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Обследованы 70 детей в возрасте от 7 до 17 лет с гипертрофической кардиомиопатией; среди них у 11 выявлены синкопаль-
ные состояния и у 5 — пресинкопальные. Программа обследования включала: стандартную ЭКГ, допплерэхокардиографию, 
холтеровское мониторирование суточной ЭКГ, пробу с дозированной физической нагрузкой (тредмил-тест по протоколу 
Bruse). Определялись маркеры электрической нестабильности миокарда. Установлено, что синкопальные состояния у детей 
с гипертрофической кардиомиопатией гетерогенны, в большинстве случаев имеют аритмогенное происхождение, возникают 
на фоне тахи- (44%) или брадиаритмий (25%), у 1/

3
 обследуемых вероятен вазовагальный генез. Для детей с синкопальными 

состояниями характерна асимметричная, обструктивная форма кардиомиопатии, при этом часто имеет место комбинация 
гипертрофии левого желудочка с расширением полости левого предсердия. По данным холтеровского мониторирования, 
у пациентов преобладала брадикардия, у 3 детей выявлены паузы сердечного ритма более 2 с, обусловленные атриовент-
рикулярной блокадой 2-й степени (у 1), синдромом слабости синусового узла (у 2). Тахизависимые нарушения сердечного 
ритма отмечены у двух пациентов. Для детей с синкопальными состояниями характерны признаки электрической неста-
бильности миокарда в виде редукции ранней фазы турбулентности ритма сердца, нарушение адаптации интервала QT/RR по 
типу «гиперадаптации». Представлена разработанная тактика ведения детей с синкопальными состояниями, показания для 
имплантации кардиовертердефибриллятора, электрокардиостимулятора, петлевого регистратора электрокардиограммы.

Ключевые слова: дети, подростки, гипертрофическая кардиомиопатия, синкопальные состояния, нарушения сердечного 
ритма и проводимости, электрическая нестабильность миокарда, профилактика внезапной сердечной смерти.

Seventy children aged 7 to 17 years with hypertrophic cardiomyopathy (HCM) were examined; among them there were 11 syncope 
patients and 5 presyncope patients. The screening program included standard electrocardiography (ECG), Doppler echocardiogra-
phy, 24-hour Holter ECG monitoring, and an incremental exercise testing (Bruce treadmill test). The markers of myocardial electri-
cal instability were determined. In the children with HCM, syncope was established to be heterogeneous; it had an arrhythmogenic 
origin and, in most cases, occurred in the presence of tachyarrhythmia (44%) or bradyarrythmia (25%); its vasovagal genesis was 
probable in one third of the examinees. The children with syncope were typified by the asymmetric, obstructive form of HCM, at the 
same time there was most commonly left ventricular hypertrophy concurrent with left atrial enlargement. 24-hour Holter monitor-
ing showed that bradycardia was prevalent in the patients, 3 patients were found to have more than 2-second cardiac rhythm pauses 
caused by second-degree atrioventricular block in 1 case or by sick sinus syndrome in 2. Nonsustained ventricular tachycardia was 
noted in two patients. The children with syncope were typified by the signs of myocardial electrical instability as a reduction in the 
early phase of heart rate turbulence and by impaired QT/RR interval adaptation as hyperadaptation. The paper presents the devel-
oped management tactics for children with syncope and indications for the implantation of a cardioverter defibrillator, a pacemaker, 
or an ECG loop recorder.

Key words: children, adolescents, hypertrophic cardiomyopathy, syncope, cardiac arrhythmia and conduction disturbances, myocardial 
electrical instability, prevention of sudden cardiac death.

Гипертрофическая кардиомиопатия — генетически 
обусловленное заболевание миокарда, характери-

зующееся массивной гипертрофией миокарда левого 
желудочка с обязательным вовлечением в гипертро-
фический процесс межжелудочковой перегородки 
и развитием (в 66 % случаев) градиента обструкции 

в выходном тракте левого желудочка [1—3]. Гипер-
трофическая кардиомиопатия встречается с частотой 
1 на 500 среди лиц молодого возраста, занимая первое 
место по распространенности среди заболеваний сер-
дечной мышцы [3, 4]. Заболевание является основной 
причиной внезапной сердечной смерти у лиц моло-
дого возраста [1, 5, 6]. Максимальная частота внезап-
ной сердечной смерти среди больных с гипертрофи-
ческoй кардиомиопатией отмечена у детей в возрасте 
от 9 до 14 лет — 8 %, что в 2—4 раза превышает частоту 
внезапной сердечной смерти у взрослых пациентов 
(2—4 %) [7]. Патофизиологические механизмы воз-
никновения внезапной смерти разнообразны. К ним 
относят: первичную электрическую нестабильность 
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миокарда с развитием желудочковой тахикардии 
и фибрилляции желудочков; нарушения проводимо-
сти с асистолией в результате дисфункции синусово-
го узла или полной атриовентрикулярной блокады; 
острые нарушения гемодинамики [1—3, 5, 8].

В связи с высоким риском внезапной сердечной 
смерти у детей с гипертрофической кардиомиопати-
ей крайне важной задачей является разработка про-
грамм профилактики внезапной сердечной смерти, 
основанных на идентификации факторов риска. 
Факторы риска внезапной сердечной смерти при ги-
пертрофической кардиомиопатии у детей постоянно 
пересматриваются и дополняются; согласно реко-
мендациям ACC / ECC1, факторы риска подразделены 
на главные и вероятные [1—3, 5]. К главным относят: 
1) один и более случаев внезапной сердечной смерти 
от гипертрофической кардиомиопатии в семейном 
анамнезе; 2) один и более эпизод синкопе неуста-
новленной причины; 3) выраженную гипертрофию 
стенок левого желудочка (толщина стенки ≥30 мм); 
4) непостоянную желудочковую тахикардию по дан-
ным 24‑часового холтеровского мониторирования 
ЭКГ; 5) снижение артериального давления при пробе 
с физической нагрузкой; 6) прерванный эпизод оста-
новки сердца (фибрилляция желудочков) или посто-
янную мономорфную желудочковую тахикардию. 
Вероятными факторами риска являются: фибрилля-
ция предсердий, ишемия миокарда, обструкция вы-
водного тракта левого желудочка, интенсивное физи-
ческое напряжение, генетическая мутация высокого 
риска [8—10]. В настоящее время продолжается по-
иск новых неинвазивных факторов риска внезапной 
сердечной смерти. Среди них большой интерес пред-
ставляют маркеры электрической нестабильности 
миокарда.

Клиническое течение гипертрофической кардио
миопатии крайне вариабельно. Заболевание отно-
сится к наиболее коварной форме кардиомиопатий 
в связи с тем, что длительно может протекать бес-
симптомно, и внезапная смерть может стать первым 
и единственным проявлением. По данным длитель-
ного наблюдения за больными с бессимптомным те-
чением заболевания, средний ежегодный коэффици-
ент смертности составляет 1,4 % [6].

Синкопальные состояния могут быть един-
ственным клиническим проявлением гипертро-
фической кардиомиопатии, они регистрируются 
у 26—35 %. больных, могут быть как повторяющими-
ся, так и единичными в течение всей жизни [3, 11]. 
Причины синкопальных состояний у пациентов 
с гипертрофической кардиомиопатией гетерогенны. 
Выделяют три основных патофизиологических меха-
низма их возникновения: развитие синдрома малого 
выброса вследствие резкого снижения сердечного 
и минутного объема кровообращения на фоне резко-

го возрастания степени обструкции выходного тракта 
левого желудочка [11, 12], возникновение жизнеугро-
жаемых нарушений сердечного ритма — тахиформы 
(фибрилляция предсердий, желудочковая тахикардия 
[13, 14]; асистолия на фоне синдрома слабости сину-
сового узла, полной атриовентрикулярной блокады) 
[15, 16]. Также возможен вазовагальный генез обмо-
роков за счет нарушения нервной регуляции рабо-
ты сердца: прогрессирующее снижение симпатиче-
ской и нарастание парасимпатической активности 
при извращенной чувствительности сердца и сосудов 
к вегетативным стимулам [17]. Анализ причин воз-
никновения синкопальных состояний показывает, 
что у взрослых пациентов с гипертрофической кар-
диомиопатией не исключается возможность влия-
ния сопутствующей патологии, таких заболеваний 
как эпилепсия и сахарный диабет [12].

Синкопальные состояния, исключая вазовагаль-
ные, служат независимым предиктором возникнове-
ния внезапной сердечной смерти, особенно у моло-
дых пациентов [11, 18—20]. Ежегодный коэффициент 
смертности у детей с синкопальными состояниями 
наиболее высок и составляет 3,2 %. Имплантация 
кардиовертера дефибриллятора является первой ли-
нией профилактики внезапной сердечной смерти, 
даже в случаях, когда не исключается другой меха-
низм обмороков [8].

Вместе с тем до настоящего времени недостаточ-
но освещены особенности морфологических и кли-
нических изменений у детей с гипертрофической 
кардиомиопатией и синкопальными состояниями, 
отсутствуют данные о маркерах электрической неста-
бильности миокарда, что явилось предметом настоя-
щего исследования.

Цель исследования: выявить клинические осо-
бенности, оценить частоту и характер нарушений 
сердечного ритма и проводимости, параметры элек-
трической нестабильности миокарда у детей с гипер-
трофической кардиомиопатией и синкопальными 
состояниями для разработки тактики ведения и про-
филактики внезапной сердечной смерти.

ХАРАКТЕРИСТИКА ДЕТЕЙ И МЕТОДЫ 
ОБСЛЕДОВАНИЯ

Обследованы 70 детей (52 мальчика и 18 девочек) 
в возрасте от 7 до 17 лет с гипертрофической кардио
миопатией. Критериями включения были возраст 
моложе 18 лет, эхокардиографическое подтверждение 
гипертрофии левого желудочка в виде увеличения 
толщины межжелудочковой перегородки и / или зад-
ней стенки левого желудочка более 2 Z-scоre по срав-
нению с нормативными значениями в зависимости 
от площади поверхности тела [21]. Асимметричная 
форма гипертрофии миокарда диагностировалась 
при величине отношения Т

мжп
 / Т

зслж 
(толщина межже-

1 American College of Cardiology/European society of cardiology.
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лулочковой перегородки и задней стенки левого же-
лудочка) более 1,5. Критериями исключения были 
вторичные формы заболевания, протекающие с ги-
пертрофией миокарда. Средний возраст детей соста-
вил 13 (7—17) лет.

Всем пациентам проводились стандартная ЭКГ, 
холтеровское мониторирование ЭКГ в течение 24 ч 
с помощью системы MARS-8.0, (CША) в 12 модифи-
цированных грудных отведениях. Рассчитывались па-
раметры турбулентности ритма сердца Тonset (начало 
турбулентности) и Tslope (наклон турбулентности) 
по описанной ранее методике [22, 23]. Выполнялась 
проба с дозированной физической нагрузкой: Тред-
мил-тест с непрерывно возрастающей физической 
нагрузкой (по протоколу Bruse). Cтатистическая об-
работка проведена с помощью программы Exell 7.0 
с использованием пакета программ STATISTICA 8.0 
(StatSoft., Inc., США).

РЕЗУЛЬТАТЫ

Синкопальные состояния отмечались у 11 (8 маль-
чиков и 3 девочки) из 70 детей с гипертрофической 
кардиомиопатией, еще у 5 детей выявлялись пре-
синкопальные состояния. Среди обследованных 
в подгруппе как с синкопальными состояниями, так 
и без синкопальных состояний преобладали маль-
чики. Средний возраст детей с синкопальными со-
стояниями на момент включения в исследуемую 
группу составил 15,1±2,3 года, минимальный воз-
раст 11 лет, максимальный — 17 лет. Средний возраст 
возникновения впервые синкопальных состояний 
был 12±3 года; самый ранний возраст возникнове-
ния синкопальных состояний — 7 лет, максималь-
ный — 15 лет. Число синкопальных состояний у детей 
варьировало от 1 до 7 (в среднем 2) [1, 3]. Отягощен-
ность наследственного анамнеза по синкопальным 
состояниям была выявлена у 3 детей (q=0,27), из них 
у 2 (q=0,18) отмечались летальные исходы у родствен-
ников 1‑й степени родства.

Проведен анализ триггерных факторов синко-
пальных состояний. Уточнение пусковых факторов 
важно для определения генеза обморока. Синкопаль-
ные состояния, развивающиеся на фоне нагрузки, 
сопровождаемые ощущениями сердцебиения или бо-
лей в грудной клетке, обычно имеют кардиогенный 
механизм, связанный с нарушением сердечного рит-
ма, или обусловлены обструкцией выходного тракта 
левого желудочка [8, 12]. Резкое увеличение обструк-
ции левого желудочка и, соответственно, развитие 
синдрома малого выброса более характерно для пов
торяющихся обмороков в ситуациях интенсив-
ной физической нагрузки, например, при быстром 
подъеме на лестницу или при сильном статическом 
напряжении [24]. При внезапном возникновении 
обморока в состоянии покоя или минимального на-

пряжения необходимо исключать желудочковую 
аритмию [5, 25]. Вместе с тем, если обморок возника-
ет при длительном ортостазе, в душном помещении, 
сопровождается яркой вегетативной окраской, тош-
нотой, рвотой, гипергидрозом, не исключен нейро-
медиаторный механизм [26].

В обследуемой нами группе у большинства детей 
синкопальные состояния возникали в покое и про-
воцировались психоэмоциональным напряжением, 
в ряде случаев связанным с медицинскими манипуля-
циями (5 больных), или длительным ортостазом в со-
четании с душным помещением (5 больных). У 3 па-
циентов обморочные состояния возникали на фоне 
физической нагрузки (q=0,27). Данному фактору мы 
придавали особое значение, учитывая возможность 
аритмогенного происхождения обморока. В некото-
рых случаях синкопальные состояния развивались 
при воздействии нескольких триггерных факторов.

В 1 / 
3
 случаев (n=4, q=0,36) синкопальные со-

стояния возникали внезапно, 3 пациента (q=0,27) 
испытывали ощущение сердцебиения перед синко-
пальным состоянием, что указывало на возможный 
аритмогенный механизм, из них у 2 детей сердцебие-
ние сопровождалось головокружением. У 2 / 

3
 пациен-

тов (n=7, q=0,64) развитие обморока было постепен-
ным, сопровождалось аурой с яркими вегетативными 
симптомами в виде головокружения, выраженной 
слабости, тошноты, снижения слуха, потемнения 
в глазах. У большинства детей при синкопальных со-
стояниях наблюдалась бледность кожных покровов 
без цианоза; у 1 ребенка возникло непроизвольное 
мочеиспускание. Снижение артериального давления 
зарегистрировано у 4 пациентов. Длительность син-
копальных состояний варьировала от 10 до 60 с, вос-
становление сознания происходило самостоятельно 
(в отдельных случаях после обрызгивания холодной 
водой и похлопывания по щекам). После синкопа 
большинство детей ощущало слабость, тошноту, го-
ловокружение.

При анализе структурно-функциональных осо-
бенностей гипертрофической кардиомиопатии 
в подгруппе детей с синкопальными состояниями 
достоверно чаще была диагностирована обструктив-
ная форма заболевания — у 10 (62,5 %) из 16 боль-
ных по сравнению с подгруппой без синкопальных 
состояний — у 22 (33 %) из 54; ОР (относительный 
риск) составил 1,3 (p<0,04; чувствительность при-
знака — 66 %, специфичность — 63 %). Степень об-
струкции варьировала от 1 до 3, градиент обструк-
ции в выходном тракте левого желудочка более 60 мм 
рт.ст. отмечен в 3 наблюдениях, из них в двух случаях 
отмечалась высокая частота пресинкопальных состо-
яний (максимально до 2—3 раз в неделю), сопрово-
ждающихся жалобами на ощущение сердцебиения. 
Асимметричная форма гипертрофической кардио-
миопатии достоверно чаще встречалась в подгруппе 
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детей с синкопами (ОР — 1,37; чувствительность — 
59 %;специфичность — 75 %; p=0,02).

При сравнительном анализе морфометрических 
параметров допплерэхокардиографии (максималь-
ная толщина межжелудочковой перегородки, задней 
стенки левого желудочка, конечный диастолический 
размер левого желудочка, градиент обструкции в вы-
ходном тракте левого желудочка, фракция выброса) 
в подгруппах детей с синкопальными состояниями 
и без таковых достоверных различий не выявлено 
(табл. 1). Вместе с тем отмечена тенденция к увели-
чению диаметра левого предсердия в подгруппе детей 
с синкопальными состояниями.

Учитывая возможный аритмогенный характер 
синкопальных состояний, большое внимание уделя-
лось оценке нарушений сердечного ритма и проводи-
мости по данным холтеровского мониторирования. 
При сравнительном анализе среднесуточных, дневных 
и ночных значений частоты сердечных сокращений 
у детей с синкопальными состояниями и без таковых 
достоверных различий не выявлено (средняя часто-
та сердечных сокращений за сутки 75,7±8,9 в мину-
ту против 77,7±12,6 в минуту; p=0,69). Вместе с тем 
при индивидуальном анализе средней суточной часто-
ты сердечных сокращений в подгруппе детей с синко-
пальными и пресинкопальными состояниями прео-
бладала брадикардия, выявленная у 7 из 16 пациентов 
(q=0,64), тахикардия встречалась реже — в 2 случаях 
(q=0,18). Доминирование брадикардии у детей с об-
мороками особенно важно в связи с данными, полу-
ченными в исследовании T. Kawasaki, в котором оце-

нивалась прогностическая значимость показателей 
холтеровского мониторирования для определения не-
благоприятного прогноза течения заболевания. В ходе 
длительного (10‑летнего) наблюдения за пациентами 
с гипертрофической кардиомиопатией установлено, 
что из всех параметров холтеровского мониторирова-
ния именно брадикардия ассоциировалась с неблаго-
приятным прогнозом заболевания [27].

При анализе частоты встречаемости нарушений 
сердечного ритма и проводимости в подгруппах па-
циентов (табл. 2) была выявлена достоверно более 
высокая частота наджелудочковой экстрасистолии 
и неустойчивой желудочковой тахикардии в подгруп-
пе с синкопальными состояниями — RR составил 
8,08, доверительный интервал 95 %, чувствительность 
показателя (p=0,0001) — 97 %, специфичность — 43 %, 
отрицательная предсказательная ценность — 0,9.

Вместе с тем у 3 из 11 детей с синкопальными состоя
ниями была выявлена выраженная брадикардия с пауза-
ми сердечного ритма более 2 с, обусловленная в одном 
случае атриовентрикулярной блокадой 2‑й степени, 
а в двух случаях — синдромом слабости синусового узла. 
Тахизависимые нарушения сердечного ритма в виде не-
устойчивой желудочковой тахикардии по данным холте-
ровского мониторирования отмечены у 2 пациентов.

Проводился дальнейший поиск предикторов 
скрытых нарушений сердечного ритма у детей с син-
копальными состояними, относящихся к группе ри-
ска по возникновению внезапной сердечной смерти. 
Диагностика скрытых нарушений сердечного ритма 
с помощью электрофизиологического исследова-

Таблица 1. Данные допплерэхокардиографического обследования у детей с гипертрофической кардиомиопатией в зависи-
мости от наличия пре- и синкопальных состояний

Параметры эхокардиограммы Статистичекий параметр Пре- и синкопы+ (n=16) Синкопы– (n=54) Р

ТМЖП ЛЖ ср/3, мм Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

24.8±10,8
26,5

[16;33]

24,4±9,1
25,5

[16,3;30,5]

0,87

ТЗСЛЖ ср/3, мм Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

13,4±5,2
12,8

[9,8;16,3]

13,1±5,1
12

[10;15]

0,79

КДР ЛЖ, мм Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

40,7±6,2
39,9

[36,5;45,9]

38,4±8,8
41

[30;44]

0,38

ЛП, мм Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

34,8±6,4
32

[31,3;35,5]

30±6,3
30

[24,5;34]

0,09

ФВ, % Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

77,8±9,7
80

[70;84.5]

75,5±10,3
76,5

[68;84,5]

0,8

Гр. ВТЛЖ, мм рт.ст. Мean±SD
Median
[Q1;Q2]

22,4±9,6
12

[4;13,5]

38,6±8,4
20

[8;67]

0,35

Примечание. ТМЖП — толщина межжелудочковой перегородки; ЛЖ — левый желудочек; ТЗСЛЖ — толщина задней стенки лево-
го желудочка; ср/3 — средняя треть; КДР — конечный диастолический диаметр; ЛП — левое предсердие; ФВ — фракция выброса; 
Гр. ВТЛЖ — градиент давления выходного тракта левого желудочка.
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ния наиболее точно позволяет выявлять жизнеуг-
рожаемые нарушения. Ограничениями широкого 
использования указанных исследований являются 
инвазивность и относительно высокая стоимость, 
что затрудняет их применение для идентификации 
лиц с высоким риском внезапной сердечной смерти. 
В связи с этим активно применяются неинвазивные 
методы выявления пациентов с высоким риском 
возникновения жизнеугрожающих аритмий [28].

Морфологические особенности гипертрофической 
кардиомиопатии в виде фиброза и участков дезоргани-
зации миокарда создают условия для возникновения 
электрической нестабильности миокарда [29]. В по-
следние годы в качестве критериев электрической нес-
табильности миокарда предлагают также использовать 
новые маркеры: временную адаптацию интервала Q—T 
к частоте сердечного ритма и турбулентность ритма 
сердца [22, 28]. Определение показателей турбулентно-
сти ритма сердца предложено в качестве нового мето-
да оценки степени риска внезапной смерти у больных 
с инфарктом миокарда [30]. Турбулентность сердечного 
ритма является физиологической двухфазной реакцией 
синусового узла с барорефлекторным механизмом сис-
темной автономной регуляции, приводящим к быстрой 
компенсации гемодинамических изменений, вызван-
ных желудочковыми экстрасистолами. При нарушен-
ном автономном контроле ритма сердца эта реакция 
ослаблена или полностью отсутствует. Вычисляются 
два основных параметра турбулетности: начало турбу-

лентности — учащение синусового ритма вслед за же-
лудочковой эксрасистолией (HRTO — turbulence onset) 
и наклон турбулентности (HRS — turbulence slope) — 
интенсивность замедления синусового ритма, следу-
ющего за его учащением. За патологические значения 
турбулентности ритма сердца принимают положитель-
ные значения показателя начала турбулетности (HRTO) 
и показатель наклона турбулентности (HRS) менее 2,5 
мс / RR [22].

Критериям включения в анализ турбулентности 
ритма сердца в подгруппе детей с синкопальными 
состояниями удовлетворяли 7 пациентов, в подгруп-
пе детей без синкопальных состояний — 17. Средние 
значения показателя HRTO в подгруппе с синко-
пальными состояниями составили 0,03 [ — 2,01;4,41], 
в подгруппе детей без синкопальных состояний –3,5 
[ — 5,31; — 2,15], различия между значениями досто-
верны (p=0,02). Патологические значения показателя 
HRTO более 0 % в подгруппе детей с синкопальными 
состояниями выявлены у 3 пациентов (q=0,43), в под-
группе детей без таковых — у 2 пациентов (q=0,12).

Средние значения показателя HRS в подгруппе 
с синкопальными состояниями составили 4,64 [2,3; 
8,85], в подгруппе без таковых — 9,37 [5,3;10,6]. Ни в од-
ном случае показатели HRS не были менее 2,5 мс / RR, 
принятым за патологическое значение у взрослых па-
циентов, перенесших инфаркт миокарда. Вместе с тем 
в настоящее время для детей и подростков в качестве 
маркера неблагоприятного прогноза предложено бо-

Таблица 2. Частота встречаемости нарушения сердечного ритма и проводимости в подгруппе детей с синкопальными со-
стояниями и без таковых (%)

Варианты нарушений ритма и проводимости Синкопы+ (n=11) Синкопы– (n=49) р

ЖЭС  64  41 0,19

НЖЭС  91  27 0,0001

НЖТ  18  2 0,08

Феномен WPW 9 10 1,0

НУЖТ 18 0 0,05

НБЛНПГ 9 2 0,33

БПВЛНПГ 9 4 1,0

БЗВЛНПГ 9 4,1 0,46

ПБЛНПГ 0 0 —

Бифасцикулярное нарушение проведения 9 0 0,18

Паузы СР>2 с 27 0 0,34

АВБ 1-й степени 18 8,2 0,3

АВБ 2—3-й степени 9 4,1 0,46

Остановка синусового узла 18 2 0,08

Примечание. НЖТ — наджелудочковая тахикардия; ЖЭС — желудочковая экстрасистолия; НЖЭС — наджелудочковая экстрасисто-
лия; феномен WPW — феномен Вольфа—Паркинсона—Уайта; НУЖТ — неустойчивая желудочковая тахикардия; НБЛНПГ — непол-
ная блокада левой ножки пучка Гиса; БПВЛНПГ — блокада передней ветви левой ножки пучка Гиса; БЗВЛНПГ — блокада задней 
ветви левой ножки пучка Гиса; ПБЛНПГ — полная блокада задней ветви левой ножки пучка Гиса; СР — сердечный ритм; АВБ — атри-
овентрикулярная блокада.
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лее мягкое значение этого показателя, а именно ме-
нее 6 мс / RR [31, 32]. Патологические значения HRS 
менее 6 мс / RR выявлены у 1 пациента (q=0,14) в под-
группе с синкопальными состояниями и у 2 пациентов 
(q=0,12) в подгруппе без таковых.

Еще одним неинвазивным критерием риска воз-
никновения скрытых нарушений сердечного ритма 
является оценка адаптации интервала Q—T к частоте 
сердечных сокращений в течение суток, определяемая 
в литературе как «QT-динамика». Этот метод основан 
на построении линейной зависимости (коэффициент 
линейной регрессии) между продолжительностью элек-
трической систолы желудочков и величиной RR интер-
вала Q—T, который отражает степень изменчивости 
данного интервала при изменении частоты ритма [32]. 
В настоящее время в практике детской кардиологии 
разработаны следующие критерии оценки «QT-дина-
мики»: за нормальную (физиологическую) адаптацию 
интервала Q—T к частоте сердечных сокращений при-
нимают значения slope QT/RR в диапазоне 0,13—0,24. 
Показатель slope QT/RR, превышающий значения 0,24, 
трактуется как «гиперадаптация», избыточное укороче-
ние интервала Q—T на фоне тахикардии и удлинение 
на фоне брадикардии. Значение slope QT/RR менее 0,13 
трактуется как «гипоадаптация», что отражает недоста-
точное укорочение интервала Q—T на фоне тахикар-
дии и удлинение на фоне брадикардии [32]. Показатель 
корреляции (rQT/RR) характеризует силу связи QT и ча-
стоты сердечных сокращений, нормальные значения 
составляют 0,69—0,89. Коэффициент сдвига (intercept 
QT/RR) является комбинированным показателем, уве-
личение которого отражает как удлинение абсолютно-
го среднего значения QT, так и реципрокную к частоте 
сердечных сокращений «гипоадаптацию» интервала 
Q—T; нормальные значения коэффициента составляют 
192—282 [32].

Проведенный анализ динамики адаптации интер-
вала Q—T к частоте сердечных сокращений (RR) у де-
тей с гипертрофической кардиомиопатией выявил, 
что суточный показатель зависимости QT от частоты 
сердечных сокращений (slope QT/RR) был достоверно 
выше у детей с синкопальными состояниями по срав-
нению с детьми без таковых (0,337±0,03 и 0,261±0,07 
соответственно; p=0,0002), что отражает гипер
адаптацию интервала Q—T к частоте сердечных со-
кращений. Коэффициент корреляции rQT/RR также 
достоверно различался у детей представленных под-
групп: 0,539±0,243 против 0,702±0,16 соответственно 
(p=0,038). Средние значения этого показателя досто-
верно не различались в подгруппах (254 [220;260,5], 
против 228,4 [193;254]; p=0,39).

ОБСУЖДЕНИЕ

Гетерогенность триггеров возникновения обморо-
ков и вариабельность клинической картины требуют 

уточнения генеза их развития. Разработана програм-
ма обследования детей с синкопальными состояния-
ми. Первый этап обследования включает проведение 
допплерэхокардиографии, стандартной ЭКГ и суточ-
ного холтеровского мониторирования ЭКГ. Выявле-
ние экстрасистолии высоких градаций, неустойчивой 
желудочковой тахикардии позволяет предположить 
аритмогенный тахизависимый механизм обмороков. 
Выявление выраженной брадикардии, пауз сердечно-
го ритма более 2 с на фоне атриовентрикулярной бло-
кады 2‑й степени или синдрома слабости синусового 
узла является основанием для диагностики брадиза-
висимого генеза обморока.

Данные допплерэхокардиографии позволяют вы-
делить в отдельную группу детей с обструкцией вы-
ходного тракта левого желудочка. Синкопальные со-
стояния на фоне высокой степени обструкции левого 
желудочка с градиентов давления более 60 мм рт.ст. 
дают основание предполагать гемодинамический ге-
нез обморока, обусловленный синдромом малого вы-
броса, что является показанием для проведения опе-
ративного лечения — миоэктомии.

Тест с дозированной физической нагрузкой по-
зволяет выявить скрытые нарушения сердечного 
ритма, увеличение степени обструкции выходного 
тракта левого желудочка, а также дезадаптивную ре-
акцию артериального давления (резкое снижение). 
Проведение пробы с дозированной нагрузкой осо-
бенно важно в тех случаях, когда физическая нагруз-
ка является триггером возникновения синкопальных 
состояний. Дезадаптивная реакция артериального 
давления на физическую нагрузку в настоящее время 
расценивается как большой фактор риска по внезап-
ной сердечной смерти. У обследованных нами детей 
подобная реакция не встречалась.

Для выявления электрической нестабильности 
миокарда целесообразно определение показателей 
турбулентности ритма сердца и динамики интервала 
Q—T к частоте сердечных сокращений. При выявле-
нии признаков электрической нестабильности мио-
карда пациентам рекомендовано проведение инва-
зивного электрофизиологического обследования.

Учитывая, что психоэмоциональное напряжение 
также является частым триггером синкопальных со-
стояний, то для выявления скрытых нарушений сер-
дечного ритма необходимо проведение холтеровского 
мониторирования на фоне медицинских манипуля-
ций (внутривенный забор крови).

При исключении кардиогенного (синдром малого 
выброса на фоне выраженной обструкции выходного 
тракта левого желудочка), аритмогенного механизма 
(отсутствие явных и скрытых нарушений сердечного 
ритма), на основании клинических особенностей тече-
ния обморока (постепенное возникновение обморока 
с яркой вегетативной окраской, с триггерными факто-
рами в виде душных помещений или ортостаза) пред-
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полагался вазовагальный генез обморока. Вместе с тем 
повторные синкопальные состояния даже при низком 
риске возникновения внезапной сердечной смерти 
(отсутствие факторов риска) являлись показаниями 
для имплантации устройства «Reveal», позволяюще-
го уточнить возможные нарушения сердечного ритма 
во время возникновения обморока [12, 36].

Первичная профилактика внезапной сердечной 
смерти включает имплантацию кардиовертера дефи-
бриллятора. Показанием для имплантации является 
средний риск возникновения внезапной сердечной 
смерти (два и более фактора риска), наличие тахиси-
столических нарушений ритма в сочетании с электри-
ческой нестабильностью миокарда. Среди обследо-
ванных нами детей кардиовертер-дефибриллятор был 
имплантирован в 3 случаях. Наличие брадизависимого 
генеза обморока, обусловленного выраженной бради-
кардией на фоне синдрома слабости синусового узла, 
являлось показанием для имплантации электрокарди-
остимулятора, согласно рекомендациям европейского 
общества кардиологов [12, 33]. Электрокардиостиму-
лятор был имплантирован двум обследованным детям. 
Разработанная тактика ведения детей с синкопальны-
ми состояниями представлена на рисунке.

ВЫВОДЫ

1. Синкопальные состояния у детей с гипертрофи-
ческой кардиомиопатией гетерогенны, в большинст-
ве случаев имеют аритмогенный характер и возника-
ют на фоне тахи- (44 %) или брадиаритмий (25 %), у 1 / 

3
 

обследованных вероятен вазовагальный генез.
2. Для детей с синкопальными состояниями ха-

рактерна асимметричная, обструктивная форма ги-
пертрофической кардиомиопатии с более выражен-
ным ремоделированием миокарда — комбинация 
гипертрофии левого желудочка с расширением поло-
сти левого предсердия.

3. По данным 24‑часового холтеровского монито-
рирования ЭКГ у детей с синкопальными состояния-
ми преобладает брадикардия, в трех случаях с паузами 
сердечного ритма более 2 с на фоне атриовентрику-
лярной блокады 2‑й степени или синдрома слабости 
синусового узла; достоверно более часто выявлена 
наджелудочковая экстрасистолия и неустойчивая же-
лудочковая тахикардия.

4. Для детей с обмороками характерны призна-
ки электрической нестабильности миокарда. Син-
копальные состояния ассоциированы с редукцией 
ранней фазы турбулентности ритма сердца (значение 

Рисунок. Тактика ведения детей с синкопальными состояниями.
ХМ — холтеровское мониторирование; ДФН — дозированная физическая нагрузка; иЭФИ — инвазивное электрофизиологи-
ческое исследование; Тахи «+» тахикардитические нарушения ритма сердца; ФР ВСС — факторы риска внезапной сердечной 
смерти; НРС — нарушение сердечного ритма; ИКД — имплантация кардиовертера-дефибриллятора.
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показателя начала турбулентности более 0 %), нару-
шением адаптации интервала Q—T к частоте сердеч-
ных сокращений (slope QT/RR) по типу гиперадапта-
ции.

5. Разработана тактика ведения детей с синко-
пальными состояниями. План обследования должен 
включать стандартную ЭКГ, тест с дозированной фи-
зической нагрузкой, 24‑часовое холтеровское мони-
торирование ЭКГ, определение маркеров электриче-
ской нестабильности миокарда.

6. Показанием для имплантации является средний 
риск возникновения внезапной сердечной смерти 

(два и более фактора риска), наличие тахисистоличе-
ских нарушений ритма в сочетании с электрической 
нестабильностью миокарда. Среди обследованных 
нами детей в трех случаях имплантирован кардиовер-
тер-дефибриллятор. Наличие брадизависимого генеза 
обморока, обусловленного выраженной брадикардией 
на фоне синдрома слабости синусового узла, является 
показанием для имплантации электрокардиостимуля-
тора. Повторные эпизоды синкопальных состояний 
требуют имплантации ревил устройства (петлевой ре-
гистратор) для уточнения причины обморока, исклю-
чения скрытого аритмогенного механизма.
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