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ПЕРЕДОВАЯ

Смерть ребенка, от каких бы причин она ни про-
изошла – трагедия для всех, кто прямо или кос-

венно оказался к ней причастен. Мгновенная смерть 
может случиться в исходе многих тяжелых заболе-
ваний, и в этих случаях говорят о скоропостижной 
смерти. Среди угрожающих жизни состояний, кото-
рые могут привести к скоропостижной ненасиль-
ственной смерти ребенка первого года жизни, ведущее 
место занимают инфекции, протекающие с пораже-
нием органов дыхания. Из причин неинфекционной 
природы лидируют пороки развития. Все эти заболе-
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Особое место в структуре детской смертности занимают случаи внезапной, неожиданной смерти ребенка на фоне относитель-
ного клинического благополучия, т.е. в отсутствие видимых причин. Наиболее часто в основе неожиданно наступившей вне-
больничной смерти ребенка лежит синдром внезапной смерти младенцев (SIDS), который признан одной из ведущих причин
постнатальной младенческой смертности в большинстве экономически развитых стран мира. SIDS остается одной из самых
загадочных проблем медицины. Отсутствие поддающихся идентификации механизмов, лежащих в основе SIDS, привело
к появлению большого числа теорий о механизмах, ответственных за наступление летального исхода при данном синдроме.
Кроме того, в настоящее время среди случаев неожиданной смерти выделяют такую категорию, как внезапная необъяснимая
смерть в детстве (SUDC), которая представляет собой необъяснимую смерть детей в возрасте старше года. Основные кли-
нические особенности SUDC: чаще встречается у мальчиков; смерть происходит в ночное время, жертвы обнаруживаются
ранним утром в положении на животе лицом вниз; в клиническом симптомокомплексе при жизни у детей часто встречаются
судороги, в том числе фебрильные. Ряд авторов обратили внимание, что в некоторых случаях смерть от SUDC напоминает
синдром внезапной смерти при эпилепсии (SUDEP), который служит основной причиной летальности при эпилепсии. Пока-
зано, что SUDEP – одна из форм каналопатий, характерных для детей раннего возраста и ассоциированных с высоким
риском внезапной смерти. Механизмы танатогенеза при SUDEP остаются неизвестными.
SIDS, SUDC и SUDEP представляют собой ряд фатальных синдромов, объединенных мультифакторными
патофизиологическими механизмами, причины развития которых до конца не исследованы. По сути данные синдромы
представляют собой катастрофическую мультисистемную недостаточность, которая обусловлена крайне неблагоприятным
сочетанием вегетативных, респираторных и кардиогенных нарушений.
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Для цитирования: Кравцова Л.А. SIDS, SUDC и SUDEP – разные маски одной большой загадки? Рос вестн перинатол и педиатр 2021; 
66:(5): 10–14. DOI: 10.21508/1027–4065–2021–66–5–10–14

The cases of sudden, unexpected child death against the background of relative clinical well-being, i.e., in the absence of apparent
reasons take a special place in the structure of infant mortality. Sudden Infant Death Syndrome (SIDS), which is recognized as one
of the leading causes of postnatal infant mortality in most developed countries, is the most common cause of unexpected out-of-
hospital death of a child. Today SIDS remains one of the most mysterious problems in medicine. The lack of identifiable mechanisms
causing SIDS has led to a large number of theories about the mechanisms responsible for death due to this syndrome.
Also, sudden unexplained death in childhood (SUDC), which is the unexplained death of children over one- year-old, is currently
distinguished among cases of unexpected death. The main clinical features of SUDC include: more common in boys; death occurs at
night time, children are found in the early morning in a prone position, face down; children often have convulsions, including febrile
ones in the clinical symptom complex during life. Several authors have noted that in some cases, the death due to SUDC resembles
Sudden Death in Epilepsy (SUDEP), which is the leading cause of death in epilepsy. To date, it has already been shown that SUDEP
is one of the forms of canalopathies characteristic of young children and it is associated with a high risk of sudden death. The mech-
anisms of thanatogenesis in SUDEP remain unknown.
SIDS, SUDC, and SUDEP are a series of fatal syndromes united by multifactorial pathophysiological mechanisms, the causes
of which are not fully understood. In fact, these syndromes represent a catastrophic multisystem failure, which is caused by an
extremely unfavorable combination of autonomic, respiratory and cardiogenic disorders.
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вания клинически и патологоанатомически имеют 
характерные критерии диагностики. Особое место 
в структуре смертности занимают случаи внезапной, 
неожиданной смерти ребенка на фоне относительного 
клинического благополучия, т.е. в отсутствие види-
мых причин. При этом в большинстве случаев смерть 
наступает ночью, и родители обнаруживают ребенка 
мертвым в ранние утренние часы. Как правило, отсут-
ствуют признаки какого-либо заболевания, способ-
ного повлечь наступление летального исхода, а после-
дующая аутопсия не позволяет достоверно установить 
причину смерти.

Ежегодно государственная статистика большин-
ства стран фиксирует случаи внезапной смерти детей 
раннего возраста, когда отсутствуют данные анамнеза 
и патоморфологические изменения по результа-
там аутопсии, позволяющие убедительно объяснить 
наступление летального исхода. Внезапная необъ-
яснимая смерть в педиатрии (SUDP – сокр. от англ. 
sudden unexplained death in pediatrics) – объединен-
ный термин для обозначения внезапной смерти детей 
в возрасте до 4 лет, причины которой остаются невы-
ясненными после тщательной аутопсии, исследова-
ния обстоятельств смерти и соответствующей меди-
цинской документации [1].

Наиболее часто причиной неожиданно наступив-
шей внебольничной смерти ребенка служит синдром 
внезапной смерти младенцев – SIDS. Синдром вне-
запной смерти младенцев признан одной из ведущих 
причин постнатальной младенческой смертности 
в большинстве экономически развитых стран мира, 
занимая третье место после смерти от врожденных 
пороков развития и перинатальных причин.

В настоящее время в классификации неожидан-
ной ненасильственной смерти детей раннего возраста 
помимо SIDS выделяют еще несколько категорий. 
Термином SUDI (Sudden unexpected death in infancy) 
обозначают случаи внезапной и неожиданной смерти 
младенцев, которые не подпадают под катего-
рию SIDS. Смерть классифицируется как SUDI, если 
она происходит между 7-м и 365-м полными днями 
жизни и соответствует следующим критериям:

– смерть, которая наступила неожиданно и оста-
лась необъясненной по результатам аутопсии;

– смертельные случаи во время острого заболева-
ния, которое не было признано опасным для жизни;

– смертельные случаи из-за острого заболевания 
продолжительностью менее 24 ч у ранее здорового 
младенца (или смерть после этого, если жизнь была 
продлена только благодаря интенсивной медицин-
ской помощи);

– смерть от ранее существовавших скрытых 
состояний;

– смертельные случаи от любой формы несчаст-
ного случая, травмы или отравления.

Все классифицируемые в категории SUDI случаи 
могут быть оценены в степени от I до III в зависи-

мости от достоверности, с которой причина смерти 
может быть установлена [2].

Кроме того, в настоящее время среди случаев 
неожиданной смерти выделяют такую категорию, 
как SUDC (сокр. от англ. sudden unexplained death 
in children), которая представляет собой необъяснимую 
смерть детей в возрасте старше года [3]. SUDC, в отли-
чие от SIDS и SUDI, – гораздо более редкое явление 
(от 1,0 до 1,4 случая смерти на 100 тыс. детей) и наибо-
лее часто встречается у детей в возрасте 1–4 лет.

Между SIDS и SUDC существует 2 основных 
различия. Во-первых, SIDS в детской популяции 
встречается гораздо чаще, составляя в среднем 38,7 
смерти на 100 тыс. живорожденных, в то время 
как показатель SUDC колеблется от 1,0 до 2,0 смерти 
на 100 тыс. населения, составляя в среднем всего 
1,4–1,8 на 100 тыс. живорожденных. Во-вторых, 
жертвами SIDS становятся дети в возрасте до 1 года, 
в то время как SUDC характерен для детей старше 
1 года, при этом максимально часто встречается 
у детей в возрасте 1–4 лет.

Малоизученную, но крайне важную проблему 
педиатрии представляет собой синдром внезапной 
смерти при эпилепсии SUDEP (сокр. от англ. sudden 
unexpected death in epilepsy). SUDEP служит основной 
причиной летальности при эпилепсии, обусловливая 
от 10 до 50% всех летальных случаев, и ее частота 
в 2–3 раза превышает частоту развития синдрома 
внезапной смерти в общей популяции [4]. В настоя-
щее время механизмы танатогенеза при SUDEP оста-
ются неизвестными.

SIDS – гипотезы и механизмы танатогенеза

Первая известная аутопсия случая смерти от SIDS 
была выполнена Самуэлем Ферном и опубликована 
в журнале «Lancet» в 1834 г. В коротких комментариях 
к статье автор задает вопрос: «Что же стало причиной 
смерти на самом деле?» Спустя почти 200 лет на этот 
вопрос по-прежнему нет ответа. Изучение причин 
и механизмов SIDS составляет цель огромного коли-
чества исследований, более 10 тыс. научных статей 
опубликовано по данной тематике, но SIDS оста-
ется одной из самых загадочных проблем медицины. 
Отсутствие поддающихся идентификации механиз-
мов, лежащих в основе SIDS, привело к появлению 
большого числа теорий о механизмах, ответствен-
ных за наступление летального исхода при данном 
синдроме.

Гипотезы развития SIDS. К наиболее обоснован-
ным гипотезам развития SIDS относятся врожденные 
дефекты метаболизма, гипотеза иммунологической 
некомпетентности, серотонинергическая дисфунк-
ция, нейротрансмиттерные нарушения, кардиоген-
ные механизмы. В настоящее время появились дан-
ные, свидетельствующие, что в основе патогенеза 
синдрома внезапной смерти младенцев лежат генети-
ческие механизмы.
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К врожденным дефектам метаболизма относится 
в первую очередь дефицит среднецепочечной ацил-
коэнзим А дегидрогеназы. При иммунологической 
некомпетентности генетические механизмы син-
дрома внезапной смерти младенцев опосредуются 
через систему цитокинов, играющих важную роль 
в иммунной системе, регулируя как интенсивность, 
так и продолжительность иммунного ответа [5]. Серо-
тонинергическая дисфункция определяется генети-
ческими мутациями или полиморфизмами в области 
промоторной области гена – транспортера серото-
нина, что приводит к нарушению регуляции серото-
нина и синдрому внезапной смерти младенцев [6].

Существуют сообщения об измененных уровнях 
нейротрансмиттеров, в первую очередь факторов 
роста (цитокинов, нейропептидов) и повреждениях 
в рецепторных системах (катехоламинергических, 
холинергических и серотонинергических), располо-
женных в области ствола головного мозга. Показано, 
что экспрессия нейротрансмиттеров может зави-
сеть от таких факторов, как курение матери во время 
беременности [7].

Кардиогенные механизмы SIDS подразумевают 
наличие первичных электрических заболеваний 
сердца, сопряженных с высоким риском развития 
угрожающих жизни аритмий и внезапной смерти. 
К первичным электрическим заболеваниям сердца, 
способным вызвать внезапную смерть, относятся 
синдром удлиненного интервала Q–T, синдром 
Бругада, катехоламинергическая полиморфная желу-
дочковая тахикардия, синдром короткого Q–T, гене-
тически детерминированные каналопатии, струк-
турные заболевания сердца. При новообразованных 
(ранее неизвестных) мутациях в определенных генах 
возможно развитие угрожающих жизни нарушений 
ритма, способных повлечь смерть.

В 1994 г. J.J. Filiano и H.C. Kinney [8] предложили 
модель «тройного риска», согласно которой ряд 
факторов, взаимодействуя друг с другом, обуслов-
ливает повышенную уязвимость к SIDS: крити-
ческий период развития, базовая уязвимость мла-
денца и экзогенные стрессоры. В настоящее время 
модель «тройного риска» продемонстрировала свою 
эффективность, выдержав испытание временем, 
и послужила основой интеграции лабораторных, 
клинических и эпидемиологических исследований 
в области SIDS.

SUDC – история, теории и факты

Изучение проблемы SUDC началось в 80-х годах 
прошлого века. В 1982 г. N. Molander опубликовал 
свой обзор, в котором проанализировал 389 случаев 
внезапной неожиданной смерти детей и подростков 
(возраст до 20 лет), из них 4 случая смерти остались 
необъясненными, что составило 0,007 на 1000 живо-
рожденных [9]. В 1985 г. D.R. Neuspiel и L.H. Kuller 
проанализировали протоколы судебно-медицинской 

экспертизы 207 случаев неожиданного наступления 
смерти в возрасте от 1 до 21 года. Из 62 случаев смерти 
в возрасте 1–4 года 15 случаев остались необъяснен-
ными [10]. В 1987 г. D.P. Southall и соавт. [11] опуб-
ликовали свое исследование когорты из 9856 младен-
цев, которую они наблюдали с момента рождения. 
Из этих детей 15 умерли в возрасте от 1 до 5 лет, из них 
5 случаев смерти остались необъясненными после 
полного патологоанатомического исследования.

В 2005 г. H. Krous и соавт. [12] впервые предста-
вили рабочее определение SUDC, согласно кото-
рому под синдромом необъяснимой смерти в детстве 
понимают внезапную, неожиданную смерть ребенка 
в возрасте старше года, причина которой остается 
необъясненной после тщательного исследования, 
включающего полную аутопсию с лабораторными 
тестами, изучение истории развития и обстоятельств 
смерти. В 2007 г. опубликованы наблюдения невро-
лога H.C. Kinney, которая проанализировала прото-
колы аутопсии 5 детей, умерших внезапно в возрасте 
1–5 лет, и обнаружила у них значительную асимме-
трию и разнообразные микродисгенетические анома-
лии в гиппокампе [13]. Автор сделала вывод о потен-
циальной связи микродисгенетического гиппокампа 
с внезапной смертью во время сна [13].

В 2011 г. исследователи из Новой Зеландии опуб-
ликовали результаты проспективного популяцион-
ного исследования, выполненного на основании 
анализа общенационального молекулярно-генетиче-
ского протокола, проводимого в случаях внезапной 
необъяснимой смерти людей в возрасте от 1 до 40 лет 
с неустановленной причиной смерти по результатам 
стандартной аутопсии. Генетическое исследование 
продемонстрировало, что 15% смертей были вызваны 
синдромом удлиненного интервала Q–T; еще у 15% 
наиболее вероятной причиной смерти были струк-
турные заболевания сердца, в частности аритмоген-
ная дисплазия правого желудочка; у 4 детей в возра-
сте 1–5 лет причина смерти не была установлена [14].

В июне 2012 г. C.M. McGarvey и соавт. [15] опуб-
ликовали обзор по SUDC, в котором были представ-
лены основные клинические особенности синдрома: 
чаще встречается у мальчиков; смерть происходит 
в ночное время, жертвы обнаруживаются ранним 
утром в положении на животе лицом вниз; в кли-
ническом симптомокомплексе при жизни у детей 
часто встречаются судороги, в том числе фебриль-
ные. При этом курение матери не ассоциировалось 
с повышенным риском смерти от данного синдрома, 
в отличие от SIDS.

В связи с появлением данных о сочетании SUDC 
с судорогами, исследователей заинтересовал вопрос 
о связи SUDC с другим синдромом – SUDEP, который 
представляет собой внезапную смерть при эпилепсии. 
Ряд авторов обратили внимание, что в некоторых слу-
чаев смерть от SUDC напоминает SUDEP. Показано, 
что SUDEP представляет одну из форм каналопатий, 
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характерных для детей раннего возраста и ассоцииро-
ванных с высоким риском внезапной смерти.

В 2012–2016 гг. исследователями была предпри-
нята попытка систематизировать имеющиеся данные 
по SUDC. Были проанализированы все собранные 
за период исследования данные о патологических, 
фенотипических и социально-экономических мар-
керах синдрома. Наиболее важные выводы заклю-
чались в статистически достоверной связи SUDC 
с личным и/или семейным судорожным анамнезом 
и наступлением смерти во сне. Наиболее частой нев-
рологической находкой было обнаружение аномалии 
гиппокампа (почти в 50% случаев), что послужило 
основанием для выделения понятия «мальформа-
ция гиппокампа» как важного признака внезапной 
смерти [16]. В результате анализа некоторые случаи 
смерти, похожие на SUDC, были верифицированы 
как смерть от SUDEP.

Накопление данных привело к тому, что в городе 
Сан-Диего (США) на базе детской больницы Рэди 
появился исследовательский проект SUDC. Целью 
будущих исследований является предотвращение 
трагической детской смерти, в том числе путем ран-
него выявления генетических дефектов при молеку-
лярно-генетическом скрининге.

SUDEP – факты и предположения

Синдром внезапной смерти при эпилепсии 
(SUDEP) определяется как «внезапная, неожидан-
ная, при свидетелях или без них, не травматическая 
и не связанная с утоплением смерть пациента с эпи-
лепсией, последовавшая после доказанного приступа 
или без него, исключая документированный эпилеп-
тический статус, и в случае, если данные посмертного 
вскрытия не подтверждают токсической этиологии 
и не находят анатомической причины смерти» [17]. 
К наиболее часто упоминаемым в исследованиях 
факторам риска развития SUDEP относятся начало 
эпилепсии в раннем детском возрасте, высокая 
частота эпилептических приступов, фармако-
резистентность, умственная отсталость. Совокуп-
ность всех этих факторов риска SUDEP характерна 
для особой группы тяжелых эпилепсий детства – 
эпилептических энцефалопатий. Многие случаи, 
соответствующие критериям диагноза данных тяже-
лых состояний, генетически детерминированы. 
Известно, что при эпилептических энцефалопатиях 
существует более высокий риск летального исхода, 
чем в общей популяции пациентов с эпилепсией. 
Показано, что существуют общие «нейрокардиаль-
ные» гены, одновременно и вызывающие эпилеп-
сию, и угрожающие жизни нарушения ритма сердца. 
Чаще всего «нейрокардиальные» гены ответственны 
за функции ионных каналов – натриевых, калиевых 
и др. В качестве кардиальных генов – потенциальных 
биомаркеров SUDEP приводятся такие, как KCNQ1,
KCNH2, SCN5A и RYR2 [18]. Считается, что 30–40% 

пациентов с эпилепсией имеют первичные электри-
ческие заболевания сердца, в первую очередь син-
дром удлиненного интервала Q–T, и, наоборот, около 
30% пациентов с синдромом удлиненного интервала 
Q–T страдают эпилептическими приступами.

Наиболее изучены эпилептические энцефало-
патии, вызванные дефектом функционирования 
натриевых каналов, и наиболее известным предста-
вителем этого семейства нарушений является син-
дром Драве. Синдром Драве (патология натриевых 
каналов, ранее называвшийся тяжелой миоклониче-
ской эпилепсией раннего детского возраста) в 70% 
всех случаев вызывается мутациями в гене SCN1A,
реже отмечаются мутации в генах SCN2A и SCN1B. 
Показано, что при синдроме Драве риск развития 
SUDEP в 40 раз превышает таковой в общей популя-
ции детей с эпилепсией [19].

Генетические причинно-следственные связи все-
гда сложны. Генетические факторы SUDEP, скорее 
всего, обусловлены сложными взаимодействиями 
разных генов.

Имеются убедительные данные о хронической 
дисфункции вегетативной нервной системы у паци-
ентов с фармакорезистентной и длительно текущей 
эпилепсией [20]. Частым следствием дисфункции 
вегетативной нервной системы у детей являются арит-
мии сердца, которые развиваются за счет нарушения 
координации центров вегетативного контроля сердца 
головным мозгом. Ряд исследований продемонстри-
ровали тесную связь SUDEP с серьезными наруше-
ниями вегетативного контроля таких жизненно важ-
ных функций, как дыхание и сердцебиение.

Биомаркером вегетативного контроля сердечной 
деятельности служит вариабельность ритма сердца. 
Показано, что у больных с синдромом Драве и дру-
гими формами тяжелой резистентной эпилепсии ста-
тистически значимо снижены показатели временного 
анализа вариабельности ритма сердца (SDNN-24, 
SDNN-index, SDANN-index, RMSSD and pNN50), 
что отражает снижение вегетативного контроля дея-
тельности и автономизацию ритма сердца, предрас-
полагающую к развитию аритмий, в том числе угро-
жающих жизни [21].

К основным видам приступных и послепри-
ступных аритмий относятся тахикардия, бради-
кардия, асистолия, атриовентрикулярная блокада, 
трепетание/фибрилляция предсердий, фибрилля-
ция желудочков. Прогностическая значимость этих 
нарушений ритма довольна вариабельна. Самые 
распространенные приступные и послеприступные 
аритмии, такие как синусовая тахикардия и бради-
кардия, прогностически благоприятны и не ассоции-
руются с риском внезапной смерти. В то же время 
фибрилляция желудочков, возникающая как в при-
ступном, так и в послеприступном периодах, всегда 
носит угрожающий жизни характер и сопряжена 
с высоким риском развития SUDEP [22].



14

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2021; 66:(5)
ROSSIYSKIY VESTNIK PERINATOLOGII I PEDIATRII, 2021; 66:(5)

ПЕРЕДОВАЯ

Заключение

Таким образом, SIDS, SUDC и SUDEP пред-
ставляют собой ряд фатальных синдромов, объеди-
ненных мультифакторными патофизиологическими 
механизмами, причины развития которых до конца 
не исследованы. В последнее время накапливается 
все больше данных, свидетельствующих, что суще-

ствует специфическая генетическая предраспо-
ложенность к потенциальному развитию фатальной 
кардиореспираторной недостаточности, характер-
ной для этих синдромов. По сути, данные синдромы 
представляют собой катастрофическую мульти-
системную недостаточность, которая обусловлена 
крайне неблагоприятным сочетанием вегетативных, 
респираторных и кардиогенных нарушений.
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