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Синдром удлиненного интервала QT (CYHQT) ха-
рактеризуется постоянным или преходящим удлине-
нием интервала QT на электрокардиограмме (ЭКГ) с 
высоким риском внезапной сердечной смерти (ВСС). 
Средний возраст клинической манифестации синдро-
ма - 14 лет. 

В настоящем сообщении представлен случай 
CYHQT, диагностированный у пациентки К. в воз-
расте 66 лет, с жалобами на перебои в работе сердца, 
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Рис. 1 - ЭКГ при поступлении 

периодическое повышение артериального давления. 
Из анамнеза, пациентка страдает около 5 лет АГ, в 
течение 2-х лет регистрировалась частая предсерд-
ная экстрасистолия по ЭКГ, неоднократные синкопе в 
молодом возрасте, преимущественно на фоне гипер-
термии, в возрасте 40 лет отмечает эпизод внезапной 
остановки сердечной деятельности тоже на фоне ги-
пертермии. Но по поводу данного эпизода не обсле-
довалась. 

При настоящем обследовании на ЭКГ (рис. 1) ритм 
синусовый, частота сердечных сокращений (ЧСС) 70 
уд/мин. Предсердная экстрасистолия с эпизодами би-
геминии. Р=0,1 с, P-Q=0,18 с, QRS=0,08 с, Q-T=0,46 с, 
Q-Tc (корригированный)=0,50 с. 

При суточном мониторировании ЭКГ в ранние 
утренние часы во время звонка будильника зафикси-
ровано трепетание желудочков с частотой 300, дли-
тельностью около 6 сек, которое развилось на фоне 
удлинения интервала QT более 500 мс (рис. 2). 

При эхокардиографии размеры камер сердца, со-
кратительная способность миокарда в норме, кла-
панный аппарат в пределах возрастной нормы. При 
коронароангиографии - коронарные артерии без ге-
модинамически значимых стенозов. 

Во время эндокардиальной программированной 
стимуляции желудочков (ЭФИ) индуцированы 2 па-
роксизма неустойчивой полиморфной ЖТ (рис. 3). 
Медикаментозная проба с адреналином: парадоксаль-
ный ответ - удлинение интервала QT более 10 % от 
исходного. 

Учитывая высокий риск ВСС, пациентке с целью 
вторичной профилактики ВСС был имплантирован 
кардиовертер-дефибриллятор (Maximo II VR), меде-
каментозная терапия бета-адреноблокаторами (ме-
топролол) и препаратами калия и магния. Рекомен-
довано выполнить генетическое тестирование, с по-
следующим обследованием родственников 1 линии 
родства. 

Рис. 2 - Фрагмент суточного мониторирования ЭКГ 

Рис. 3 - Фрагмент эндокардиального ЭФИ 
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