде зубца R` в комплексе типа RSR`. Это доказывает, что изменения ЭКГ по типу блокады правой ножки пучка Гиса у больных с СБ скорее связаны с ранней реполяризацией эпикарда, чем с задержкой проведения импульса по системе Гиса-Пуркинье.
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Рис. 11.   Монофазный  потенциал  действия,  записанный  с  эндо-и  эпикарда выходного  тракта  правого  желудочка  у  пациента   с синдромом Бругада.
Действительно, если применять строгие критерии диагностики блокады правой ножки пучка Гиса к изменениям ЭКГ, обнаруживаемым при СБ, то окажется, что в большинстве случаев эти критерии не выполняются. Аритмогенный субстрат появляется, когда возрастает градиент между эндо- и эпикардом. При этом на различных участках эпикарда реполяризация идет с разной скоростью. Это приводит к выраженной дисперсии как реполяризации, так и рефрактерности между эпи- и эндокардом, что в свою очередь ведет к образованию «уязвимого окна», попав в которое экстрасистола может вызвать аритмию по механизму re-entry. Проведение потенциала действия из тех мест, где он протекает быстрее,  к местам, где имеется задержка его образования, приводит к появлению дополнительного возбуждения через механизм повторного   входа во 2-ю фазу потенциала действия. Вследствие этого появляются ранние экстрасистолы, попадающие в  «уязвимое окно» и вы​зывающие запуск ЖТ и/или ФЖ. Появление подобных экстрасистол часто бывает предвестником возникновения полиморфной ЖТ.

Выраженность клинических проявлений при СБ зависит от количества поврежденных натриевых ка​налов. Так, при повреждении менее 25% каналов изменения на ЭКГ и нарушения ритма наблюдаются только после введения блокаторов натриевых каналов. При увеличении поврежденных каналов до 25% появляются изменения на ЭКГ и могут быть индуцированы нарушения ритма.  При дальнейшем увеличении количества поврежденных каналов нарушения ритма  могут возникать спонтанно и резко возрастает риск внезапной смерти.

Желудочковые нарушения ритма служат самым частым и грозным проявлением СБ, однако у значительной части пациентов наблюдаются и суправентрикулярные аритмии. Так, фибрилляция предсер​дий выявляется у  10-20%. Кроме этого, описаны атриовентрикулярная узловая тахи-
кардия и синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта.  Помимо этих изменений, при СБ наблюдаются  увеличение времени восстановления синусового узла и задержка синоатриального проведения. У пациентов с СБ возможны 
три типа изменений ЭКГ в правых грудных отведениях (рис.12, табл.3). 
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 Рис. 12. Типы изменений ЭКГ при синдроме Бругада.
                                          Таблица 3
Типы изменений ЭКГ при синдроме Бругада

	Изменения ЭКГ
	1-й тип
	2-й тип
	3-тип

	Амплитуда точки J, мм
	>2
	>2
	>2

	Зубец Т
	Отрицательный
	Отрицательный

двухфазный
	Положительный

	Конфигурация сегмента ST
	Куполообразная


	Седловидная
	Седловидная

	Конечная часть сегмента SТ
	Плавно нисходящая
	Подъем  >1 мм
	Подъем  ≤1 мм


При этом диагностически значимым является только 1-й тип изменений ЭКГ. Диагноз СБ можно поставить, если только подобные изменения выявляются более чем в одном из отведений с V1 по V3 на фоне применения блокаторов натриевых каналов или без таковых и если имеется один из следующих симптомов: документированная ФЖ или полиморфная ЖТ, случаи внезапной смерти родственников в возрасте до 45 лет, куполообразный подъем сегмента ST в правых грудных отведениях у других членов семьи, индукция ЖТ при электрофизиологическом исследовании, обмороки или агональное дыхание по ночам. Характерные для СБ изменения ЭКГ могут быть индуцированы на фоне применения блокаторов натриевых каналов, лихорадки или использования ваготонических средств. Тест с блокаторами натриевых каналов у лиц с исходно имеющимся 1-м типом изменений на ЭКГ обычно не выполняется, так как он сопряжен с риском развития нарушений ритма и дает мало дополнительной информации для определения диагноза и прогноза заболевания. Изменения на ЭКГ, сходные с таковыми при СБ, могут выявляться при атипичной блокаде правой ножки пучка Гиса, гипертрофии левого желудочка, синдроме ранней реполяризации, перикардите, инфаркте миокарда, тромбоэмболии легочной артерии, стенокардии Принцметала, расслаивающей аневризме аорты, различных аномалиях центральной и вегетативной нервной системы, мышечной дистрофии Дюшена, дефиците тиамина, гиперкалиемии, гиперкальциемии, аритмогенной дисплазии ПЖ, воронкообразной грудной клетке, гипотермии и механической обструкции выходного тракта правого желудочка опухолями или при гемоперикарде.

Основное классическое проявление синдрома Бругада - синкопальные состояния и эпизоды ВС. Около 80% больных, перенесших ВС, в анамнезе имели до этого синкопальные состояния. В тяжелых случаях обмороки могут сопровождаться судорогами. У ряда больных приступы протекают без потери сознания и характеризуются внезапно проявляющейся резкой слабостью, бледностью, перебоями в работе сердца или только сердцебиениями. В большинстве случаев клиника синдрома Бругада обусловлена возникновением ЖТ и ФЖ, однако она может быть связана и с наджелудочковыми тахиаритмиями (в частности, с фибрилляцией предсердий).

Эпизоды желудочковых аритмий чаще возникают у взрослых мужчин (средний возраст 38 лет), однако могут наблюдаться и у детей (описаны ЖТ и ФЖ у ребенка в возрасте 6 месяцев) и пожилых лиц (73,5 года).

ЖТ и ФЖ, как правило, возникают во время отдыха или сна, при брадикардии, однако могут вызываться физической нагрузкой (до 15% случаев). Иногда приступы желудочковых аритмий при синдроме Бругада могут провоцироваться приемом алкоголя и лихорадкой.
Диагностика
Основным методом диагностики этого синдрома является электрокардиография. Обнаружение признаков БПНПГ (может быть неполной) и подъем сегмента ST в отведениях V1-V3 при соответствующей клинической картине служит подтверждением диагноза синдрома Бругада. В этих же отведениях может отмечаться также инверсия зубца Т. Характерные изменения на ЭКГ имеются постоянно или появляются периодически, возможно, до и после эпизодов аритмий, что можно зарегистрировать при холтеровском мониторировании ЭКГ. 

Однако преходящий характер изменений на стандартной ЭКГ создает значительные трудности для диагностики, что заставляет искать другие надежные методы верификации данного состояния.

Перспективным направлением диагностики синдрома Бругада считается также регистрация ЭКГ (стандартных отведений и высоких правых грудных) на фоне введения блокаторов натриевых каналов (антиаритмических препаратов класса 1А и 1С - аймалина, прокаинамида, флекаинида). Следует помнить, что при выполнении этих проб необходима особая готовность медицинского персонала к проведению реанимационных мероприятий, поскольку вероятность развития пароксизмальной ЖТ и ФЖ во время их проведения резко возрастает.

В то же время имеются наблюдения, свидетельствующие о нормализации сегмента ST при назначении пациентам с синдромом Бругада антиаритмических препаратов   класса   IA.  Кроме  того,   описано   проявление  скрытого  синдрома Бругада на фоне приема антиаритмических препаратов класса 1С при отсутствии подобного действия препаратов класса IA.
Обнаружению скрытого синдрома Бругада может способствовать прием некоторых других препаратов, например, дименгидрината, а также лихорадка. Введение (-адреномиметиков, (-адреноблокаторов, и М-холиномиметиков часто увеличивает подъем сегмента ST у больных с синдромом Бругада.

При проведении проб с физической нагрузкой у пациентов с этим синдромом возможны нормализация сегмента ST в момент нагрузки и появление его подъема в восстановительном периоде.

В связи с наследственным характером заболевания необходимо тщательное обследование родственников больного для выявления скрытых и бессимптомных форм синдрома. Выявление скрытых форм синдрома Бругада затруднено, так как генетические методы диагностики, являющиеся в данном случае решающими, еще недостаточно широко внедрены в клиническую практику. Кроме того, как уже упоминалось, мутация в гене SCN5A обнаруживается далеко не у всех больных. Электрокардиографическими предикторами наличия мутации SCN5A являются: 1) более длинный интервал Р-Q (>21 мс); 2) более длинный интервал Н-V (≥60 мс) при проведении эндокардиального ЭФИ; 3) значительно большее увеличение продолжительности комплекса QRS при введении антиаритмических препаратов I класса, что согласуется с предполагаемым нарушением функции натриевых каналов. 

У пациентов с синдромом Бругада патология, как правило, не выявляется при проведении эхокардиографии, коронарной ангиографии, эндомиокардиальной биопсии, неврологического исследования. Иногда клиника синкопальных состояний с регистрацией на ЭКГ подъема сегмента ST заставляет заподозрить наличие острого инфаркта миокарда. Для дифференциальной диагностики необходимо исследование кардиальных ферментов, проведение проб с антиаритмическими препаратами I класса и электрокардиографический контроль в динамике. Следует отметить, что пациенты, у которых изменения ЭКГ 1-го типа выявляются при расположении электродов на два межреберья выше, должны расцениваться как имеющие спонтанные изменения ЭКГ и лечебная тактика в отношении них должна быть соответствующей. 
Лечение
Несмотря на ряд достижений в понимании патогенеза СБ, успехи в области лечения таких больных остаются достаточно скромными. Ряд лекарствен​ных средств был опробован при СБ, однако ни одно из них не обладает достаточной эффективностью. 
Медикаментозная терапия при СБ направлена,  с одной  стороны, на подавление  эктопических очагов (амиодарон, β-адреноблокаторы), с другой – на устранение трансмурального электрического градиента. К сожалению, амиодарон и β-адреноблокаторы не снижают частоты внезапной смерти при СБ, хотя, по-видимому, могут уменьшать частоту срабатывания имплантированного кардиовертера-дефибриллятора. Препараты, уменьшающие трансмуральный электрический градиент, должны воздействовать на транзиторный исходящий ток (Ito). В настоящее время известен только один подобный препарат, который может использоваться при СБ – это хинидин. Хинидин назначается в высоких дозах - 1200- 1500 мг/сут. Опыт применения нового препарата класса 1А тедисамила  к настоящему времени невелик. Препараты же, селективно действующие на транзиторный исходящий ток (Ito)  до настоящего времени не созданы. Так как пароксизмы ЖТ часто возникают ночью и в покое, имеется положительный опыт использования при СБ препаратов, увеличивающих ЧСС, в частности – изопротеренола. 

В настоящее время единственной действенной мерой в лечении СБ является имплантация кардиовертера-дефибриллятора.

Успехи в области радиочастотной аблации  аритмогенных очагов позволяют использовать этот метод в ряде случаев СБ для подавления очагов эктопической активности, однако этот метод не влияет на патогенетические изменения, лежащие в основе СБ.

Прогноз
 Пациенты с СБ имеют относительно высокий риск внезапной смерти. У пациентов, имеющих спонтанно измененную ЭКГ 1-го типа, отмечено по​вышение риска внезапной смерти в 7,7 раза по срав​нению с пациентами, у которых характерные измене​ния ЭКГ появлялись только после пробы с блокаторами натриевых каналов. Мужчины имеют в 5,5 раза более высокий риск внезапной смерти, чем женщины. Возможность индукции устойчивой ЖТ при ЭФИ повышает риск внезапной смерти в 8 раз по сравнению с пациентами, у которых при ЭФИ не удалось вызвать желудочковых нарушений ритма. Семейные формы СБ не связаны с более плохим прогнозом, чем спорадические случаи.

АРИТМОГЕННАЯ ДИСПЛАЗИЯ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА

Определение
Аритмогенная дисплазия правого желудочка (АДПЖ) – патология неясной этиологии,  часто наследственная, обычно представляющая собой  изолированное поражение правого желудочка (ПЖ),  характеризующаяся жировой или фиброзно-жировой  инфильтрацией миокарда желудочка, сопровождающаяся  желудочковыми нарушениями ритма различной степени тяжести, включая фибрилляцию желудочков.
Исторические данные
Термин АДПЖ был предложен  G.Fontaine et.al. в 1977 г. Авторы описали 6 случаев стойкой желудочковой тахикардии (ЖТ) при отсутствии явной сердечной патологии. Трое пациентов были оперированы. Во время операции была выявлена дилатация ПЖ с его пародоксальными движениями  и необычным расположением жира в свободной стенке. В 1982 г. F.I.Marcus et al. предложил термин «аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия», или «аритмогенная болезнь ПЖ».
Эпидемиология
Общепринятой статистики по распространенности  АДПЖ в мире не существует. Имеются данные  американских авторов о распространенности АДПЖ – 1 на  5000-10000 населения. Соотношение мужчин к женщинам составляет 2,7/1.
Распространенность АДПЖ мало изучена в связи с тем, что начало заболевания часто протекает бессимптомно. В 80% случаев она выявляется в возрасте до 40 лет, чаще у мужчин. По G.Thiene et al.  у 20% пациентов из 60 умерших внезапно в возрасте  до 35 лет выявлены гистологические признаки АДПЖ. D.Corrado et al. считают аритмогенную дисплазию причиной внезапной смерти (ВС) у 26% детей и подростков до 20 лет,  E.Larsson et.al. проанализировали данные аутопсии 16 умерших внезапно молодых шведских спортсменов; АДПЖ диагностирована у каждого четвертого из них.
Этиология

Причина заболевания до настоящего времени остается неясной. Возникновение мальформации возможно в зародыше или при наличии биохимического дефекта, который вызывает дегенерацию в детстве. Возможно также, что миокард ПЖ предрасположен к инфекционному агенту, вызывающему миокардит с последующим селективным замещением миокарда фиброзно-жировой тканью. Имеются данные о наследственном характере дисплазии.
Патогенез
Суждения о патогенезе заболевания сводятся к следующим двум основным предположениям. В соответствии с первым из них, АДПЖ – это врожденная аномалия развития миокарда ПЖ, называемая дисплазией. Возникновение тахикардии может быть отсрочено на 15 и более лет, пока ПЖ не увеличивается и размер аритмогенного субстрата  не становится достаточным  для возникновения стойких желудочковых аритмий. Второе предположение связывает возникновение дисплазии  с метаболическими нарушениями, поражающими ПЖ  и вызывающими  прогрессирующее замещение миоцитов. Видимо,  АДПЖ является результатом одного или нескольких вышеперечисленных процессов. Конечным результатом является замещение миокарда правого, а затем и левого желудочков жировой  и/или  фиброзной тканью, представляющей собой субстрат  для желудочковых аритмий.
Макроскопически при аутопсии у больных с АДПЖ выявляют локальную или генерализованную  дилатацию ПЖ  с истончением  миокарда в этих областях. Типичная локализация изменений - верхушка, приточный отдел  и задне-базальная стенка, что соответствует  «треугольнику дисплазии».
Гистологически  часто наблюдают широкое  замещение миокарда ПЖ жировой тканью с рассеянными включениями остатков клеток миокарда и фиброзной ткани. G.M.Boffa et al.  описали два гистологических варианта аритмогенной дисплазии.  1-й – липоматозный, с первичной дилатацией приточного отдела  или общей дилатацией ПЖ. 2-й – фибролипоматозный, при котором наблюдаются аневризмы стенки  правого желудочка ниже задней створки трехстворчатого клапана.,  в области верхушки  и/или приточного тракта. При втором варианте  выявлены признаки активного воспалительного процесса.  Возможно, этот вариант связан с инфекционным и/или  иммунным процессом. 
Выделяют следующие патолого-анатомические варианты:

-  «немые» миопатические  аномалии в ПЖ;

-  «манифестирующая» патология, характеризующаяся сегментарными или глобальными структурными изменениями ПЖ, проявляющаяся желудочковыми аритмиями;

-  «конечная фаза» бивентрикулярного  поражения,  представляющая собой дилятационную кардиомиопатию, приводящую к прогрессирующей сердечной недостаточности.
Клиника
АДПЖ характеризуется  наличием желудочковых  аритмий в виде стойкой или неустойчивой  ЖТ с признаками блокады левой  ножки пучка Гиса.  Нередко может наблюдаться только частая желудочковая экстрасистолия.  Внезапная смерть может быть первым и последним проявлением болезни.             
Диагностика
ЭКГ у пациентов с подтвержденной  АДПЖ имеет ряд характерных особенностей, позволяющих предположить наличие заболевания. Так, продолжительность QRS- комплексов в правых грудных отведениях может превышать  продолжительность желудочковых комплексов в левых грудных отведениях. По данным  G.Fontaine et al., длительность интервала QRS в отведении  V1  превышает 110 мсек. с чувствительностью 55% и специфичностью 100%. Сходные данные получены S.A.Joudo et al.
Еще один электрокардиографический критерий диагностики – волна «эпсилон» в отведении V1 ,  отражающая замедленную деполяризацию правого желудочка  и представляющая собой  «зазубрину» на сегменте ST. Она выявляется в 30% случаев.
У половины больных с АДПЖ  и пароксизмами  ЖТ выявляют инверсию Т-волны в грудных отведениях. 
Поздние желудочковые  потенциалы регистрируются  при АДПЖ по мнению разных авторов в 50-91% случаев. Они так же, как и волна «эпсилон» в правых прекордиальных  отведениях  поверхностной ЭКГ, отражают задержанную желудочковую деполяризацию.              В настоящее время регистрация поздних желудочковых потенциалов является одним из диагностических критериев АДПЖ, однако ее чувствительность и специфичность для скрининга и выявления АДПЖ остается неясной.
Проба с нагрузкой может быть использована  у больных с дисплазией для выявления желудочковых аритмий  и бывает полезна в половине случаев, однако отрицательный результат не исключает наличия патологии.
Эхокардиография и радиоизотопная ангиография  также используется для диагностики АДПЖ. Наиболее важными эхокардиографическими параметрами для выявления патологии являются: конечно-диастолический и конечно-систолический  диаметры ПЖ, а также соотношение диаметров правого и левого желудочков. Аномальная сократимость ПЖ при радиоизотопной ангиографии имела  100%  специфичность  и положительную диагностическую значимость. При сочетании сцинтиграфии миокарда и эхокардиографии все пациенты с АДПЖ имели: соотношение конечно-диастолических объемов ПЖ/ЛЖ более  1,8 и фракцию выброса правого желудочка  во время  нагрузки  менее 50 %.
Магнитно-резонансная  томография  выявляет  и локализирует  повышенное содержание  жировой ткани в миокарде, как один из маркеров дисплазии (рис.13).
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	Рис.13. Высокоскоростная 64-спиральная компьютерная томография при подозрении на АДПЖ.  Визуализируется увеличенный правый желудочек (стрелка).


Ещё одной достаточно распространенной методикой выявления  АДПЖ является ангиография. По мнению L.Daliento et al., вероятность АДПЖ высока при наличии поперечно направленных гипертрофированных  (более 4 мм) трабекул, разделенных глубокими фиссурами  в области верхушки дистальнее  модераторного тяжа.  Другим диагностическим признаком является выпячивания в заднем подклапанном  и переднем  инфундибулярном отделах стенки. Сочетание  этих признаков свидетельствует о наличии дисплазии с 96% специфичностью и 87,5% чувствительностью.
Эндомиокардиальная  биопсия обычно проводится  в области соединения перегородки и свободной стенки. Критерием диагностики является доля фиброзной и жировой ткани в биоптате. При АДПЖ  жировая составляющая превышает  3% , а фиброзная  не превышает  40%.

Диагноз АДПЖ  может быть достоверно  установлен при наличии больших  и малых признаков, основанных на структурных, гистологических, электрокардиографических, аритмических и генетических факторах. О наличии АДПЖ будет свидетельствовать выявление у пациента  двух  больших критериев, или одного большого + двух малых, или четырех малых критериев (табл. 4).
Таблица 4
Критерии диагностики аритмогенной  дисплазии правого желудочка

	I. Глобальная и/или  региональная дисфункция и структурные измениения

Большие:

· Значительная дилатация и снижение ФВ  ПЖ  при отсутствии или только незначительном   ухудшении  ЛЖ;

· Локальные аневризмы ПЖ (акинетичные  или дискинетичные  зоны с диастолическим  выбуханием);

· Значительная сегментарная  дилатация  ПЖ.

Малые:  

· Умеренная общая  дилатация  ПЖ и/или снижение ФВ  при  нормальном ЛЖ;

· Умеренная  сегментарная  дилатация  ПЖ;

· Региональная гипокинезия  ПЖ.

	II. Характеристика ткани стенок

Большие:

· Замещение соединительной и жировой тканью миокарда при эндомиокардиальной биопсии;

	III. Аномалии реполяризации

Малые:

· Инверсия  Т-волны в правах грудных отведениях (V2 – V3) (у пациентов старше 12 лет  при отсутствии блокады правой  ножки  пучка  Гиса).

	IV. Аномалии деполяризации/проведения

Большие:

· Волны эпсилон или локальное увеличение длительности комплекса QRS в правых грудных отведениях (V1 – V3).

      Малые:

· Поздние потенциалы желудочков (SAECG)

	V. Аритмии

Малые:

· ЖТ с морфологией блокады левой ножки пучка Гиса (устойчивая и неустойчивая) по данным ЭКГ, суточного мониторирования и пробы с нагрузкой;

· Частая ЖЭ (> 1000/24 часа).

	VI. Семейный анамнез.

Большие:

· Наследственный характер патологии, подтвержденный данными аутопсии или при операции.

      Малые:

· Внезапная смерть в семье (< 35 лет) с предполагаемой дисплазией ПЖ;

· Данные семейного анамнеза (клинический диагноз, основанный на настоящих критериях).


Лечение
В настоящее время  нет проспективных рандомизированных исследований,  посвященных  оценке эффективности  антиаритмических средств при АДПЖ. 
У 92 (63%) из 147 больных при серийном тестировании антиаритмических лекарственных средств был выявлен эффективный препарат, полностью подавляющий ЖТА. Независимыми предикторами неэффективности медикаментов были обширные нарушения  сократимости правого  желудочка  и провоцирование ЖТ при программируемой стимуляции желудочков сердца. В 15% других случаев лекарство вызывало  частичный эффект, при котором провоцирование  ЖТ было более трудным. Соталол оказался эффективным  в 69% случаев, в то время как антиаритмические препараты    I класса – лишь в 18%. При неэффективности соталола во время электрофизиологического тестирования амиодарон также оказался неэффективным. Вместе с тем комбинирование амиодарона с β-адреноблокаторами  было эффективным  в такой же мере, как и лечение соталолом. Верапамил и β-адреноблокаторы оказались эффективными  у 50% больных со спонтанными нестойкими, неиндуцируемыми (при электрофизиологическом исследовании) ЖТ. Вероятно, что для оценки эффективности  антиаритмической терапии должны быть проведены серийные программируемые стимуляции. Частота же рецидивов ЖТ при 4-летнем наблюдении составила 24%, общая смертность - 4% (половина больных умирает внезапно). Рецидивирование ЖТ  и внезапная смерть обычно наблюдается у больных с неполным подавлением ЖТ во время программируемой  стимуляции желудочков и у больных, у которых лечение было прервано или снижена дозировка  назначенного антиаритмического препарата.
Хирургическое лечение
 Предложены различные подходы к лечению рефрактерной  к медикаментозным  препаратам АДПЖ  - от локальной вентрикулотомии в месте ранней активации  миокарда до полного  отделения миокарда  свободной стенки правого желудочка. При хирургическом лечении имеется тот же риск  рецидивирования ЖТ, что и при катетерном  разрушении аритмогенного очага. Процедура полного отсоединения  правого желудочка производится  преимущественно у больных  с диффузным поражением  этого желудочка  и множественными очагами. Изоляция двух желудочков друг от друга преследует  целью снижения  массы миокарда, способного вовлечься  в ФЖ,  предотвратить  распространение ЖТ с правого на левый  желудочек. Однако операция сопряжена с высокой частотой послеоперационной  правожелудочковой недостаточности. В связи с этим хирургическое лечение используется  у малой группы больных, у которых неэффективны другие методы. При прогрессировании заболевания  и тяжелой сердечной недостаточности, резистентной к традиционной терапии, может быть проведена трансплантация сердца. 
Катетерное    разрушение
Радиочастотное  катетерное разрушение является процедурой выбора при наличии  ЖТ, устойчивой к медикаментозной терапии. Успех может быть достигнут у 75% больных, у которых после проведения процедуры не удается спровоцировать ЖТ.  Около половины этих больных нуждаются  в дальнейшей антиаритмической терапии. Несмотря на успешный результат катетерной аблации, при длительном наблюдении ЖТ часто рецидивируют. В течение 3 лет около 65%  больных имеют  аритмические эпизоды. Высокая частота рецидивов ЖТ после успешно проведенной катетерной  деструкции аритмогенного очага, вероятно, обусловлена прогрессирующим характером АДПЖ, формированием  вместо разрушенных  новых очагов аритмогенеза. Поэтому катетерное разрушением должно рассматриваться у больных с единственной морфологией гемодинамически устойчивой  ЖТ  очаговой формой  АДПЖ с вовлечением только одной зоны правого желудочка.
Имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор (ИКД)
У больных с АДПЖ  и рефрактерными ЖТ, у которых не может быть проведено катетерное разрушение (обширное поражение или множественные  аритмогенные очаги) либо серийное тестирование  медикаментов (отсутствие провокации ЖТ после  перенесенного эпизода  остановки кровообращения  или тяжелые побочные реакции на медикаменты),  лечением выбора является  имплантация  кардиовертеров-дефибрилляторов.
Прогноз и стратификация риска
Больные, у которых  эффективна антиаритмическая терапия, по данным серийного электрофизиологического тестирования, имеют хороший долговременный прогноз при соответствующем приеме медикамента и отсутствии прогрессирования процесса  в правом желудочке. Больные, у которых медикаментозное лечение неэффективно, имеют высокую частоту рецидивов ЖТ. При проведении  неконтролируемой  эмпирической терапии смертность возрастает  до 20% в первые 10 лет, или на 2,5 % в год. Обширное вовлечение в процесс правого желудочка  и его расширение, провоцируемость ЖТ,  наличие в анамнезе остановки кровообращения,  выявление поздних потенциалов желудочков служат  независимыми предикторами аритмических событий во время длительного наблюдения. При использовании различных  терапевтических стратегий общая смертность  в течение 10 лет колеблется от 5 до 20 %. Наилучшие результаты могут быть получены при проведении серийных медикаментозных тестов во время программируемой стимуляции желудочков и имплантации кардиовертеров-дефибрилляторов у больных с рефрактерными аритмиями или невозможностью осуществления  тестирования препаратов в связи  с отсутствием  провоцирования ЖТ после эпизода остановки кровообращения.

СИНДРОМ СЛАБОСТИ СИНУСОВОГО УЗЛА
Определение
Синдромом слабости синусового узла  (СССУ) называют нарушения функций синусового узла, проявляющиеся  брадиаритмиями.
Исторические данные
История формирования представлений и физиологической роли синусового узла как первичного генерального водителя ритма сердца имеет глубокие корни. Ещё Клавдий Гален (II в.н.э.) допускал, что «пульсаторная способность сердца» имеет источник в его собственной субстанции. По мнению В.Гарвея, пульсация начинается в ушке левого предсердия и «возбуждается кровью». Лишь в 1907 г. А.Кис и М.Флак обнаружили в стенке правого предсердия у устья верхней полой вены островок бледных волокон, который позднее был назван синусовым узлом (СУ). В 1909 г. Льюис и соавторы убедительно показали, что СУ является местом, где рождается возбуждение, распространяясь далее по проводящей системе сердца. Нисходящие части этой системы были открыты и описаны раньше (волокна Пуркинье в 1845 г., пучок Гиса в 1893 г., атриовентрикулярный узел Ашофа-Тавара в 1906 г.).

Синусовый узел, как очерченное анатомическое образование, находится на передне-медиальной  поверхности правого предсердия вблизи устья верхней полой вены. Узел имеет яйцевидную форму с широким телом  и суживающимся хвостом. Длина узла около 15 мм, ширина 5 мм, толщина  1,5 мм. Кровоснабжение узла осуществляется артерией, являющейся ветвью правой венечной  (в 60-70%) или левой венечной (в 30-40%) артерий и проходит спереди и сзади от верхней полой вены.

В центральной части СУ сосредоточены  округлой или овальной формы клетки  длиной от 5 до 10 ммк, составляющие «компактную зону». Под микроскопом они представляются бледными, так как в их цитоплазме мало фибрилл, митохондрий и трубок саркоплазматического ретикулума. В центре компактной зоны обнаруживаются  группы клеток с самым высоким уровнем автоматизма («доминирующее пейсмейкерное место»). Высокое содержание свободного кальция  в цитоплазме этих клеток обуславливает способность клеток синусового узла генерировать импульсы к сокращению. Поступление необходимой энергии обеспечивается преимущественно процессами гликолиза. По периферии СУ расположены  удлиненные переходные Т-клетки, промежуточные между узловыми и сократительными клетками предсердий. Вокруг узла имеется оболочка- синоатриальное соединение, предназначенное для передачи импульса из узла на специализированные проводящие пути в предсердиях.

СУ богато иннервирован холинергическими и адренергическими волокнами. Медиаторы вегетативных нервов  (ацетилхолин, адреналин, норадреналин) оказывают существенное влияние на деятельность СУ, его способность реагировать на различные раздражители.

Дисфункции СУ весьма разнообразны по этиологии, патогенезу и клиническому значению; сведения о них накапливались с начала прошлого века. Так, в 1902 г. Мекензи впервые описал синоатриальную блокаду во время эпидемии инфлюэнцы. В 1909 г. Леслет наблюдал приступ Морганьи-Эдемса-Стокса (МЭС) у женщины 40 лет, у которой в отличии от полной  АВ-блокады происходили паузы в сокращениях сердца  до 2-5 с, причем предсердия останавливались одновременно с желудочками. Шорт в 1954 г. впервые описал чередование стойкой синусовой брадикардии с мерцанием предсердий. Автор назвал этот феномен «синдромом альтернирования брадикардии и тахикардии» (синдром Шорта). В 1965 г. Лаун наблюдал у некоторых больных с мерцательной аритмией (МА) после электрической дефибрилляции синусовую брадикардию, синоатриальную блокаду, множественные предсердные экстрасистолы, приступы предсердной тахикардии, узловой ритм и быстрое   рецидивирование МА. Это позволило автору дать  определение «синдрома слабости синусового узла» (СССУ). Предлагались также термины «больной», «ленивый», «медленный» СУ, «синдром брадикардии-тахикардии». Термины СССУ и дисфункция  синусового узла (ДСУ) являются синонимами  и обозначают любые нарушения СУ, проявляющиеся брадикардиями.

Эпидемиология

В США частота составляет 3 случая на 5000 пациентов старше 50 лет (Ferrer M., 1982).  По данным  Alpert M. и Flaker G. (1983)  0,05% населения США страдают СССУ. В России частота СССУ составляет 0,0296%  (Шульман В.А. и соавт.,1995).

Он может наблюдаться в любой возрастной группе, включая подростков и детей. Пациенты детского возраста наиболее подвержены СССУ после кардиохирургических операций. Органическая форма СССУ встречается  в основном у пожилых людей.
Этиология  СССУ
        Различают СССУ:

-   органической природы;

-   регуляторный (вагусный);

-   лекарственный (токсический).

СССУ органической природы
Более половины случаев этого синдрома вызывается атеросклеротической болезнью  сердца.  Острые дисфункции узла возможны в начальной фазе инфаркта миокарда.  Острый нижний инфаркт миокарда в 5-10% осложняется выраженной брадикардией или остановкой синусового узла. Описаны ишемические некрозы ткани СУ вследствие тромбоза или эмболии артерии, кровоснабжающей синусовый узел.

Причиной СССУ могут быть инфекционные поражения миокарда (дифтерия, тифы, сифилис, бруцеллез, боррелиоз и др.), а также ревматизм, системные заболевания соединительной ткани, микседема, амилоидоз сердца, гемохроматоз, саркоидоз, травматические повреждения.

Повреждение СУ иногда происходит во время хирургических операций по поводу врожденных пороков у детей.

Наблюдались случаи развития СССУ при некоронарогенных склеродегенеративных заболеваниях миокарда в сочетании с внутрисердечным кальцинозом преимущественно у пожилых людей. Поэтому есть основание говорить о сенильных вариантах СССУ. Известно, что с возрастом закономерно уменьшается количество автоматических (пейсмекерных) клеток в СУ, причем у некоторых лиц старше 75 лет может сохраняться  лишь  10% этих элементов.

СССУ   регуляторный   (вагусный)
Кроме органических вариантов СССУ во врачебной практике нередко встречаются регуляторные формы дисфункции СУ. Хорошо известен синдром  повышенной чувствительности  каротидного синуса  (синокаротидный синдром). У таких лиц даже легкое его раздражение (резкий поворот головы, давление тесного воротника или туго затянутого галстука, напряжение во время кашля) может вызвать асистолию и падение АД. Возможны и другие источники вагусных рефлексов – грыжа пищеводного отверстия диафрагмы, дивертикулы пищевода, раздраженная кишка и др. Чрезмерная синусовая брадикардия иногда наблюдается при повышении внутричерепного давления, острых нарушениях мозгового кровообращения, опухолях мозга. Известны случаи внезапной смерти от остановки синусового узла при чрезмерном эмоциональном стрессе. Выраженное угнетение  функции СУ бывает при гиперкалиемии и гиперкальциемии. Подавление активности СУ иногда наблюдается у спортсменов, вырабатывающих в себе качество выносливости. Частота пульса у таких лиц в покое нередко уменьшается до 40-45 в минуту, но в период нагрузок в отличие от СССУ резко возрастает.
        Вегетативная дисфункция СУ наблюдается  и при гипотермии.

СССУ   лекарственный   (токсический)
Следует помнить о дисфункции СУ  медикаментозного и токсического характера, которые занимают промежуточное положение между органическими и регуляторными вариантами синусовых дисфункций. Вероятно в подобных случаях реакция СУ в большей степени зависит от опосредованных нейровегетативных эффектов, чем от прямого воздействия на пейсмекерные  клетки.
        К медикаментам, которые угнетают функцию СУ, относятся:

· β –блокаторы;

· антагонисты кальция (дилтиазем, верапамил);

· симпатолитики (клонидин, метилдопа, резерпин); 

· антиаритмические средства (амиодарон, соталол, бретилиум);

· другие группы (фенитоин, литий, фенотиазин);

· дигоксин (замедление синусового ритма при передозировке дигоксина зависит не столько от  прямого подавления функции СУ, сколько опосредуется через вагус);

· токсические дозы циклических антидепрессантов, солей лития, используемых в психиатрической  клинике.

Клиника

На ранних стадиях течение болезни  в большинстве случаев является бессимптомным. При прогрессировании заболевания пациенты часто предъявляют жалобы на головокружение, предобморочные состояния, обмороки, приступы сердцебиений, стенокардии или одышки.

Различают следующие симптомы СССУ:

1. Церебральный. В случае мягких симптомов пациенты предъявляют  неопределенные жалобы на утомляемость, повышенную возбудимость, лабильность настроения, забывчивость. При прогрессировании заболевания церебральные симптомы  усиливаются: отмечаются головокружения, нечеткая речь, предобморочные состояния и, наконец, обмороки.  Последние наиболее часто ассоциируются с выраженной брадикардией.

2. Кардиальные. В начале заболевания больные могут отмечать урежение и неритмичность пульса. При прогрессировании болезни наиболее часто встречаются приступы сердцебиений, одышка, стенокардия и хроническая  сердечная недостаточность (ХСН). Приступы сердцебиений обусловлены пароксизмами тахикардии, МА или синдром «бради-тахикардии» (СБТ).  ХСН и стенокардия  обычно обусловлены гипоперфузией миокарда.

3. Гипоперфузия почек может вызывать олигурию. У некоторых пациентов встречаются  гастроинтестинальные расстройства.   

Диагностика
Диагностика СССУ основывается  прежде всего на  правильной оценке  жалоб больного и объективных признаков заболевания, среди которых особенно важными  являются доказательства  того,  что характерная для этого  страдания  клиническая симптоматика  имеет отношения к зарегистрированным  на ЭКГ синусовой  брадикардии, синусовым паузам, чередованию брадикардии и тахикардии.
ЭКГ  –  исследования
Стандартную ЭКГ следует выполнять всем пациентам. Однако её информативность является  наиболее высокой в тяжелых случаях.  
Основные проявления ДСУ  по данным ЭКГ следующие : 
· синусовая брадикардия  (в том числе неадекватная  нагрузка) (рис.14);
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Рис. 14. Синусовая брадикардия.
· Число сокращений сердца 60 в 1 мин и реже.

· Зубцы ЭКГ нормальные.
· Удлинение интервала R-R.
· Может удлиняться P-Q до 0,21 с

· Возможны признаки ваготонии: сглаживание Р, небольшой подъем S-T с вогнутостью книзу, увеличение амплитуды Т (особенно в V1-V4 ).

· остановка СУ (синусовая пауза, синус-арест),  вызывается прекращением  генерирования  импульсов СУ.  Диагностическое для ДСУ значение имеют паузы более 3 с. У хорошо тренированных спортсменов могут наблюдаться паузы более 2 с. (рис.15.);
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Рис. 15. Синдром слабости синусового узла с остановкой синусового узла:
· продолжительность паузы > 3 с и не кратна длительности R-R;

· отсутствует постепенное укорочение величины сердечного цикла перед появлением паузы.

· СА-блокада. Возникающий в СУ импульс неспособен к проведению в предсердие.  Блокада может локализоваться  внутри СУ  или в пределах  перинодальной зоны.  Генерирование импульса в СУ  может быть при этом  нормальными или аномальными (рис.16, 17, 18);
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Рис. 16. Синоатриальная (синоаурикулярная) блокада II ст. I типа. Прогрессирующее от цикла к циклу увеличение времени проведения импульса от синусового узла к миокарду предсердий, завершающееся полным блокированием очередного импульса (регистрируется пауза). ЭКГ признаки:
· постепенное укорочение интервалов Р-Р;
· пауза (с отсутствием зубца Р и комплекса QRS) после самого короткого интервала Р-Р (период Венкебаха);

· пауза короче, чем удвоенный интервал Р-Р, предшествующий паузе;
· первый интервал Р-Р после паузы продолжительнее интервала Р-Р, предшествующего паузе;
· после паузы интервал Р-Р постепенно укорачивается.
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Рис. 17. Синоатриальная (синоаурикулярная) блокада II ст. II типа. Внезапное блокирование одного или нескольких синусовых импульсов без предшествующего прогрессирующего изменения времени проведения импульса от синусового узла к миокарду предсердий. ЭКГ признаки:
· интервалы Р-Р в предшествующих паузе комплексах одинаковы;
· пауза (с отсутствием зубца Р и комплекса QRS) кратна двум и более интервалам Р-Р;

· после паузы длительность Р-Р в последующих комплексах одинакова.
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Рис. 18. Синоатриальная блокада II степени II типа далеко зашедшая (длительность паузы кратна 4 Р—Р).
· постэкстрасистолическое  угнетение СУ. После предсердных экстрасистол компенсаторная пауза или несколько последующих интревалов Р-Р оказываются  длиннее исходного  сердечного цикла или по описанию;

· хроническая форма МА  с редкой частотой  желудочковых сокращений  (как исход СССУ);

· синдром «бради-тахикардии» встречается примерно у 50% пациентов  с ДСУ (рис.19).
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Рис. 19. Синдром брадитахикардии. Синусовая брадикардия сменилась пароксизмом мерцания предсердий.
Характерной является картина  чередования замедленного синусового ритма  или   медленного ритма подчиненного пейсмекера  и тахикардии, как правило наджелудочкового  происхождения. Наиболее часто регистрируется  МА.  Однако нередко встречаются предсердные  тахикардии,  трепетание предсердий,  реципропная  узловая  атриовентрикулярная  тахикардия  (АВ-тахикардия).  Реже может наблюдаться  желудочковая  тахикардия.  Резкое спонтанное прекращение эпизода тахикардии часто  сопровождается  чрезмерным угнетением  СУ и активности  подчиненного  пейсмекера, в этом случае возникает длительная пауза в работе сердца.
Холтеровское мониторирование  (ХМ) ЭКГ (24-48 ч) является наиболее информативным тестом в диагностике ДСУ. Чередующиеся проявления брадиаритмий и тахиаритмий у пациентов с ДСУ часто не обнаруживаются  на обычной ЭКГ в покое, более того, очень важным обстоятельством является возможность  документировать  появление характерных симптомов одновременно с синусовой  дизритмией. Данная методика также позволяет выявить  все ЭКГ-формы ДСУ и другие нарушения ритма, оценивать среднюю, минимальную, максимальную ЧСС днем, ночью и за сутки.  Медведев М.М., Бурова Н.Н.,  Быстров Я.Б., Чирейкин Л.В. (2001)  подчеркивают, что у лиц  молодого и среднего возраста информативность  ХМ ЭКГ является  достаточно высокой и в ряде случаев при постановке  диагноза ДСУ позволяет обойтись без электрофизиологического исследования (ЭФИ) сердца. У людей при заболевании сердца и другой значимой патологии средняя дневная ЧСС составляет 80-90 в 1 мин, средняя ночная  - 55-70 в 1 мин.  Важными критериями ДСУ являются эпизоды (в течение нескольких минут и более) синусовой брадикардии с частотой менее 50 ударов в мин, а еще более надежными  менее 40 ударов в мин. Наиболее значимым признаком в оценке функции СУ является величина синусовых пауз. Так, при их продолжительности  более 1600 мс имеется нарушение функции СУ, а отсутствие пауз, превышающих 1500 мс, характерно для нормальной функции СУ. Критерием СССУ является длительность  синусовых пауз более  2000-2500 мс. 
Электрофизиологическое исследование сердца (ЭФИ) выполняют инвазивным либо неинвазивным  (чреспищеводная электрокардиостимуляция-ЧПЭС) методами.
Для оценки функции СУ определяют следующие показатели:  время восстановления функции СУ (ВВФСУ), коррегированное время  восстановления функции СУ (КВВФСУ), время  СА- проведения  (ВСАП).  У пациентов с ДСУ наблюдается увеличение этих показателей.  В основе метода определения ВВФСУ лежит такое явление, как  overdrive suppression,  или сверхчастое подавление. В качестве нормы для  ВВФСУ используют величины от 1400 до 1600 мс. В.А.Шульман и соавторы при определении методом ЧПЭС верхней границей  нормы считают  1540 мс. Поскольку степень подавления автоматизма СУ при его сверхчастой  стимуляции зависит  от исходной длины синусового цикла, в показатель ВВФСУ вносят поправку  на неё, получая тем самым КВВФСУ, верхней границей которого в норме принято считать  540 мс. ВСАП можно определять прямым или непрямым методами. Прямым методом считается  определение этого показателя при проведении инвазивного  ЭФИ  и регистрации электрограммы  СУ. Непрямыми являются методы О. Narula  либо H.Strauss. Более простым и менее трудоемким является метод О. Narula , поэтому его чаще применяют  на практике.   
В диагностике ДСУ используются также следующие фармакологические пробы:

1. Ваголитическая проба с внутривенным введением атропина сульфата. У здоровых людей через несколько минут синусовый ритм учащается  почти на 30%. У больных  с органической ДСУ прирост ЧСС оказывается менее значительным и ЧСС не превышает 90 в 1 мин. Иногда у больных с ДСУ в ответ на инъекцию атропина  появляется ускоренный ритм АВ-соединения, что ещё больше подчеркивает  нарушения автоматизма.

2. Полная вегетативная блокада (медикаментозная денервация сердца – МДС). Методика МДС предложена A.Jouse . Пациенту вводят внутривенно обзидан в дозе 0,2 мг на 1 кг массы тела со скоростью 1 мг/мин и через 10 мин – атропина сульфат в дозе 0,04 мг/кг  массы тела за 2 мин. Спустя 5 мин достигается полная  вегетативная блокада СУ, и это состояние сохраняется  примерно 30 мин. Определяют показатель истинного ритма СУ (ИРСУ), которым является число импульсов, вырабатываемых СУ за 1 мин в условиях полного освобождения от влияния  вегетативной нервной системы. Следовательно, этот показатель характеризует истинный уровень автоматизма СУ.  ИРСУ в покое превышает частоту нормального синусового ритма и зависит от возраста. A.Jouse  и D.Collison предложили определять должную величину ИРСУ по формуле: ИРСУ = 118,2 - (0,57 × возраст). Метод определения собственной частоты синусового ритма позволяет отличать СССУ от нарушений вегетативной регуляции функции СУ. В настоящее время определение ИРСУ для исключения  органической ДСУ при проведении ЭФИ считается обязательным.

Тесты с физической нагрузкой имеют ограниченную ценность  в диагностике ДСУ. В частности,  данное обследование позволяет  выявлять  так называемую хронотропную недостаточность СУ. Если же синусовая брадикардия связана с повышением тонуса блуждающего нерва, то реакция СУ на нагрузку  мало отличается от нормальной.                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                       

Лечение
После установления диагноза СССУ необходимо определить тактику ведения каждого пациента в индивидуальном  порядке. Пациентам с СССУ следует отменить  медикаменты, угнетающие автоматизм СУ!
Выделяют следующие клинические варианты СССУ:
1. Латентный или чисто брадикардитический  вариант, когда клинические проявления отсутствуют  или минимальны,  ограничиваются лишь стойкой брадикардией (до 40-50 в мин.) и не отражаются на состоянии пациента.

2. Гемодинамический вариант, когда стойкая или прогрессирующая брадикардия приводит к снижению периферического кровотока, особенно в сфере ЦНС.

3. Синоатриальные блокады  разной степени выраженности, протекающие как латентно, так и по гиподинамическому варианту вплоть до появления синдрома МЭС.

4. Вариант с периодами возникновения мерцания (трепетания) предсердий  на фоне брадикардии или пароксизмальной  тахикардии при сравнительно   благополучном состоянии больных в межприступный период (синдром  «бради-тахи»).

5. Постоянная форма МА, чаще формирующаяся на фоне предшествующих вариантов СССУ. При латентном (брадикардитическом) варианте ССУ брадикардия нередко частично компенсируется  увеличением ударного объема, благодаря чему минутный  объем  не отличается  от нормального.

Лечение больных с первым вариантом СССУ сводится к терапии основного заболевания. С целью воздействия на вагальный компонент  брадикардии назначают препараты, содержащие красавку (беллоид, белласпон, беллатаминал). Противопоказаны бета-адреноблокаторы и другие препараты, угнетающие синусовый узел (верапамил, резерпин, клофелин, гуанетидин, кордарон, опиаты, пилокарпин, некоторые транквилизаторы, сердечные гликозиды). Устраняются факторы, неблагоприятно влияющие на состояние СУ, в том числе курение  и злоупотребление  алкоголем. Требуется строгое выполнение правильного образа жизни (режим труда и отдыха, достаточный сон). Разрешается в разумных пределах  употребление кофе, свежезаваренного чая, тонизирующих безалкогольных напитков. С разрешения врача целесообразны  дозированные физические нагрузки (плавание, велосипед, лыжные прогулки). Обязательно диспансерное наблюдение.
Второй гемодинамический вариант СССУ характеризуется симптомами, обусловленными  снижением перфузии жизненно важных органов, особенно мозга и сердца. Кроме общей слабости и утомляемости такие пациенты испытывают периодические пошатывания, потемнение в глазах, короткие отключения или спутанность  сознания, обмороки, внезапные падения. Эти явления зачастую правильно не оценивают  и объясняют старением или  дисциркуляционной  энцефалопатией. У некоторых больных учащаются приступы стенокардии или прогрессирует сердечная недостаточность. Наиболее опасным клиническим проявлением гиподинамического варианта  СССУ являются приступы синдрома МЭС, требующие реанимационных мероприятий.
Консервативное лечение больных со 2-м вариантом СССУ  как правило малоэффективно. Применение средств, «растормаживающих» СУ (аторопин, эфедрин, изадрин, миофедрин и др.) нередко ограничено в связи с сопутствующей патологией (глаукома, аденома предстательной железы, артериальная гипертония и др.) и задерживает использование  более активных способов лечения. Трудно предугадать, как долго может продлиться  период относительного благополучия, и не завершиться ли он уже в ближайшее время внезапной фатальной асистолией. Таких пациентов следует своевременно направлять в кардиологические центры для имплантации искусственных водителей ритма (ИВР).
В основе синоатриальных блокад (3-й вариант СССУ) лежит ухудшение проводимости как  в пределах самого СУ, так и в зоне выхода из него (блокада выхода). В период блокирования синусового импульса  пациент отмечает выпадение пульса, что иногда сопровождается  неприятными  субъективными ощущениями. На ЭКГ при этом отсутствует зубец  Р  и соответствующий ему  комплекс QRS.  Положение усугубляется, когда синусовые импульсы выпадают часто (иногда с определенной периодикой), или сочетанно, один за другим. Наблюдается также временное  полное прекращение автоматической деятельности СУ с появлением медленного замещающего ритма. Клинические проявления синоатриальных блокад различны- от «немых» и малосимптомных форм до приступов МЭС, что и определяет тактику лечения. В ряде случаев показано  электрофизиологическое обследование. При спонтанных синусовых паузах более 2,5-3 с, а также при частых или групповых выпадениях импульса ставится вопрос о постоянной ЭКС. Это является необходимым при появлении приступов МЭС даже с малой симптоматикой.
Синдром «бради-тахи» (4-й вариант СССУ) характеризуется периодическим  возникновением мерцания (трепетания) предсердий при сравнительно благополучном состоянии больного в межприступный период или при сочетании приступов тахикардии с другими проявлениями СССУ (головокружение обмороки и т.д.). Выбор антиаритмических средств при таких пароксизмах довольно сложен, так как практически нет препаратов, подавляющих центры гетеротопной активности или механизм re-entry  и одновременно стимулирующих СУ. По этой же причине затруднена и профилактика приступов. СУ угнетают  бетаадреноблокаторы, изоптин, кордарон; в меньшей степени – аймалин, гилуритмал, этмозин, дизопирамид (ритмилен). Ранее рекомендуемый с профилактической целью дифенин, к сожалению, оказался малоэффективным. В последние годы отдают предпочтение  аллапинину. Выходом из трудной ситуации может быть  постоянная ЭКС. Предотвращения пароксизмов МА при этом  добиваются назначением амиодарона. Используют также деструкцию АВ-соединения с развитием  искусственной полной АВ-блокады на фоне постоянной  ЭКС желудочков сердца.  
У лиц, страдающими приступами МА на фоне стойкой брадикардии, нередко со временем  формируется постоянная форма фибрилляции предсердий (ФП) (5-й вариант  СССУ). Это относительно благоприятный  вариант заболевания. ФП при этом чаще бывает нормосистолической  или регулируется  поддерживающими  дозами дигоксина. Устранять приступы ФП в подобных случаях, вероятно, не следует. Проводится наблюдение за больными, назначаются антикоагулянты и медикаменты  в соответствии с фоновой патологией. Если ранее у такого больного проводилась  постоянная ЭКС, она нередко может быть прекращена (деимплантация кардиостимулятора).
Острые варианты дисфункций СУ могут потребовать кардиологической реанимации (внезапная смерть от асистолии, выраженный синдром МЭС). Интенсивная терапия необходима  при опасных брадиаритмиях, протекающих с эквивалентами  синдрома МЭС, острой левожелудочковой недостаточностью, артериальной гипотензией, ангинозной болью, прогрессирующим урежением либо нестабильностью частоты сокращений желудочков, нарастающей  эктопической  желудочковой активностью.
При проведении неотложной терапии при острых брадиаритмиях больного укладывают с приподнятыми по углом 200  нижними конечностями (при отсутствии выраженного застоя в легких). Внутривенно вводится атропин (по 1 мг каждые 30 минут до получения эффекта или достижения общей дозы 0,04 мг/кг).   При неэффективности атропина целесообразно использовать эуфиллин (внутривенно медленно 240-480 мг). По наблюдениям В.В. Руксина, эуфиллин в подобных случаях предпочтительнее атропина.  При необходимости вводят дофамин 100 мг, либо адреналин 1 мг, либо изопротеренол 1 мг – в 250 мл 5% раствора глюкозы внутривенно капельно. В ряде случаев требуется немедленная  эндокардиальная чреспищеводная или чрескожная ЭКС. При стабилизации состояния больных госпитализируют.
Хирургическое лечение
Имплантация ЭКС является главным мероприятием в лечении пациентов с ДСУ,  имеющих клинические симптомы. В западных странах 25-50% всех имплантаций приходится на случаи с ДСУ.

     Показания к имплантации ЭКС следующие: 

· клинико-электрокардиографические: приступы Морганьи-Адамса-Стокса, хроническая либо прогрессирующая СН, появление тромбоэмболических осложнений, тяжело протекающий синдром «бради-тахи», спонтанные синусовые паузы на ЭКГ более 2,5-3 с, устойчивость ДСУ к ваголитикам и симпатомиметикам или усубление  под их влиянием синусовой брадикардии;

· электрофизиологические: ВВФСУ более 1600 мс, отрицательная проба с атропином, вторичные паузы при ЭФИ, ВСАП более 300 мс при слабой реакции на введение атропина.

      Предпочтительно проводить предсердную  электрокардиостимуляцию (в отсутствие нарушений АВ-проводимости). Показано, что при её проведении снижается риск МА, тромбоэмболических  осложнений, застойной СН и внезапной смерти.  

        Синдром предвозбуждения (преэкзитации) желудочков
Определение
        Синдром преждевременного возбуждения желудочков (СПЖ) –это клинико-электрокардиографический феномен, возникающий при наличии в сердце дополнительных  (аномальных) путей проведения. Он объединяет синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта, Клерка-Леви-Кристеско, который иногда называют синдромом Лауна-Ганона-Левина, а также синдромом расширения комплекса QRS с    Δ – волной и нормальным интервалом PQ.
Исторические данные
       Совокупность электрокардиографических признаков в виде короткого интервала PQ (≤ 120 мс), расширение комплекса  QRS (≥ 110 мс) и наличия Δ – волны на восходящей части зубца R, а также изменения сегмента SТ и волны Т впервые описаны в 1915 г. F.Wilsens.
       В 1930 г  L.Wolff, Parkinson, White связали их с клинической картиной пароксизмальной  наджелудочковой тахикардии у внешне здоровых обследованных.
Эпидемиология
       В общей популяции СПЖ встречается в 0,05 - 0,25%  случаев, по некоторым данным с  частотой  до 3,1 на 1000 обследованных больных.
Классификация добавочных путей
Аномальные пути проведения классифицируют  следующим образом:
1) предсердно-желудочковые соединения (пучки Кента);

2) нодовентрикулярные соединения, связывающие дистальную часть АВ-узла с межжелудочковой  перегородкой (волокна Махейма);
3) фасцикуловентрикулярное соединение, связывающее общий ствол пучка Гиса или его левую ножку с миокардом желудочков (волокна Махейма и Лева); часто бывают у здоровых лиц, хотя функционируют редко; 

4) атриофасцикулярный тракт,  связывающий предсердие с общим стволом пучка Гиса (тракт Брешенмаше; встречается редко);

5) атрионодальный тракт между СА-узлом и нижней частью АВ-узла (задней межузловой тракт Джеймса). Имеется у здоровых людей, но обычно не функционирует.
         Кроме того, выделяют желудочково-предсердные обходные пути, функционирующие только в ретроградном направлении и, наконец, сочетание двух или нескольких добавочных путей (рис.20, 21).
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Рис. 20.  Дополнительные пути проведения и происхождение синдрома W-P-W.
А — схема, иллюстрирующая проведение импульса при синдроме W -Р -W (тип Б). Вы​деленная область соответствует участку правого желудочка, который преждевременно воз​буждается по дополнительному пути. Остальной миокард желудочков активируется обычным путем через атриовентрикулярный узел; 

Б — дополнительные проводящие пути, которые, по-видимому, обусловливают появление аномального атриовентрикулярного проведения. 
1 — синусовый узел; 2 — атриовентрикулярный узел; 3—пучок Махейма; 4 —пучок Гиса; 5 — пучок Кента (слева); 6 —ствол левой ножки; 7 — передняя ветвь левой ножки; 8 —задняя ветвь левой ножки; 9 — волокна Пуркинье; 10 — правая ножка;   11— пучок Кента (справа); 12 —пучок Джеймса.       
	[image: image23.png]




	Рис. 21. Дополнительные (аномальные) пути АВ-проведения: а — пучок Кента; б — пучок Махейма; в — пучок Джеймса; г — пучок Брешенмаше. 


ЭКГ при синдроме предвозбуждения желудочков
ЭКГ при синдроме W-P-W имеет характерные особенности (рис.22). Наиболее типично для неё укорочение интервала PQ до 0,08-0,11 с. Зубцы Р нормальной формы. Укорочение интервала PQ  обычно сопровождается  уширением комплекса QRS  0,12-0,15 с. Он, как правило, имеет большую амплитуду.  При синдроме  W-P-W комплекс QRS напоминает по форме  блокаду ножки пучка Гиса. В начале комплекса  QRS  регистрируется  дополнительная волна, напоминающая  «лестничку»,  расположенную под тупым углом  к основному зубцу комплекса   QRS.
Эта  «лестничка» направлена вверх, если начальная часть комплекса  QRS  имеет вид зубца R, и вниз, если начальная часть комплекса  QRS отрицательная. Эта дополнительная волна называется также  дельта-волной    (Δ – волна). В типичных случаях она хорошо видна в нескольких отведениях.  Пологая    Δ – волна  переходит затем в крутой отрезок комплекса  QRS. Чем больше продолжительность  Δ – волны, тем больше выражена деформация  комплекса  QRS.
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	Рис. 22. Формирование ЭКГ при синдроме WPW. 
Возбуждение по дополнительному пучку Кента проводится к желудочкам быстрее, чем по АВ-узлу, образуя дополнительную волну деполяризации базальных отделов желудочков — Δ -волну. Интервал P–Q(R) укорочен, а длительность QRS увеличена. В данном примере P–Q(R) составляет 0,1 с; QRS (вместе с Δ -волной) 0,15 с.

а, б, в — последовательные этапы распространения волны возбуждения по дополнительному пучку Кента и желудочкам. 


При синдроме  W-P-W сегмент ST  в большинстве случаев смещен в сторону, противоположную направлению  основного  зубца  комплекса  QRS. Точно также зубец Т чаще расположен  дискордантно к комплексу   QRS. Чем больше выражены признаки синдрома  преждевременного возбуждения  желудочков,  тем больше дискордантность со стороны сегмента  ST  и зубца T.  Однако при наличии дополнительных изменений миокарда это правило  может нарушаться.  При синдроме W-P-W комплексы QRS в I и III стандартных отведениях часто направлены  в противоположные стороны.
Выраженность синдрома W-P-W и Δ – волны подвергается  спонтанным колебаниям. Она может быть или усилена, или ослаблена  различными влияниями, например физической нагрузкой. При увеличении степени выраженности  преждевременного возбуждения  желудочков  наблюдается уширение  комплекса  QRS и увеличение дискордантности к нему сегмента ST и зубца T.
Синдром  W-P-W на ЭКГ может проявляться двумя  главными типами. При типе А синдрома W-P-W  пространственный вектор волны Δ ориентирован вперед, вниз и несколько вправо. Такая направленность вектора отражает преждевременное возбуждение заднебазальной или базально-перегородочной области левого желудочка. В правых и левых грудных  отведениях волна Δ  и комплекс QRS  направлена вверх за счет направления вектора Δ вниз. В отведениях  V3R  и V1 QRS может иметь вид R, RS, Rs, RSr, Rsr. Электрическая ось  QRS отклоняется вправо, в I отведении  волна Δ чаще бывает отрицательной, имитируя увеличенный зубец Q (комплекс Qr); реже встречается положительная волна Δ (комплекс RS); в  III отведении волна Δ обычно положительная. При этом типе синдроме  W-P-W  интервал P-R иногда превышает 0,12 сек (до 0, 14 сек). При более редком типе А  < α ≈ + 900 . Комплекс  QRS  в правых грудных  или во всех грудных  отведениях  направлен вверх. ЭКГ в отведении V1  обычно имеет вид зубца R  с крутым подъемом  и большей амплитудой  либо  RS, Rs ,   изредка    RSr,  или  Rsr,  с преобладающим зубцом R. В отведении V6  обычно регистрируется ЭКГ типа Rs  или R.  При типе А (рис.23) ЭКГ несколько напоминает блокаду правой ножки пучка Гиса.  
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	Рис.23. Электрокардиограмма при синдроме WPW (тип А). Стрелками показаны отрицательные и положительные дельта-волны
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Рис. 24. Признаки синдрома WPW, тип В:
· Укороченный интервал P-Q (менее 0,10 с)

· Отрицательная волна Δ в правых грудных и положительная в левых грудных отведениях.

· Уширение комплекса QRS более 0,12 с, деформация его, напоминающая блокаду левой ножки пучка Гиса.

При типе В синдрома W-P-W вектор волны Δ ориентирован влево, вниз и несколько кзади. По окольному пути преждевременно возбуждается часть основания правого желудочка вблизи предсердно-желудочковой борозды. В правых грудных отведениях волна Δ и комплекс QRS направлены вниз. В отведениях  V3R  и V1 QRS может иметь вид QS, Qs, rS. В левых грудных отведениях волна Δ и комплекс  QRS  направлены кверху. Электрическая ось сердца отклоняется влево. В I отведении  комплекс QRS, волна Δ чаще отрицательная и может усиливать зубец Q. В этом случае широкий и глубокий Q иногда имитирует признаки нижнедиафрагмального инфаркта миокарда.  При более частом типе  В электрическая ось сердца отклонена влево. В правых грудных отведениях преобладает зубец S , а в левых – зубец  R. При типе В (рис.24) ЭКГ имеет сходство  с картиной, наблюдаемой  при блокаде левой ножки пучка Гиса. Однако ЭКГ при синдроме   W-P-W далеко не во всех случаях  можно подразделить  на указанные два типа.  Нередко при этом  синдроме  определяется  нормальное положение  электрической оси сердца.
Несмотря на укорочение  интервала  PQ (R)  и уширение  комплекса   QRS, общая продолжительность интервала  PS (от начала зубца Р до конца зубца R или S) обычно не отклоняется  от нормальных величин. Это говорит о том, что комплекс   QRS  уширен ровно настолько,  насколько укорочен интервал PQ.
В ряде случаев электрокардиографические комплексы, характерные для синдрома W-P-W, чередуются с нормальными электрокардиографическими комплексами. Такое чередование можно наблюдать в одном и том же отведении. Это преходящий синдром W-P-W. 
Патогенез синдрома предвозбуждения желудочков
Синдром W-P-W в большинстве случаев  обусловлен наличием  аномального дополнительного пути проведения  между  предсердиями  и желудочками,  возможно, врожденного происхождения  (James T.N., 1972 ; Zaca F. et.al., 1976;  Chung  E.K., 1977).  Электрофизиологически дополнительный путь  или пучок обладает  всеми свойствами,  характерными для пучка Гиса и его ножек.  Этот путь характеризуется  также рефрактерностью  или может проводить  возбуждение со скоростью, превышающей  нормальную (сверхнормальное проведение). В большинстве случаев  аномальное проведение  возбуждения  осуществляется  через пучок Кента. Электрофизиологические свойства  нормального и аномального путей проведения возбуждения  можно изучить  при записи ЭКГ пучка Гиса со стимуляцией предсердий.
Предсердный импульс проходит  вниз к желудочкам по обоим путям.  Но он проводится быстрее  по добавочному пути,  так как не задерживается  в атриовентрикулярном узле. Поэтому импульс,  проходящий по добавочному пути, достигает желудочков раньше, чем возбуждение,  проводящееся  через атриовентрикулярный узел. Это приводит к ранней  регистрации  комплекса  QRS  и укорочению интервала PQ. Как  только импульс достигает желудочков, он распространяется  по миокарду необычным путем -  по неспециализированным проводящим путям. Поэтому возбуждение проводится  медленнее, чем в норме, и на ЭКГ регистрируется  Δ – волна. 
Проведение  через атриовентрикулярный узел  происходит нормально, но медленнее, чем по добавочному аномальному пути.
Однако, как только импульс  достигает желудочков, дальнейшее распространение его  идет по обычным  специализированным  проводящим путям, по ножкам пучка Гиса и волокнам  Пуркинье.  Поэтому импульс, проведенный  через атриовентрикулярный узел, «перегоняет» импульс, проведенный  по дополнительному пути, и обусловливает  регистрацию  остальной части комплекса   QRS, который в связи с этим имеет нормальную форму. Поэтому типичный для синдрома    W-P-W комплекс    имеет характер  сливного сокращения.  Начальная его часть - Δ – волна – обусловлена QRS импульсом, проведенным  по добавочному аномальному пути. Остальная (нормальная) часть комплекса  QRS  связана с возбуждением, проведенным  через атриовентрикулярный узел.
Форма комплексов QRS, являющихся  результатом слияния этих двух компонентов, зависит от влияния каждого из них в отдельности. Медленное проведение возбуждения через атриовентрикулярный  узел и пучок Гиса приводит к тому, что значительная часть или весь миокард желудочков возбуждается  по дополнительному пути, вследствие чего появляются большая Δ – волна и уширенный  деформированный  комплекс QRS.  Наоборот, ускорение проведения через атриовентрикулярный узел и пучок Гиса или замедление скорости проведения по дополнительному пути способствует тому, что весь или большая часть миокарда желудочков возбуждаются  нормальным путем. Это приводит к регистрации нормального или почти нормального комплекса QRS.
При типе А синдрома W-P-W добавочный путь проведения импульсов обычно расположен слева  от атриовентрикулярного  узла, между левым предсердием и левым желудочком. В этом случае наблюдается  преждевременное возбуждение левого желудочка. Дополнительный путь проведения при типе Б синдрома  W-P-W  обычно расположен справа  между правым предсердием  и правым желудочком.  При этом типе наблюдается  преждевременное  возбуждение правого желудочка. 
Помимо пучка Кента, который может быть расположен справа и слева от атриовентрикулярного узла и пучка  Гиса, описаны также другие дополнительные проводящие пути: пучки Джеймса и Махейма. Пучок Джеймса соединяет между собой предсердия  с конечной частью атриовентрикулярного узла  или с началом пучка Гиса. Пучок Махейма проходит от начала пучка Гиса к желудочкам.
Распространение возбуждения в обход атриовентрикулярного узла по пучку Кента приводит к появлению на ЭКГ укороченного интервала PQ,   Δ – волны и уширенного комплекса  QRS.
Если возбуждение от предсердий к желудочкам проходит по пучку Джеймса, минуя атриовентрикулярный узел, это приводит к появлению на ЭКГ укороченного интервала PQ и неизмененного комплекса  QRS. Вероятно, проведение  возбуждения по пучку Джеймса обусловливает возникновение синдрома Лауна-Ганонга-Левине.
При распространении возбуждения по пучку Махейма на ЭКГ регистрируются нормальный или даже изредка удлиненный интервал PQ,   Δ – волна и уширенный комплекс  QRS.  Полагают, что в этом случае возбуждение проходит обычным путем через атриовентрикулярное соединение, входя в верхнюю часть  атриовентрикулярного узла, в связи с чем интервал  PQ  не укорочен. Последующее прохождение возбуждения по пучку Махейма приводит к регистрации на ЭКГ    Δ – волн и уширенного комплекса   QRS за счет преждевременного  возбуждения  одного из желудочков.
При последовательном прохождении возбуждения сначала по пучку Джеймса, а затем по пучку Махейма будет наблюдаться укорочение интервала  PQ,   Δ – волна и уширение комплека QRS,  т.е. картина,  аналогичная синдрому W-P-W. Однако до сих пор достоверно не подтверждено, что этот тип аномального проведения возбуждения может действительно вызвать появление  синдрома W-P-W. 
Следует особенно подчеркнуть, что приблизительно у половины больных с синдромом преждевременного возбуждения желудочков наличие дополнительного пути проведения было подтверждено в последующем на вскрытии. В связи с тем, что все эти дополнительные пути  могут проводить возбуждение в двух направлениях, наличие их способствует появлению различных суправентрикулярных аритмий, возникающих по механизму кругового движения волны возбуждения (re-entry).
Существуют  также другие, менее распространенные теории,  объясняющие возникновение синдрома W-P-W. Одна из них предполагает наличие участка повышенной возбудимости в межжелудочковой перегородке,  который в ответ на возбуждение и сокращение предсердий вызывает преждевременное  возбуждение желудочков. По мнению сторонников второй теории, функциональные или  органические нарушения в атриовентрикулярном узле могут приводит к ускоренному проведению импульсов через  некоторые его волокна, что и обусловливает  преждевременное возбуждение желудочков. Вероятно, в некоторых случаях возникновение синдрома преждевременного возбуждения желудочков может быть действительно  связано с одним из этих механизмов.
Клиника
Феномен W-P-W является выявляемой  только на ЭКГ аномалией проводящих путей сердца. Однако у определенной части лиц  с таким электрокардиографическим феноменом возникают нарушения сердечного ритма, которые могут иногда приобрести  злокачественный характер. Сочетание электрокардиографического феномена W-P-W с характерными для  него тахиаритмиями получило название синдрома W-P-W (рис. 25, 26).
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Рис 25. Пароксизм фибрилляции предсердий у больною с синдромом WPW (различная степень проведения по ДП).
Тахиаритмии, типичные для синдрома W-P-W, классифицируются  следующим образом:

1) Пароксизмальная  реципропная АВ тахикардия у больных с явным синдромом W-P-W в период синусового ритма. а) ортодромная, б) антидромная;
2) пароксизмальная реципропная  АВ тахикардия у лиц со скрытыми  ретроградными добавочными путями;
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Рис 26. Синдром WPW (снизу); сверху—пароксизм ФП; различной формы комплексы QRS за счет разной величины волн А. Пароксизмы ФП кратковременны, но часто повто​ряются; интервал R—R во время пароксизма укорачивается до 0,14—0,18 с (короткий антероградный ЭРП добавочного пути).
3) фибрилляция (трепетание) предсердий с проведением импульса по добавочному пути;

4) сочетание у одного больного реципропных АВ тахикардий с фибрилляцией (трепетанием) предсердий;

5) фибрилляция желудочков.

Наиболее частыми типами аритмий являются реципропная АВ тахикардия и фибрилляция предсердий.
Приблизительно у 1/4  всех людей с синдромом W-P-W наблюдается экстрасистолия.  Суправентрикулярные  экстрасистолы отмечаются при этом приблизительно в 2 раза чаще, чем желудочковые. При появлении суправентрикулярных экстрасистол в экстрасистолических комплексах признаки синдрома W-P-W могут исчезать, уменьшаться или, наоборот, усиливаться. Следует учитывать, что при самых различных этиологических факторах, вызывающих синдром преждевременного возбуждения желудочков, этот синдром часто носит преходящий характер (Исаков И.И.,  и др., 1974; Чернов А.З., Кечкер М.И., 1979).  В других случаях он стойко держится на ЭКГ в течение всей жизни больного.  Иногда его появление связано с изменением частоты ритма. Например,  синдром W-P-W после физической нагрузки может выявляться или, наоборот, исчезать.  Провоцирующими факторами, способствующими его возникновению, во многих случаях могут быть изменение  положения тела, глубокое дыхание, давление на каротидный синус или механические влияния (например, переполненный желудок). Наоборот, электрокардиографические проявления синдрома могут исчезнуть в ортостатическом положении;  при задержке дыхания или во время пробы Вальсальвы.  Синдром W-P-W может исчезнуть под влиянием ряда медикаментов – аймалина, нитроглицерина, амилнитрита или хинидина, что наоборот основано на торможении проведения возбуждения по дополнительному пути.
При синдроме W-P-W нередко наблюдаются  пароксизмы мерцания или трепетация предсердий. Начало мерцания или трепетания предсердий при этом связывают с тем же реципрокным механизмом с повторным входом волны возбуждения в одни и те же участки (re-entry), обусловленным наличием дополнительного аномального пути проведения. Возможен быстрый возврат суправентрикулярного импульса  к предсердиям по дополнительному пути.  Импульс, возвратившийся ретроградно к предсердиям, может достичь их в конце рефрактерного периода, в ранимый период сердечного цикла. Это и приводит к развитию мерцания или трепетания предсердий.
Пароксизмальная тахикардия наблюдается приблизительно у 2/3  людей с синдромом  W-P-W. При этом речь идет о суправентрикулярной пароксизмальной тахикардии (у 80%). Пароксизмальная форма фибрилляции предсердий отмечается  приблизительно у 10% больных, трепетание предсердий –  у 4% и желудочковая  пароксизмальная  тахикардия – ещё реже.  Приступы суправентрикулярной пароксизмальной  тахикардии и трепетания предсердий большей частью характеризуются  учащением ритма нередко более 200 в минуту. При этом признаки синдрома W-P-W исчезают.  При тахисистолической форме фибрилляции предсердий в большинстве случаев наблюдаются признаки синдрома W-P-W.  Это связано с тем, что нормальный  атриовентрикулярный путь проведения при большой частоте  образования импульсов в предсердиях имеет значительно более длительную рефрактерность, чем добавочный путь проведения. Изредка мерцание и трепетание предсердий могут перейти в мерцание и трепетание желудочков.
В клинической картине синдрома ПВЖ можно выделить 2 варианта течения заболевания, один из которых является прогностически неблагоприятным, а второй доброкачественным. Прогностически неблагоприятным вариантом заболевания считается такой, при котором существует реальная угроза для жизни больного.

Первая группа симптомов, указывающих на возможное существование короткого рефрактерного  периода дополнительных проводящих путей, включает приступы желудочковой тахикардии, фибрилляции желудочков, высокую частоту желудочковых сокращений – свыше 210-250 уд/мин при пароксизмальных тахиаритмиях, появление аритмий при пробах с дозированной физической нагрузкой.
Вторая группа прогностически неблагоприятных признаков течения синдрома ПВЖ проявляется частыми (свыше 2 раза в неделю),  продолжительными (свыше 3 ч) приступами тахиаритмий, а также развитием толерантности к нескольким антиаритмическим лекарствам.

К третьей группе признаков относится неблагоприятная  наследственность – внезапная смерть родителей в возрасте 38 до 50 лет.

Четвертая группа включает прогностически  неблагоприятные  проявления сердечно-сосудистых заболеваний, с которыми сочетается синдром ПВЖ. К ним относятся  увеличение камер сердца и снижение сократительной  функции сердца, инфаркт миокарда, возникновение синдрома слабости  синусового узла и внутрисердечных блокад.   
Дифференциальный диагноз
Типичный синдром  W-P-W, если врач знает его признаки, обычно легко диагностируется. Однако при интермиттирующем  характере синдром W-P-W приходится дифференцировать от желудочковых экстрасистол. Если Δ – волна во  II,  III  и  aVF  отведениях направлена вниз, ЭКГ может напоминать картину заднедиафрагмального инфаркта миокарда. ЭКГ в этих отведениях имеет вид QR или  QS. Если Δ – волна направлена вниз  в правых грудных отведениях, ЭКГ напоминает признаки переднесептального инфаркта миокарда, особенно в рубцовой стадии. Δ – волна, направленная  вниз  в I и  aVL  отведениях  может симулировать инфаркт миокарда переднебоковой стенки левого желудочка. Однако такие ЭКГ наблюдаются  чрезвычайно редко. Наконец, при наличии высокого зубца R в правых грудных отведениях, что характерно для  синдрома  W-P-W типа А, можно ошибочно диагностировать заднебазальный инфаркт миокарда.
В сомнительных случаях рекомендуется ввести  внутривенно 50 мг аймалина для устранения синдрома  W-P-W . Изредка используют синокаротидную пробу, так как при её проведении иногда могут регистрироваться  эктопические сокращения, исходящие  из атриовентрикулярного соединения, без признаков синдрома  W-P-W.
Синдром  W-P-W типа А напоминает по форме блокаду правой ножки в отведении  V1. В отличие от блокады правой ножки пучка Гиса при синдроме  W-P-W имеется укороченный  интервал PQ и   Δ – волна, переходящая в зубец R. При синдроме  W-P-W типа Б приходится проводить дифференциальный диагноз с блокадой левой ножки пучка Гиса. Облегчает диагноз также  укорочение интервала  PQ и   наличие Δ – волны. Следует учитывать, что высокий зубец R в отведениях V1-V2   при типе А синдрома  W-P-W  может симулировать гипертрофию правого желудочка.
Связанные с синдромом W-P-W снижение сегмента ST и инверсия зубца Т могут быть ошибочно приняты за первичные  изменения сегмента ST и зубца Т, обусловленные заболеваниями миокарда.  Если Δ – волна, сегмент ST и зубец Т направлены в одну сторону при значительном уширении комплекса QRS  - как правило это указывает на дополнительное повреждение миокарда.
Синдром  W-P-W может также наблюдаться при укорочении интервала  PQ и пологом начальном  подъеме  комплекса QRS, которые, однако, не сопровождаются  его уширением выше 0,10 с.   Синдром  W-P-W может сопровождаться также типичной Δ – волной и уширением комплекса  QRS при отсутствии укорочения интервала  PQ. Предполагают, что возбуждение проходит при этом по пучку Махейма, соединяющему верхнюю часть пучка Гиса с мускулатурой желудочков. Такие ЭКГ обусловливаются  также увеличением времени проведения возбуждения по обычному и добавочному проводящим путям. Следует учитывать, что  Δ – волна не является обязательным признаком  синдрома  W-P-W.
Синдром  W-P-W препятствует выявлению других патологических  изменений ЭКГ. На ЭКГ с синдромом  W-P-W только в исключительных случаях можно определить существующие одновременно блокаду ножки пучка Гиса или инфаркт миокарда. Для дифференциальной диагностики можно использовать медикаментозные влияния. Аймалин или атропин, улучшая проводимость по атриовентрикулярному узлу, способствуют исчезновению синдрома  W-P-W. Снимая с помощью этих препаратов изменения, характерные для синдрома, можно выявить четкие признаки инфаркта миокарда. Кроме того, диагностике помогает динамическое электрокардиографическое наблюдение. 

Лечение
При определении тактики лечения синдрома ПВЖ целесообразно выделять стадии его развития. При I стадии возникают редкие кратковременные приступы пароксизмальной наджелудочковой тахикардии (ПНТ) продолжительностью от нескольких секунд до 20-30 мин, которые могут проходить самостоятельно или купироваться  вагусными пробами, пероральным приемом  валокордина или 20-40 мг пропранолола. Вне приступов аритмии больные чувствуют себя практически здоровыми. Они не нуждаются в проведении профилактической антиаритмической терапии и освобождении от трудовой деятельности.
Во II стадии появляются более продолжительные приступы ПНТ (от 30 мин до 3 ч), которые сопровождаются выраженной  слабостью, полиурией, иногда кардиалгией, ощущением нехватки воздуха, возникновением страха смерти, возбуждением. Эти приступы купируются  внутривенным введением антиаритмических препаратов, хотя иногда эффективными могут быть и рефлекторные способы. Рефлекторные способы целесообразно применять в начале купирования приступа, но можно повторять их и в ходе введения лекарственных препаратов. Медикаментозная терапия на этой стадии обычно проводится  с применением какого-либо одного высокоэффективного  антиаритмического препарата, который не дает выраженных осложнений. После купирования  приступов ПНТ в течение нескольких часов сохраняются слабость, пониженная работоспособность, сонливость или возбужденное состояние; иногда тревожное, подавленное настроение. Во время приступов, а иногда и после купирования приступа ПНТ (от нескольких часов до 5 сут) у большинства больных  нарушена  трудоспособность, поэтому они нуждаются во временном  освобождении от работы с выдачей больничного листа на срок до 5 дней. При многолетнем проспективном  наблюдении больных в этой стадии синдрома  ПВЖ отмечено снижение эффективности антиаритмической терапии. Первое введение любого антиаритмического препарата бывает более эффективным, чем последующие.
III стадия синдрома ПВЖ характеризуется частыми и (или) многочасовыми (более 3 ч) приступами ПНТ, возникновением пароксизмов МА, желудочковой тахикардии, фибрилляции желудочков, синдрома слабости синусового узла, нарушений проводимости, появлением нарушений сердечного ритма при пробах с дозированной физической нагрузкой, дилатацией камер сердца при эхокардиографии и снижением сократительной функции миокарда. Снижается эффективность антиаритмической терапии. В этой стадии синдрома ПВЖ для купирования тахиаритмий применяют электрическую стимуляцию, электроимпульсную терапию и хирургические методы лечения.
Изменение течения синдрома ПВЖ у каждого больного  зависит от многочисленных  факторов, которые определяют темпы прогрессирования  заболевания и продолжительность каждой стадии.
В любой стадии синдрома ПВЖ возможно появление желудочковой тахиаритмии, синкопальных состояний, возникающих спонтанно  во время приступа или после внутривенного введения антиаритмических препаратов и заканчивающихся  иногда внезапной смертью больных.
Антиаритмическая терапия при синдроме ПВЖ проводится с учетом переносимости лекарств, их эффективности, возможных способов применения, побочных эффектов. Выбор самих препаратов, разовых и суточных доз, продолжительности профилактических  курсов лечения  осуществляется эмпирически. Выявлены особенности  действия антиаритмических препаратов на дополнительные аномальные  пути и проводящую систему сердца. Следует учитывать, что на практике не каждому больному антиаритмическую терапию подбирают с помощью электрофизиологических исследований, дающих более точную информацию. Кроме того,  эффективность антиаритмических препаратов изменяется с течением времени.
Тактика «купирующей»  антиаритмической терапии у больных с синдромом ПВЖ определяется  следующими  основными критериями: ЧЖС при приступе ПНТ по данным ЭКГ; величина систолического АД,  которое определяет состояние  мозгового кровообращения (есть или нет проявления гипоксической энцефалопатии – вялость, апатия, сонливость, зевота, нежелание говорить, двигаться) и почечного кровотока (оценивается диурез); наличие обмороков в анамнезе; стадия недостаточности  кровообращения. При частоте желудочковых сокращений более 240 в минуту есть опасность развития желудочковых тахиаритмий при внутривенном введении антиаритмических препаратов. В связи с этим рекомендуется  отдавать предпочтение временной электростимуляции сердца, при её отсутствии-электроимпульсной терапии. При клинических признаках артериальной гипотонии антиаритмические средства (новокаинамид) следует вводить вместе с мезатоном или норадреналином, либо отдают предпочтение немедикаментозным  средствам купирования аритмии.  
При наличии обмороков в анамнезе у лиц  с ПНТ (с частотой сердечных сокращений менее 240 в мин) при синдроме ПВЖ антиаритмические препараты также нужно назначать с осторожностью в связи с возможностью развития желудочковой тахиаритмии. Наличие сердечной недостаточности II – III стадии должно  расцениваться как абсолютное противопоказание для внутривенного введения  антиаритмических средств. Не эффективные способы лечения  (вагусные пробы и лекарственные препараты) для купирования ПНТ не применяются. В случае учащения  ЧЖС при приступах ПНТ и МА, падения АД и прогрессирующего  ухудшения  гемодинамических показателей, наблюдающихся  при внутривенном введении антиаритмических препаратов, предпочтение следует отдавать временной  электростимуляции и (или) электроимпульсной терапии. При приступах ПНТ и МА на фоне синдрома ПВЖ терапию следует проводить под мониторным контролем  ЭКГ и АД, избегая при этом последовательного введения  разных антиаритмических препаратов в течение короткого промежутка времени. Интервал между повторными  инъекциями не должен быть менее 4 ч. Повторное введение  или назначение новых  для больного антиаритмических средств целесообразно проводить в блоке интенсивной терапии или при наличии условий для реанимационных мероприятий. Обмороки в анамнезе, вне зависимости от давности их возникновения и частоты, обусловливают необходимость проводить  купирование приступов тахиаритмии при наличии условий для электростимуляции и дефибрилляции сердца, поскольку они могут быть проявлением приступов желудочковых тахиаритмий и (или) синдрома слабости синусового узла.
При частых приступах тахиаритмии в течение определенного периода времени проводится профилактическая терапия различными антиаритмическими препаратами. По показаниям назначают антиангинальные и психотропные средства, препараты калия.
Больные с синдромом ПВЖ    нуждаются в диспансерном наблюдении, которое должно включать  не только расспрос, осмотр, электрокардиографическое исследование, в том числе при дозированной физической нагрузке, но и динамическое  эхокардиографическое наблюдение, позволяющее при многолетнем проспективном  наблюдении выявлять дилатацию камер сердца.
Лечение больных с синдромом  ПВЖ  относится к разряду сложных  вопросов внутренней  медицины.  Всегда возникают проблемы , связанные с выбором  методов лечения: придерживаться выжидательной тактики или рекомендовать  хирургическое вмешательство. Ответить на поставленный вопрос  помогает выделение  стадии течения  синдрома ПВЖ  у больных с различными  заболеваниями, что позволяет  правильно определить  тактику лечения.  Больные с I и II стадиями синдрома  ПВЖ  должны находиться  под постоянным наблюдением  кардиолога;  проводится тщательное  клиническое обследование, изучение и устранение причин,  провоцирующих приступы ПНТ. На этих стадиях проводится  физическая и психологическая  (аутогенная)  тренировка больных.  Данный этап достаточно труден для больного,  поскольку от него требуются  определенные волевые качества, соблюдение режима дня, систематические занятия лечебной физкультурой. Утренная гимнастика  с последующими  водными процедурами, а затем дозированная ходьба под контролем шагомера, езда на велосипеде, гимнастика с такой нагрузкой, которая доставляет удовольствие, повышает работоспособность  и настроение. На этом этапе больной должен отказаться  от вредных привычек.
Особую роль в изучении  клинического полиформизма , определении тактики лечения, а главное в первичной профилактике  аритмии может  сыграть медико-генетическое  консультирование  в семьях больных  с синдромом ПВЖ. Оно проводится с применением  генеалогического  метода и общеклинических  исследований,  включая электро- и эхокардиографию у родственников  I   и  II  степеней родства. В случаях, когда родители пробанда  умирали внезапной смертью в молодом возрасте, наличие синдрома ПВЖ должно расцениваться  как прогностически  неблагоприятное. Таким больным вне зависимости от частоты и продолжительности приступов электрофизиологические   исследования следует проводить в кардиохирургическом  стационаре.
С помощью медико-генетического консультирования можно выявить контингенты населения с наследственной предрасположенностью к нарушениям ритма сердца в виде феномена ПВЖ. Внедрение медико-генетического  консультирования  - реальный путь выявления  синдрома ПВЖ, изучения клинического полиформизма и профилактики  его серьезных последствий.               
Прогноз
Смертность больных с синдром W-P-W  несколько выше, чем в популяции в целом, вследствие частого развития пароксизмальной тахикардии. Среди больных с приступами тахикардии в результате синдрома W-P-W смертность составляет около 0,1%0, а среди больных  с пароксизмальной  тахисистолической формой  мерцательной аритмии - значительно больше. 
НЕКОМПАКТНЫЙ  МИОКАРД  ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА

Определение
Некомпактный миокард левого желудочка (НМЛЖ) характеризуется гипертрофией миокарда левого желудочка, его чрезмерной трабекулярностью с образованием глубоких межтрабекулярных пространств. В норме массивные мышечные трабекулы могут встречаться в правом желудочке, при этом наличие их в левом желудочке считается патологией. В соответствии с определением и классификацией кардиомиопатий ВОЗ (1995 г.) некомпатный миокард относится к неклассифицируемым кардиомиопатиям.
Эпидемиология
Одной из крайне редких, недостаточно изученной причиной ВСС является некомпатный миокард левого желудочка.

НМЛЖ относится к недостаточно изученным заболеваниям сердечной мышцы. Распространенность НМЛЖ варьирует от 0,05 до 0,24%.

Этиология и патогенез
В период раннего эмбрионального развития миокард представляет собой сеть переплетенных волокон, разделенных широкими пространствами, которые связывают его с полостью левого желудочка. В период между 5-й и 8-й неделей эмбрионального развития происходят постепенное уплотнение этих волокон и сужение межтрабекулярных пространств, или «синусоид». Процесс уплотнения распространяется от эпи- к эндокарду и от основания сердца к его вершине. В этот же период формируется коронарное кровообращение и межтрабекулярные пространства уменьшаются до размеров капиллярных сосудов. Общепризнанной является концепция о нарушении нормального эмбриогенеза, которое приводит к формированию НМЛЖ.
Причины нарушения уплотнения миокарда левого желудочка при НМЛЖ до конца не выяснены. Перегрузка давлением или ишемия миокарда способствуют предотвращению регресса эмбриональных миокардиальных синусоид, вследствие чего образуется постоянная связь между глубокими межтрабекулярными пространствами не только с полостью левого желудочка, но и с коронарными сосудами.

Впервые НМЛЖ был описан у больных с врожденными пороками сердца: обструкцией выносящего тракта левого и правого желудочков, комбинированным цианотическим врожденным пороком сердца, аномалией коронарных артерий. Данная патология обозначается как неизолированный НМЛЖ.
НМЛЖ может сочетаться также с рядом таких врожденных заболеваний, как:

1) врожденные пороки сердца – дефект межпредсердной перегородки, дефект межжелудочковой перегородки, стеноз легочной артерии;

2) нейромышечная патология – метаболическая миопатия, синдром Barth, синдром Ohtahara, синдром Roifman, синдром Melnick-Needles, синдром Noonan, мышечная дистрофия Becker, мышечная дистрофия Emery-Dreifus, миотубулярная кардимиопатия;
3) дефекты лицевого черепа – выступающий лоб, двустороннее косоглазие, микрогнатия, расщепленное небо или волчья пасть.

НМЛЖ без сопутствующей врожденной патологии сердца впервые был описан более 10 лет назад T.Chin и обозначен как изолированный НМЛЖ. У этих больных глубокие межтрабекулярные пространства связаны только с полостью левого желудочка и не имеют связи с коронарным руслом. В отечественной литературе первый клинический случай семейного заболевания был представлен в 1998 г.
Некомпактный миокард чаще формируется в левом желудочке, однако менее чем в 50% случаев в процесс может вовлекаться правый желудочек. Нормальный вариант повышенной трабекулярности правого желудочка очень трудно отличить от патологического некомпактного миокарда, поэтому вопрос об изменении правого желудочка до сих пор остается дискутабельным. 

Описывают поражение обоих желудочков, в том числе в 40% случаев сочетание НМЛЖ с патологией межжелудочковой перегородки.
Генетические аспекты

Известны как спорадические формы НМЛЖ, так и семейные случаи заболевания. Первые сообщения о НМЛЖ появились в детской практике, при этом семейная форма наблюдалась в 40-50% случаев. Во взрослой популяции семейная форма НМЛЖ встречается в 18% случаев. В ряде научных публикаций описываются изменения в генотипе больных с семейной формой НМЛЖ, однако гены, ответственные за спорадические формы, еще мало изучены.
В настоящее время известны два типа наследования: аутосомно-рецессивный и сцепленный с полом, составляющий до 44% наблюдений.

Клиника
Заболевание длительное время может протекать бессимптомно. НМЛЖ впервые выявляются при рутинных исследованиях как «случайная находка». Однако чаще всего основными клиническими проявлениями данной патологии служат сердечная недостаточность, желудочковые аритмии, эмболия – системная или легочная.

Прогрессирующая сердечная недостаточность является одним из основных признаков данного заболевания. По результатам исследования, включившего 34 больных с НМЛЖ из взрослой популяции, сердечная недостаточность была выявлена в 62% случаев, у 35% больных установлен III-IV функциональный класс сердечной недостаточности по классификации NYHA. Для больных с НМЛЖ характерно нарушение систолической и диастолической функции левого желудочка. Диастолическая дисфункция левого желудочка характеризуется нарушением процессов расслабления и заполнения в результате наличия патологической  трабекулярности левого желудочка. Причины систолической дисфункции менее изучены, однако считается, что одним из возможных механизмов возникновения систолической дисфункции является хроническая ишемия миокарда, обусловленная нарушением коронарной микроциркуляции.

Различные нарушения сердечного ритма и проводимости встречаются практически у всех больных с НМЛЖ. Среди них первое место по частоте занимают желудочковые аритмии. Фибрилляция предсердий отмечается у 25% больных, пароксизмальная или постоянная формы желудочковой тахикардии – у 47%. Электрофизиологический механизм возникновения аритмий окончательно не выяснен, но возможно, он сходен с таковыми при аритмогенной дисплазии правого желудочка. Нарушение систолической функции левого желудочка в сочетании с желудочковой тахикардией может быть причиной внезапной смерти.

Среди больных с НМЛЖ у 88-94% выявляются изменения на ЭКГ. E.Oechslin при исследовании больных с НМЛЖ у 94% обнаружил патологическую ЭКГ, из них у 56% больных были зарегистрированы различные нарушения внутрижелудочковой проводимости. Однако электрокардиографические симптомы заболевания многообразны и малоспецифичны. Для больных с НМЛЖ характерны следующие изменения на ЭКГ: отклонение электрической оси сердца влево, признаки гипертрофии миокарда левого желудочка, атриовентрикулярная блокада разной степени, изменения конечной части желудочкового комплекса, желудочковая экстрасистолия, блокада левой ножки пучка Гиса, синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта, фибрилляция предсердий и другие аритмии. Механизм нарушения внутрижелудочковой проводимости у больных с НМЛЖ окончательно не установлен. Ряд авторов полагают, что причиной как полной атриовентрикулярной блокады , так и блокады левой ножки пучка Гиса является прогрессирование эндокардиального фиброза при НМЛЖ, а поскольку эти изменения развиваются постепенно, нарушения проводимости чаще наблюдаются у взрослых больных. Исследования F.Ichida показали, что синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта (преимущественно тип В) при НМЛЖ значительно чаще встречается у детей, чем у взрослых. Причиной данного синдрома является нарушение формирование фиброзного кольца в процессе эмбриогенеза, при этом дополнительные проводящие пути у этих больных обычно локализуются субэпикардиально в переднеперегородочной области вокруг трикуспидального клапана.
Причиной системных и легочных эмболий при НМЛЖ чаще всего служит мерцательная аритмия с последующим формированием тромбоза в области межтрабекулярных пространств, где скорость кровотока значительно снижена. При исследовании 3 групп больных с НМЛЖ частота тромбоэмболических осложнений, включая цереброваскулярные атаки, транзиторную ишемию, легочную эмболию и мезентериальный инфаркт варьировала от 21 до 38%.
Диагностика
Эхокардиография является основным методом диагностики НМЛЖ, позволяющим визуализировать все структуры сердца, а также проводить количественную оценку функционального состояния миокарда. Для правильной трактовки изменений при НМЛЖ прежде всего необходимо знание врожденных пороков сердца и эхокардиографических диагностических критериев НМЛЖ, так как диагноз НМЛЖ в первую очередь ставится на основании данных ЭХОКГ.
По данным патологоанатомических исследований, чрезмерная трабекулярность выявляется в 68% нормальных сердец. Трабекуляция считается патологической при наличии более трех видимых трабекул, располагающихся от верхушки сердца к папиллярным мышцам, однако подобную картину можно наблюдать в 4% нормальных сердец.
Так как разграничение компактного и некомпактного миокарда в конце диастолы представляется сложной задачей. Большинство авторов предлагают использовать данные E. Oechslin и соавт., которыми выделены следующие диагностические критерии НМЛЖ:

1) отсутствие сопутствующей патологии сердца, приводящей к изменению структуры миокарда;

2) выявление двухслойной структуры утолщенной стенки левого желудочка – компактного эпикардиального и некомпактного эндокардиального;

3) наличие многочисленных чрезмерных выступающих трабекул с глубокими межтрабекулярными пространствами;

4) выявление межтрабекулярной прерывистости при цветовом  доплеровском исследовании сердца.

Диагноз НМЛЖ ставится при отношении N/C≥2, где N – некомпактный, С – компактный слой левого желудочка. Расчет отношения некомпактного слоя к компактному производится в конце систолы из парастернального доступа по короткой оси. Однако следует помнить о том, что повышенная трабекуляция может наблюдаться при дилатационной кардиомиопатии, а также у больных с вторичной гипертрофией левого желудочка при артериальной гипертонии, с отношением  N/C 0,8 и 1,1.
Дифференциальный диагноз
НМЛЖ следует дифференцировать с:

· дилатационной, клапанной и гипертрофической кардиомиопатией;

· тромбозом левого желудочка;

· добавочными трабекулами, аномально расположенными хордами;

· персистирующими синусоидами при аномальном отхождении левой коронарной артерии от легочного ствола, атрезией легочной артерии при интактной межжелудочковой перегородке;

· опухолями сердца.

Лечение
В связи с тем, что этиология и патогенез НМЛЖ окончательно не изучены, лечение этого заболевания до настоящего времени остается неспецифичным и симптоматическим. Оно базируется на коррекции и профилактике трех его основных клинических проявлений: сердечной недостаточности, аритмий и эмболических осложнений.
При лечении сердечной недостаточности следует придерживаться тех же принципов, что и при лечении ХСН другой этиологии. В работе M.Toyono и соавт. показано, что применение β-адреноблокатора карведилола улучшает диастолическую и систолическую функцию левого желудочка у больных с НМЛЖ, уменьшает степень гипертрофии и выраженность трабекуляции, что улучшает прогноз и качество жизни больных.
У больных с различными видами аритмий, которые могут быть причиной внезапной смерти и эмболических осложнений, необходимы ежегодное проведение суточного мониторирования ЭКГ, назначение антиаритмической терапии, имплантация кардиовертера-дефибриллятора.

Антикоагулянтная  терапия показана всем больным с установленным диагнозом НМЛЖ, так как наличие патологической трабекулярности и глубоких межтрабекулярных пространств предрасполагает к внутрижелудочковому тромбозу.
Трансплантация сердца показана больным с НМЛЖ при прогрессирующей, рефрактерной к лечению сердечной недостаточности. В настоящее время имеется описание 6 больных с НМЛЖ, которым была произведена трансплантация сердца.

Поскольку НМЛЖ является малоизученной, редкой врожденной патологией и его диагностика представляет определенные трудности, данных о прогнозе больным с этой патологией и смертности очень мало. Однако с каждым годом интерес к данной патологии развития миокарда желудочков повышается, в настоящее время известен ряд исследований, в которых приведены результаты длительных наблюдений за больными.
Заключение
НМЛЖ является редкой, недостаточно изученной врожденной кардиомиопатией и представляет актуальную медицинскую диагностическую проблему как для зарубежных, так и для отечественных врачей. До сих пор до конца не изучены все генетические аспекты данного заболевания. Симптомы заболевания неспецифичны и иногда проявляются только с возрастом. Единственным в настоящее время «золотым стандартом» в диагностике НМЛЖ является ЭХОКГ, диагностические критерии которой помогают поставить диагноз.
Профилактика внезапной сердечной смерти:
РЕКОМЕНДАЦИИ ЕВРОПЕЙСКОГО ОБЩЕСТВА КАРДИОЛОГИИ (2003 г.)

Группа экспертов по ВСС Европейского Общества Кардиологии выработала рекомендации по снижению ВСС. Рекомендации приведены в таблице и разделены на категории следующим образом:
Таблица 5

	Класс I
	Доказано и/или имеется общее согласие, что предложенное лечение применимо, полезно и эффективно

	Класс II
	Противоречивые доказательства и/или расхождение мнений о пользе/эффективности лечения

	Класс II a
	Преобладают доказательства/мнения, подтверждающие пользу/эффективность

	Класс II b
	Польза/эффективность меньше подтвержденная доказательствами/мнениями


В рекомендациях термины «первичная» и «вторичная» профилактика используются обычно в контексте желудочковой аритмий. Терапия, назначаемая с целью предотвращения возникновения желудочковой  аритмии у пациентов, которые еще не переносили угрожающих жизни желудочковых нарушений ритма, но у которых риск возникновения таких аритмий велик, обычно описывают как «первичную» профилактику. Подобная профилактическая терапия, рекомендуемая пациентам, которые уже переносили остановку кровообращения или желудочковую тахикардию, сопровождавшуюся обмороком или гипотензией, известна как «вторичная» профилактика.
Таблица 6
Общие факторы риска внезапной сердечной смерти

	Немодифицируемые

 Факторы Риска
	Модифицируемые 

Факторы Риска

	Возраст
	Курение

	Мужской пол
	Гипертензия

	Семейный анамнез коронарной болезни сердца
	Повышенный уровень холестерина ЛНП

	Наследственные факторы
	Сахарный диабет

	
	Ожирение


Первичная и вторичная профилактика ВСС у пациентов, 

перенесших инфаркт миокарда
Большинство ВСС происходят у пациентов, перенесших ИМ. У постинфарктных пациен​тов первичная медикаментозная профилактика осуществляется с помощью бета-блокаторов, аспирина, ингибиторов АПФ и липид-снижающих препаратов, а у перенесших документально подтвержденную ЖТ или ФЖ методами первого выбора являются имп​лантируемый дефибриллятор (ИКД) или амиодарон , а в избранных случаях абляция или хирургия. У пациентов, перенесших ИМ с ФВ < 30%, у больных с ФВ < 40% (< 35%) и клинической неустойчивой ЖТ+ индуцируемой ЖТ в качестве терапии рекомендован ИКД. ИКД показан выжившим после ФЖ и пациентов с гемодинамически непереносимы​ми ЖТ (вторичная профилактика ВСС). 
Таблица 7
Первичная профилактика у больных, 

перенесших ИМ с/без НК

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Перенесшие ИМ
	· Бета-блокаторы

· Ингибиторы АПФ

· Липид-снижающие препараты

· Аспирин
	· ПНЖК

· (ЭПК + ДГК)

· Амиодарон
	

	МИ + дисфункция ЛЖ
	· Бета-блокаторы

· Ингибиторы АПФ

· Блокаторы рец. альдостерона
	· Амиодарон

· ИКД (если ФВ < 30%)
	

	Гемодинамически переносимая ЖТу
	
	· Амиодарон

· Бета-блокаторы

· 
	· ИКД

· Абляция

· Хирургия

	ФВ < 40% (< 35%) + cпонтанная ЖТну + ЖТу, индуцируемая при ПЭС
	· ИКД
	
	


ЛЖ – левый желудочек; ЖТну – неустойчивая желудочковая тахикардия; ЖТу – устойчивая желудочковая тахикардия; ПНЖК – полиненасыщенные жирные кислоты; ФВ – фракция выброса; ЭПК – эйкозопентайеновая кислота; ДГК – докозогексайеновая кислота; ПЭС – программируемая электростимуляция.
Таблица 8

Вторичная профилактика у больных, 

перенесших ИМ с/без НК

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	ФЖ
	· ИКД
	
	

	Гемодинамически непереносимая ЖТу
	· ИКД
	· Амиодарон

· Бета-блокаторы
	


Кардиомиопатии
Гипертрофическая кардиомиопатия

ГКМ - сравнительно частое заболевание сердца (распространенность среди взрослых 1:500), при котором внезапная смерть является самым тяжелым исходом, возможным на протяжении всей жизни, но особенно - у молодых бессимптомных пациентов. Имплан​тация ИКД для профилактики ВСС больше всего показана пациентам, перенесшим оста​новку кровообращения (вторичная профилактика), но профилактическое применение ИКД обосновано и у людей с двумя и более факторами риска.

Таблица 9

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМ)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ЖТу

· ФЖ
	· Семейный анамнез ВСС

· Обмороки

· ГЛЖ (перегородка > 3 мм)

· ЖТну

· Гипот. НСТ
	· Мутации высокого риска

	Первичная профилактика
	
	· ИКД
	· Амиодарон

	Вторичная профилактика
	· ИКД
	
	


ФЖ – фибрилляция желудочков; ЖТу – устойчивая желудочковая тахикардия; ВСС – внезапная сердечная смерть; ГЛЖ – гипертрофия левого желудочка; ЖТну – неустойчивая желудочковая тахикардия;  Гипот. НСТ – гипотоническая реакция на нагрузочный стресс-тест.
Аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия

АПЖК является одной из наиболее значимых причин ВСС в пре-коронарной возрастной груп​пе. Хотя предсказующие маркеры ВСС все еще не были установлены в больших проспектив​ных исследованиях, ВСС чаще отмечается у пациентов с выраженным поражением правого желудочка и у пациентов с вовлечением левого желудочка. У пациентов, реанимированных после ВСС (вторичная профилактика), у пациентов с устойчивой желудочковой тахикардией, не реагирующей на медикаментозную антиаритмическую терапию, а также у пациентов вы​сокого риска с желудочковой тахикардией, оптимальной терапией является ИКД.

Таблица 10

Аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия (АПЖК)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	
	· ЖТу/ФЖ

· Дилятация  ПЖ

· Дисфункция ПЖ

· Индуцибельность при ПЭС
	· Семейный анамнез ВСС

· ПП+ПЖдисф

· ЖТ

· Индуцибельность при ПЭС

	Первичная профилактика
	
	· ИКД
	· Антиаритмические препараты

	Вторичная профилактика
	· ИКД
	
	


ЖТу – устойчивая желудочковая тахикардия; ФЖ – фибрилляция желудочков; ПЖ – правый желудочек; ПП – поздние потенциалы; ПЭС – программируемая электростимуляция.
Дилатационная кардиомиопатия

ВСС является наиболее частой причиной смерти при ДКМП, особенно при невысоком функциональном классе. Фракция выброса (ФВ) неоднократно указывалась в качестве лучшего предиктора исхода, как в отношении ВСС, так и в отношении смерти от сердеч​ной недостаточности; наличие синкопальных эпизодов является другим точным инди​катором риска ВСС. Общие терапевтические подходы, нацеленные на снижение риска ВСС у больных с ДКМП, включают ингибиторы АПФ, бета-блокаторы, антагонисты альдостерона, в то время как амиодарон и ИКД используются в более специфичных обстоя​тельствах. В некоторых исследованиях изучалась роль неантиаритмических препаратов у больных ДКМП и общепринято (но не доказано), что фармакотерапия, применяемая у постинфарктных пациентов с прогрессирующей сердечной недостаточностью, одинако​во эффективна у больных с ДКМП. Применение ИКД в качестве вторичной профилакти​ки представляется обоснованным, в то время как первичная профилактика с помощью ИКД рекомендуется только пациентам высокого риска.

Таблица 11

Дилатационая кардиомиопатия (ДКМП)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ЖТу

· ЖФ
	· Обмороки
	· ↑ФВ

· ЖТну

	Первичная профилактика
	· ИАПФ

· Бета-блокаторы
	· Блокаторы рецепторов альдостерона
	· Амиодарон

· ИКД

	Вторичная профилактика
	· ИКД

· ИАПФ

· Бета-блокаторы
	· Блокаторы рецепторов альдостерона
	· Амиодарон


ФЖ – фибрилляция желудочков; ЖТу – устойчивая желудочковая тахикардия; ФВ – фракция выброса; ЖТну – неустойчивая желудочковая тахикардия.  
Генетические нарушения ионных каналов
Синдром удлиненного Q-T

Синдром удлиненного Q-T ассоциируется с высоким риском ВСС. Оценка риска основывается прежде всего на истории синкопальных эпизодов, тахикардии Torsades de Pointe (TdP) или остановки кровообращения. Первичная профилактика внезапной сердечной смер​ти основана прежде всего на терапии бета-блокаторами. ИКД рекомендованы для вто​ричной профилактики, а также у пациентов, отмечающих кардиальные события на фоне максимальной дозы бета-блокатора.

Таблица 12

Синдром удлиненного Q-T (CУQ-T)

	Условия
	Класс I
	Класс IIа
	Класс IIb

	Оценка риска
	· TdP/ФЖ/ОК

· Синкопы

· JLN
· CУQ-T
	· Q-Tс > 600 мс

· КС в детстве

· Послеродовой синдром + АВ блок

· ТВА

· Женский пол
	· Семейный анамнез ВСС

· ↑ дисперсии Q-T

	Первичная профилактика
	· Избегать препаратов, удлиняющих Q-T
· Избегать спортивных занятий

· Бета-блокаторы
	
	· ЛКСД

· Кардиостимулятор

	Вторичная профилактика
	· ИКД + бета-блокаторы + избегать препаратов, удлиняющих Q-T
· Избегать спортивных занятий
	
	


TdP – Torsades de Pointe; ФЖ – фибрилляция желудочков; ОК – остановка кровообращения;  JLN – синдром Jervell  и Lange Nielsen; КС – кардиальные события; ТВА – макроскопические альтернирующие волны Т; ЛКСД – левосторонняя кардиальная симпатическая денервация.
Синдром Бругада

Диагноз синдрома Бругада устанавливается в случае наличия спонтанного или индуци​рованного подъема сегмента ST в отведениях V1-V3 в сочетании с блокадой правой ножки пучка Гиса или без нее. Оценка риска зависит от тяжести заболевания, а роль программи​руемой электростимуляции для выявления пациентов высокого риска служит предметом обсуждений. У выживших после остановки кровообращения рекомендуется имплантация ИКД, профилактическое применение ИКД у пациентов высокого риска обоснована, но этот подход ограничивается недостатком доказанных индикаторов риска.
Таблица 13

Синдром Бругада (СБ)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ФЖ-ЖТ
	· Обмороки 

· Сем.ан. ВСС
	· Индуцируемость Жту-ФЖ

	Первичная профилактика
	· ИКД у больных с обмороками/ЖТ
	
	· ИКД у бессимптомных пациентов, индуцируемых при ПЭС


	Вторичная профилактика
	· ИКД
	
	


ФЖ – фибрилляция желудочков; ЖТ – желудочковая тахикардия; ПЭС – программируемая электростимуляция.
Заболевания клапанов
Аортальный стеноз

ВСС отмечается примерно у 20% пациентов, смерть которых связываю с аортальным стенозом (АС). В отсутствие кардиальной симптоматики выживаемость хорошая без замены клапанов. Прогностическая значимость разного вида гемодинамического и электрофизиологического тестирования ограничена. Асимптоматические пациенты с гемодинамически значимым АС должны часто и тщательно обследоваться; хирургическое лечение должно быть выполнено, как только у пациента развиваются симптомы АС. У пациентов с отмеченными устойчивыми желудочковыми тахиаритмиями следует рассмотреть возможность имплантации ИКД.
Таблица 14

Аортальный стеноз (АС)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· Обмороки

· Стенокардия 
	· ЖА и индуцируемо-сть при ПЭС

· ↓ толерантности к физическим нагрузкам
	· Выраженность стеноза

	Первичная профилактика
	· Хирургическое лечение
	· Амиодарон
	

	Вторичная профилактика
	· ИКД
	
	


ЖА – желудочковые аритмии; ПЭС – программируемая электростимуляция.
Пролапс митрального клапана

Пролапс митрального клапана (ПМК) обычно имеет доброкачественное течение; его связь с ВСС подозревалась, но не была убедительно продемонстрирована. Большинство случаев ВСС отмечались у пациентов с предшествующими эпизодами остановки крово​обращения или обмороками, семейным анамнезом ВСС в молодом возрасте и избыточными/миксоматозными створками. У выживших после остановки кровообращения сле​дует рассмотреть возможность постановки ИКД.

Таблица 15

Пролапс митрального клапана (ПМК)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ЖТу

· ФЖ
	· Сем. ан. ВСС

· Избыточные /миксоматозные створки
	· Длинный Q-T
· Частые ЖЭ

· Индуцируемость при ПЭС

· Митральная регургитация

· ПП

	Первичная профилактика
	
	
	

	Вторичная профилактика
	· ИКД
	
	


ФЖ – фибрилляция желудочков; ЖТу – устойчивая желудочковая тахикардия; ПЭС – программируемая электростимуляция; ЛЖЭ – левожелудочковые экстрасистолы; ПП – поздние потенциалы.
Аномальное отхождение коронарных артерий

Наиболее часто ВСС отмечается у людей с аномальным отхождением ствола левой коро​нарной артерии от правого коронарного или некоронарного синуса Вальсальвы. Следо​вательно, необходимо уделить особое внимание выявлению молодых людей с болями в груди, напоминающими стенокардию. Наиболее рациональным лечением у пациентов с высоким риском ВСС представляется хирургическое вмешательство.
Таблица 16

Аномальное отхождение коронарных артерий (АОКА)

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ФЖ
	Молодые пациенты со

· Стенокардией

· Положительным нагрузочным тестом
	

	Первичная профилактика
	· Хирургическое лечение
	
	


	Вторичная профилактика
	· Хирургическое лечение
	
	


Миокардиальные мостики

Долгосрочный прогноз пациентов с изолированными миокардиальными мостиками представляется благоприятным, но в некоторых случаях они могут вызывать желудоч​ковые тахиаритмии и ВСС. У пациентов с симптоматикой для характеристики миокардиальных мостиков можно использовать количественную коронарную ангиографию, доплеровский анализ кровотока и внутрисосудистое ультразвуковое обследование. В качестве лечения возможен прием бета-блокаторов, хирургическое лечение, ангиоплас​тика или стентирование.
Таблица 17

Миокардиальные  мостики

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	· ФЖ

· Симптоматическая ЖТ
	· Ишемия миокарда


	

	Первичная профилактика
	· Хирургическое лечение у пациентов с ишемией
	· Бета-блокаторы
	

	Вторичная профилактика
	· Хирургическое лечение у пациентов с ишемией
	
	


ФЖ – фибрилляция желудочков; Симптоматическая ЖТ – желудочковая тахикардия с симптоматикой.
Синдром Вольффа-Паркинсона-Уайта

У пациентов с синдромом Вольффа-Паркинсона-Уайта (ВПУ) исследования по естест​венному течению заболевания сообщают о частоте ВСС 0,10% /год в связи с переходом фибрилляции предсердий с быстрым желудочковым ответом в фибрилляцию желудоч​ков. Пациенты, выжившие после ВСС, обычно имеют клиническую симптоматику, корот​кие (<250 мс) интервалы RR при фибрилляции предсердий, множественные дополни​тельные пути проведения заднеперегородочной локализации. Электрофизиологические исследования с индукцией фибрилляции предсердий и определением интервалов RR между предвозбужденными комплексами QRS имеет высокую чувствительность, но ог​раниченные специфичность и положительную предсказательую ценность. Пациентам с высоким риском ВСС рекомендована катетерная абляция дополнительных путей прове​дения, особенно у реанимированных пациентов после фибрилляции желудочков или у пациентов с фибрилляцией предсердий и быстрым желудочковым ответом.

Таблица 18

Синдром Вольффа-Паркинсона-Уайта

	Условия
	Класс I
	Класс II а
	Класс II b

	Оценка риска
	
	· < 250 мс ПЦ ФП

· < 270 мс ант. РП ДП

· Множественные ДП
	· Исчезно-вение предвозбу-ждения после аймалина

	Первичная профилактика
	· Абляция при ФП в сочетании с быстрым проведением через ДП
	Абляция у асимптоматичных пациентов

· Семейный анамнез ВСС

· спортсменов
	· Амиодарон, Ia, Ic AA препаратов

	Вторичная профилактика
	· Абляция
	
	


ПЦ ФП – продолжительность цикла при фибрилляции предсердий; ант. РП – антеградный рефрактерный период; ДП – дополнительные пути проведения; АА – антиаритмический. 
Брадиаритмии
Подсчитано, что 15-20% ВСС могут быть вызваны брадиаритмиями. Атриовентрикулярная блокада и нарушения внутрижелудочкового проведения являются факторами риска в отношении смерти от брадиаритмии, однако, при наличии структурного повреждения сердца, они также предрасполагают к развитию тахиаритмий. Кардиостимуляция является лечением выбора у пациентов высокого риска с брадиаритмиями: она улучшает симптоматику и может снижать смертность.
Внебольничная реанимация

Выживаемость после остановки кровообращения (ОК) варьирует от менее, чем 5% до 60%, в зависимости от обстоятельств ОК (т.е. кардиальной этиологии или нет, наличие или отсутствие очевидцев, ФЖ или нет). Результаты сердечно-легочной реанимации (СЛР) зависят не только от усилий при реанимации, но и от  обстоятельств перед проведением СЛР. Общепризнанно, что единственной наиболее важной детерминантной выживаемости после ОК является время до электродефибрилляции. Внедрение автоматических внешних дефибрилляторов позволило менее тренированным пользователям осуществлять электрические разряды в случаях внегоспитальной ФЖ или ЖТ, часто за много минут до прибытия медицинской бригады. Этот подход также известен как «реанимация первым встречным».
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