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Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия (КПЖТ) является первичным электрическим заболе-
ванием сердца, для которого характерно развитие полиморфной, в том числе двунаправленной, желудочковой тахи-
кардии в ответ на адренергическую стимуляцию. Основным клиническим проявлением КПЖТ являются синкопальные 
состояния, провоцируемые физической или эмоциональной нагрузкой, введением адренергических препаратов. Для 
заболевания характерна высокая летальность при отсутствии лечения. Основной подход к лечению КПЖТ — медика-
ментозная терапия с применением бета-адреноблокаторов. Однако в последнее время появляется все больше работ, 
свидетельствующих о недостаточной их эффективности. Одним из подходов, предшествующих выбору интервенцион-
ных методов лечения у ряда больных, является назначение комбинированной терапии с добавлением антиаритми-
ческого препарата IC-класса. Интервенционные методы лечения включают имплантацию кардиовертера-дефибрил-
лятора и левостороннюю симпатэктомию. В настоящей работе представлен современный взгляд на эффективность, 
безопасность и показания к выбору каждого из методов лечения больных с КПЖТ.
Ключевые слова: катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия, атенолол, пропафенон, пер-
вичная каналопатия, внезапная сердечная смерть, левосторонняя симпатэктомия, имплантируемый кардиовертер-
дефибриллятор
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Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia (CPVT) is a primary electrical heart disease characterized by the development 
of polymorphic (including bidirectional) ventricular tachycardia in response to adrenergic stimulation. The leading clinical sign of CPVT 
is syncope provoked by physical or emotional stress, or adrenergic drugs administration. This disease is characterized by high mortality 
if not treated. The main treatment approach for CPVT is drug therapy with beta-blockers. Recently, however, there are more and more 
works stating that beta-blockers have lack of efficacy. Combination therapy with the antiarrhythmic drug of the IC class is one of the 
approaches before implementing the interventional treatment methods in several patients. Interventional methods include cardioverter 
defibrillator implantation and left side sympathectomy. This paper presents the modern view on the efficacy, safety, and indications for 
every management method for patients with CPVT.
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ВВЕДЕНИЕ
Катехоламинергическая полиморфная желудочко-

вая тахикардия (КПЖТ) — редкое (распространенность 
1 : 10 000) наследственное заболевание из группы 
каналопатий [1]. Известно, что КПЖТ характеризуется 
возникновением двунаправленной или полиморфной 
желудочковой тахикардии в ответ на адренергическую 
стимуляцию [1]. Клиническая картина заболевания 
варьирует от бессимптомного течения до наступления 
внезапной сердечной смерти (ВСС) вследствие фибрил-
ляции желудочков. Вместе с тем для КПЖТ типичны син-
копальные состояния, ассоциированные с физической 
и/или эмоциональной нагрузкой или с введением адре-
нергических препаратов [1]. Лечение больных с КПЖТ 

включает коррекцию образа жизни, медикаментозное 
и интервенционное лечение. Однако выбор оптималь-
ной тактики лечения для предотвращения жизнеугрожа-
ющих состояний остается трудной задачей для врачей-
педиатров и детских кардиологов. Ниже представлен 
анализ современных подходов к лечению КПЖТ, осве-
щена доказательная база по вопросам эффективности 
и безопасности методов лечения, определен ряд вопро-
сов, требующих дальнейших исследований.

КОРРЕКЦИЯ ОБРАЗА ЖИЗНИ
Всем больным с КПЖТ рекомендовано избегать 

соревновательных видов спорта, а также видов дея-
тельности, сопряженных со значительным физическим 



64

О
б

з
о

р
 л

и
т
е

р
а

т
у

р
ы

R
e

v
ie

w

или эмоциональным напряжением, стрессовыми ситуа-
циями [2]. И хотя исключение спортивной нагрузки при 
КПЖТ считается патогенетически оправданным, резуль-
таты ряда экспериментальных и ретроспективных наблю-
дательных исследований поставили под сомнение целе-
сообразность полного запрета на занятия спортом. Так, 
в 2012 г. E. Kurtzwald-Josefson и соавт. показали на 
нокаутных мышах, у которых был воспроизведен фенотип 
КПЖТ, ассоциированной с вариантами в гене CASQ2, что 
физические нагрузки способствовали снижению риска 
развития аритмогенных событий у мышей [3]. Позднее 
S.A. Ostby и соавт. (ретроспективное когортное иссле-
дование данных 63 больных с КПЖТ, средний возраст 
постановки диагноза — около 17 лет), изучив исходы 
у пациентов, продолживших занятия спортом (21 вид, 
в том числе с высокими динамическими и статическими 
нагрузками), несмотря на диагноз, и больных, ограничив-
ших физические нагрузки, обнаружили, что количество 
аритмогенных событий у больных, занимающихся спор-
том, было выше только до постановки диагноза и назна-
чения лечения [4]. После инициации медикаментозной 
терапии риски развития аритмогенных событий в срав-
ниваемых группах были одинаковыми. Более того, было 
отмечено, что с высоким риском развития аритмогенных 
событий ассоциирована низкая приверженность лече-
нию, а не занятия спортом. Авторами был сделан вывод 
о ключевой роли в предотвращении развития жизнеугро-
жающих состояний у больных с КПЖТ медикаментозного 
и интервенционного лечения, а не коррекции образа 
жизни [4]. Вместе с тем можно констатировать, что для 
определения оптимального уровня физической активно-
сти у больных, и в том числе детей, с КПЖТ необходимы 
дальнейшие исследования.

БЕТА-АДРЕНОБЛОКАТОРЫ
Медикаментозное лечение КПЖТ основано на подав-

лении адренергической стимуляции и снижении внутри-
клеточного содержания Ca2+ путем применения бета-адре-
ноблокаторов [2, 5]. В нескольких исследованиях было 
показано, что наибольший терапевтический эффект может 
быть достигнут при применении надолола или пропраноло-
ла, что характерно и для синдрома удлиненного интервала 
QT [6]. Так, I.S. Leren и соавт. изучали результаты тредмил-
теста у 34 больных с КПЖТ (средний возраст — 34 года) до 
лечения, после назначения метопролола или бисопролола 
и после замены бета-адреноблокатора на надолол [7]. По 
результатам работы было показано, что хронотропный 
эффект надолола в дозах 1,3 ± 0,5 мг/кг/сут после не 
менее 6 нед терапии превышает таковой при назначении 
метопролола или бисопролола в дозах 1,4 ± 0,7 мг/кг/сут 
и 0,14 ± 0,01 мг/кг/сут соответственно. Максимальная 
частота сердечных сокращений, достигаемая при выполне-
нии тредмил-теста, составила в среднем 122 ± 21 уд./мин 
при использовании надолола и 139 ± 24 уд./мин при 
приеме бисопролола или метопролола. Выраженность 
нарушений сердечного ритма, оцениваемая как наличие 
желудочковой эктопической активности — желудочковой 
экстрасистолии и желудочковой тахикардии, была ниже 
при приеме надолола [7]. В ретроспективном исследо-
вании P.J. Peltenburg и соавт. изучали наступление таких 
аритмогенных событий, как ВСС, внезапная остановка 
кровообращения, мотивированные срабатывания кар-
диовертера-дефибриллятора и синкопальные состояния, 
у 329 больных с КПЖТ со средним периодом наблюдения 
около 7 лет, медиана возраста манифестации заболева-
ния — 12 лет [8]. У больных, принимающих надолол или 
пропранолол, риск развития указанных состояний оказал-

ся ниже, чем у больных, принимающих атенолол, метоло-
пролол или бисопролол, что позволило сделать выводы 
о более высокой эффективности надолола и пропраноло-
ла [8]. M. Hayashi и соавт. в ретроспективном когортном 
исследовании (101 пациент с КПЖТ, в том числе 50 про-
бандов, средняя продолжительность отслеживания исхо-
дов — около 8 лет, средний возраст манифестации забо-
левания — 12 лет) также показали, что риск наступления 
аритмогенных событий при приеме надолола ниже в срав-
нении с другими бета-адреноблокаторами (бисопролол, 
ацебутолол, пиндолол) [9]. 

Однако широкое применение надолола и пропраноло-
ла у больных с КПЖТ ограничивают ряд факторов. В част-
ности, надолол не разрешен к применению во многих 
странах [6]. Для пропранолола, являющегося неселек-
тивным бета-адреноблокатором, свойственен короткий 
(3–6 ч) период полувыведения [8]. Этим обстоятель-
ством продиктована необходимость разделения приема 
суточной дозы препарата (3–4 мг/кг) на 3–4 приема. 
Такая кратность приема повышает риск аритмогенных 
событий вследствие возможности пропуска приема пре-
парата [9], так как для больных с КПЖТ известна сильная 
зависимость от дозы и кратности приема медикамен-
тозной терапии [4]. Кроме того, пропранолол в каче-
стве базовой терапии повышает вероятность развития 
бронхиальной обструкции и гипогликемии вследствие 
влияния препарата на бета-1- и бета-2-адренорецепторы 
в бронхах и поджелудочной железе. Надолол также 
является неселективным бета-адреноблокатором, одна-
ко он хорошо переносится больными в терапевтических 
дозах не менее 1 мг/кг/сут [7]. Вместе с тем, для оценки 
эффективности и безопасности надолола у детей с КПЖТ 
необходимы дальнейшие исследования.

Бета-адреноблокаторы уже давно признаны «золотым 
стандартом» лечения больных с КПЖТ. Однако в ряде 
исследований установлена низкая эффективность лече-
ния исключительно бета-адреноблокаторами, незави-
симо от выбранного препарата [10–12]. Так, в много-
центровом ретроспективном исследовании (226 больных 
с КПЖТ, из которых у 170 диагноз был установлен в дет-
ском возрасте) недостаточная эффективность бета-адре-
ноблокаторов для предотвращения аритмогенных собы-
тий была установлена в 25% случаев [10]. В другом 
ретроспективном когортном исследовании (29 больных, 
средний возраст манифестации заболевания — 10 лет) 
было показано, что бета-адреноблокаторы контроли-
руют течение заболевания только в 31% случаев [11]. 
Прием исключительно бета-адреноблокаторов может 
быть недостаточным также и для предотвращения раз-
вития ВСС в долгосрочной перспективе. Так, A. Mazzanti 
и соавт., изучив результаты лечения 216 больных с КПЖТ, 
показали, что в течение (в среднем) 9 лет жизнеугрожа-
ющие события развились у 13% больных, получающих 
лечение только бета-адреноблокаторами [14]. В другом 
исследовании на примере 9 пациентов с КПЖТ со сред-
ним периодом наблюдения 8,6 года было установлено, 
что на фоне базовой терапии бета-адреноблокаторами 
аритмогенные события возникли у трех пациентов [15]. 
Недостаточная эффективность бета-адреноблокаторов 
при КПЖТ отмечена также и в работе S.G Priori и соавт., 
согласно результатам которой имплантация кардиовер-
тера-дефибриллятора (ИКД) потребовалась 30% таких 
больных [16]. В исследовании случаев КПЖТ, ассоци-
ированных с патогенными вариантами гена CASQ2, 
показано, что аритмогенные события рецидивировали 
у 65% больных, и это на фоне максимально переносимых 
доз бета-адреноблокаторов [17].



65

В
О

П
Р

О
С

Ы
 С

О
В

Р
Е

М
Е

Н
Н

О
Й

 П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

И
 /

 2
0

2
4

 /
 Т

О
М

 2
3

 /
 №

 2
C

U
R

R
E

N
T

 P
E

D
IA

T
R

IC
S

 /
 2

0
2

4
 /

 V
. 2

3
 /

 №
 2

В числе причин недостаточной эффективности бета-
адреноблокаторов у некоторых больных с КПЖТ можно 
отметить особенности гена CASQ2 [13], а также низкую 
приверженность больных к лечению в долгосрочной 
перспективе в сочетании с высокой зависимостью от 
дозы и кратности приема [9, 15, 18]. Например, H. Kawata 
и соавт. показали, что среди семи пациентов с ВСС шесть 
больных не придерживались рекомендаций по приему 
препаратов [18]. Необходимость пожизненного приема 
терапии с соблюдением времени приема при длитель-
ном отсутствии или эпизодичности клинических прояв-
лений у лиц молодого возраста является «благоприятной 
средой» для снижения комплаентности и, соответствен-
но, высокого риска аритмогенных событий. Еще одной 
значимой причиной низкой эффективности бета-адре-
ноблокаторов является наличие недиагностированных 
суправентрикулярных нарушений сердечного ритма [12]. 
Последние могут быть триггерами для желудочковых 
нарушений ритма и приводить к развитию жизнеугрожа-
ющих состояний [12]. Как и в случае с КПЖТ, эпизодич-
ность возникновения суправентрикулярных нарушений 
сердечного ритма определяет трудности диагностики и, 
соответственно, подбора терапии.

ДРУГАЯ АНТИАРИТМИЧЕСКАЯ ТЕРАПИЯ
Для контроля как желудочковых, так и наджелудочко-

вых аритмий может быть использована комбинирован-
ная антиаритмическая терапия, включающая сочетание 
препаратов, действующих на различные звенья пато-
генеза аритмии [15]. Среди препаратов, применяемых 
в дополнение к базовой терапии бета-адреноблокато-
рами, наиболее часто в литературе упоминается фле-
каинид — антиаритмический препарат IС класса [5]. Этот 
препарат купирует не только суправентрикулярные экто-
пические аритмии, но и желудочковые нарушения рит-
ма [19]. Механизмы подавления флекаинидом триггерной 
эктопической активности остаются предметом дискуссий 
[20, 21]. Тем не менее, можно считать доказанным тот 
факт, что флекаинид подавляет функцию рианодинового 
рецептора [22]. 

Согласно результатам рандомизированного плацебо-
контролируемого исследования, добавление флекаинида 
к лечению бета-адреноблокаторами у больных с КПЖТ 
(n = 14) снижает риск возникновения нагрузочных желу-
дочковых аритмий и, таким образом, может снижать риск 
развития аритмогенных событий. При этом количество 
жалоб на побочные эффекты терапии в группах флека-
инида и плацебо было одинаковым [23]. Более высокая 
эффективность добавления флекаинида к бета-адрено-
блокаторам в сравнении с монотерапией последними 
у больных с патологическими вариантами генов RYR2 
и CASQ2 показана и в ретроспективных исследованиях 
[24, 25]. Более того, отмечено, что добавление фле-
каинида к терапии бета-адреноблокаторами снижает 
количество мотивированных и немотивированных сра-
батываний у больных с ИКД [26, 27]. Успешное ведение 
больных с КПЖТ на фоне терапии исключительно флека-
инидом продемонстрировано в серии клинических слу-
чаев (8 больных), что свидетельствует об эффективном 
подавлении желудочковых тахиаритмий [28].

В немногочисленных работах освещаются результа-
ты применения других препаратов в качестве дополни-
тельной терапии к назначению бета-адреноблокаторов. 
В частности, известно, что препаратом, снижающим воз-
никновение проаритмогенных кальциевых токов в кар-
диомиоцитах и являющимся потенциально эффективным 
у больных с КПЖТ, является пропафенон [29, 30]. Так 

же, как и для флекаинида, известен опыт применения 
пропафенона в качестве монотерапии. В работе A. Marx 
и соавт. представлено описание больного с КПЖТ и отяго-
щенным по случаям ВСС семейным анамнезом и с пато-
логическим вариантом гена RYR2 [30]. Больной страдал 
синкопальными состояниями с возраста 14 лет. Однако 
после назначения пропафенона обмороки не рециди-
вировали в течение 35 лет наблюдения, что позволило 
авторам сделать вывод о потенциально высокой эффек-
тивности пропафенона у больных с КПЖТ. Кроме кли-
нических наблюдений, действие пропафенона, наравне 
с флекаинидом, на подавление кальциевых токов было 
показано в экспериментальной работе с использовани-
ем клеточных технологий и моделированием варианта 
R1760W гена RYR2. Результаты этого исследования сви-
детельствуют о многостороннем влиянии пропафенона 
на электрическую активность кардиомиоцитов [31]. 

Сообщается о единичных случаях эффективного при-
менения ивабрадина у больных с КПЖТ при плохой 
переносимости флекаинида [32]. По нашему мнению, 
использование амиодарона в комбинированной тера-
пии больных с КПЖТ является неоправданной терапев-
тической стратегией по причине высокого риска раз-
вития гипертиреоза и, как следствие, высокого риска 
возникновения аритмогенных событий на фоне фибрил-
ляции желудочков.

Открытыми остаются и другие вопросы контроля 
сердечного ритма у больных с КПЖТ, для ответа на кото-
рые потребуются в том числе долгосрочные исследова-
ния. Прежде всего важно отметить, что в клинических 
рекомендациях Европейского общества кардиологов 
перечислены показания для назначения в качестве 
дополнительного средства к терапии бета-адренобло-
каторами только для флекаинида [2]. В их числе нали-
чие эпизода внезапной остановки кровообращения 
в анамнезе, а также синкопальные состояния или желу-
дочковые нарушения ритма, спровоцированные нагру-
зочным тестом на фоне приема максимально пере-
носимых доз бета-адреноблокаторов. Эти показания 
определены как соответствующие уровням доказатель-
ности IС и IIА [2]. Также требуют решения и такие задачи, 
как определение оптимальных комбинаций антиарит-
мических препаратов для различных типов нарушений 
сердечного ритма (наджелудочковых и желудочковых 
тахиаритмий) и индивидуальных особенностей пациен-
тов (наличие сопутствующей патологии, тяжесть тече-
ния заболевания), длительности и режима применения 
комбинированной антиаритмической терапии (выбор 
доз, кратности приема). Кроме того, необходимы даль-
нейшие исследования клинических и генетических 
факторов, ассоциированных с ответом на комбиниро-
ванную терапию, эффективность которой у больных 
с КПЖТ неоднородна [33, 34].

ИМПЛАНТАЦИЯ КАРДИОВЕРТЕРА-ДЕФИБРИЛЛЯТОРА
ИКД является наиболее распространенной тактикой 

хирургического лечения больных с КПЖТ [2]. Согласно 
клиническим рекомендациям Европейского общества 
кардиологов (2022), ИКД с целью предотвращения ВСС 
показана больным, перенесшим внезапную остановку 
кровообращения, а также больным с аритмогенными 
событиями или зарегистрированными залпами нагрузоч-
ной полиморфной либо двунаправленной желудочковой 
тахикардии на фоне приема максимально переносимых 
доз бета-адреноблокаторов и флекаинида [2]. Однако 
данные о последствиях ИКД, в том числе о долгосрочных 
результатах имплантации и влиянии как на течение забо-



66

О
б

з
о

р
 л

и
т
е

р
а

т
у

р
ы

R
e

v
ie

w

левания, так и на выживаемость больных, неоднозначны 
и во многом противоречивы.

С одной стороны, в ряде работ показано, что своевре-
менная ИКД больным с КПЖТ ассоциирована со снижени-
ем риска смерти [8, 14, 35]. Например, в проспективном 
когортном исследовании A. Mazzanti и соавт. кардио-
вертер-дефибриллятор был имплантирован у 79 (37%) 
из 216 больных с КПЖТ, ассоциированной с патологи-
ческим вариантом гена RYR2. При этом средний пери-
од наблюдения за больными с ИКД составил 8,6 года. 
Выживаемость в группе больных с ИКД (n = 18) составила 
100% по сравнению с 60% в группе больных без ИКД 
(n = 10), что свидетельствует об ИКД как о жизнесбере-
гающей технологии [14]. Срабатывания кардиовертера-
дефибриллятора были эффективны для купирования жиз-
неугрожающих аритмий в 86% случаев, за исключением 
нескольких эпизодов гемодинамически нестабильной 
полиморфной желудочковой тахикардии [14]. В много-
центровом ретроспективном исследовании проводилась 
оценка последствий ИКД у 24 пациентов [35]. Всем паци-
ентам кардиовертер-дефибриллятор был имплантирован 
в возрасте (медиана) 13,7 года. За период наблюдения 
(в среднем 3,3 года) у 14 пациентов зарегистрировано 
суммарно 140 срабатываний кардиовертера-дефибрил-
лятора, из них у 42% на желудочковые нарушения рит-
ма. Из всех срабатываний на желудочковые нарушения 
сердечного ритма 57% были на фибрилляцию желудоч-
ков, с успешным купированием. В исследовании I. Marai 
и соавт. были включены пациенты с КПЖТ (n = 27), 
ассоциированной с вариантом в гомозиготном состоя-
нии в гене CASQ2 [17]. Все больные получали лечение 
бета-адреноблокаторами в максимально переносимых 
дозах. На этом фоне аритмогенные события сохранялись 
у 65%, в связи с чем была рекомендована ИКД. 8 из 
13 пациентов отказались от имплантации, 6 из них погиб-
ли вследствие фибрилляции желудочков. В группе с ИКД 
не было отмечено ни одного случая ВСС, средний период 
наблюдения составил 9 лет [17].

С другой стороны, известно, что с ИКД связан ряд 
осложнений, таких как немотивированные срабатыва-
ния кардиовертера-дефибриллятора, перфорация или 
дислокация электрода, тромбоэмболия, эндокардит, 
и нфицирование ложа кардиовертера-дефибриллято-
ра [36]. Наиболее грозным из осложнений являет-
ся развитие так называемого электрического шторма 
с множественными неэффективными срабатываниями 
кардиовертера-дефиб риллятора на фибрилляцию желу-
дочков, что может стать причиной развития ВСС [37, 38]. 
Кроме того, ИКД имеет негативные последствия в отно-
шении влияния на психоэмоциональное состояние 
пациентов, особенно у людей младше 40 лет [39]. 
В частности, среди лиц молодого возраста, перенесших 
имплантацию, распространены такие расстройства, как 
повышенная тревожность, депрессивное и посттравма-
тическое стрессовое расстройство, что отрицательно 
влияет на качество жизни больных и требует обеспече-
ния психологической поддержки [39]. 

Для устранения ИКД-ассоциированных осложнений, 
связанных с трансвенозным размещением электро-
дов (тромбоэмболии, эндокардит, перфорация или дис-
локация электрода), может применяться подкожная 
ИКД [36]. Но и при таком способе контроля сердеч-
ного ритма сохраняется риск немотивированных сра-
батываний [36]. По разным данным, такие события 
отмечены у 22–46% больных с КПЖТ [10, 35, 40]. 
Немотивированные срабатывания болезненны для 
пациентов и, очевидно, не имеют терапевтического 

смысла. Считается, что они происходят в ответ на залпы 
полиморфной, в том числе двунаправленной, желудоч-
ковой тахикардии [12], а также на залпы суправентри-
кулярной тахикардии (предсердная тахикардия, атрио-
вентрикулярная узловая тахикардия по типу ри-энтри 
(re-entry), фибрилляция и трепетание предсердий) [12]. 
При этом, если приступ не купируется самостоятельно, 
разряд кардиовертера-дефибриллятора не способству-
ет восстановлению синусового ритма, что провоцирует 
нанесение следующего разряда, создавая таким обра-
зом условия для развития электрического шторма. 

В связи с высокой частотой немотивированных сра-
батываний кардиовертера-дефибриллятора у больных 
с КПЖТ не вызывает сомнений, что им не подходят 
стандартные настройки устройства [34, 40, 41]. Такие 
функции, как антитахикардитическая стимуляция, так-
же могут быть неэффективны у больных с КПЖТ [35]. 
В этой связи необходимы дополнительные усилия по 
разработке оптимальных параметров ИКД для пациен-
тов с КПЖТ с целью обеспечения безопасного функцио-
нирования этих устройств. 

Помимо наблюдений об ИКД-ассоциированных 
осложнениях, в ряде работ отмечено сохранение высо-
кого риска смерти больных с КПЖТ даже после ИКД 
[42–44]. Так, в ретроспективном когортном исследова-
нии C. Van Der Werf и соавт. (2019) было показано, что 
при ведении больных с КПЖТ и внезапной остановкой 
кровообращения в анамнезе (n = 136) в соответствии 
с актуальными клиническими рекомендациями в тече-
ние в среднем 4,8 года ВСС развилась у 3,8% больных 
с ИКД и ни у одного больного без ИКД. Кроме того, 
у 24% больных с ИКД наблюдались немотивированные 
срабатывания, у 28% — другие ИКД-ассоциированные 
осложнения [42]. В ретроспективном когортном 
исследовании R.W. Sy и соавт. изучили результаты 
лечения 27 пациентов с КПЖТ в течение в среднем 
6,2 года [44]. ИКД была выполнена 15 больным, из них 
у 9 — в связи с внезапной остановкой кровообраще-
ния в анамнезе, у 4 — в связи с наличием аритмоген-
ных событий и/или залпов полиморфной нагрузочной 
желудочковой тахикардии, несмотря на прием бета-
адреноблокаторов, и 2 — в связи с отягощенным семей-
ным анамнезом (по какому заболеванию — в рабо-
те не уточняется). Из 15 пациентов ВСС наступила 
у 2 человек (13%) [44]. Упоминания о наступлении ВСС 
у больных с ИКД присутствуют и в других исследованиях, 
посвященных оценке отдаленных результатов лечения 
больных с КПЖТ [10, 45].

Таким образом, ИКД является жизненно важной 
операцией для больных с КПЖТ, однако в ряде случа-
ев наличие ИКД-ассоциированных осложнений, в том 
числе риска развития электрического шторма, требует 
определения более точных показаний для ИКД, а также 
разработки оптимальных параметров программирова-
ния устройства с целью устранения немотивированных 
срабатываний.

СЕЛЕКТИВНАЯ ЛЕВОСТОРОННЯЯ СИМПАТЭКТОМИЯ
Другим хирургическим подходом к лечению больных 

с КПЖТ является левосторонняя симпатэктомия (ЛСЭ), 
в ходе которой резецируются нижняя треть звездчатого 
ганглия, представляющего собой слияние последнего 
шейного (С8) и первого грудного (Th I) ганглиев, и верхние 
грудные (Th II, Th III, Th IV) ганглии, являющиеся частью 
автономной симпатической нервной системы человека. 
Результативность ЛСЭ у больных с КПЖТ обусловле-
на увеличением эффективного рефрактерного перио-
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да желудочков и антифибрилляторным действием, что 
было продемонстрировано в исследовании на животных 
моделях [46]. Также важным является снижение высво-
бождения норадреналина, который повышает триггер-
ную активность желудочков вследствие как ранних, так 
и поздних постдеполяризаций [47].

История развития ЛСЭ связана с исследованиями 
и открытиями в области хирургии и нейрофизиологии 
в XIX–XX вв. Впервые в клинической практике этот 
метод был предложен и успешно применен T. Jonnesco 
в 1916 г. для лечения больного, страдавшего приступами 
стенокардии [48]. Антиангинальный эффект ЛСЭ был под-
твержден в последующем, однако в связи с внедрением 
в 60-х гг. XX в. новых, более эффективных методов 
лечения стенокардии, таких как аортокоронарное 
шунтирование и применение бета-адреноблокаторов, 
интерес к выполнению ЛСЭ у больных со стенокардией 
стал постепенно снижаться. Антиаритмический эффект 
ЛСЭ оставался неизвестным вплоть до 70-х гг. XX в., 
когда A.J. Moss и J. McDonald впервые опубликовали 
клинический случай 34-летней больной с синдромом 
удлиненного интервала QT, страдающей рецидивирующи-
ми синкопальными состояниями [49]. После выполнения 
ЛСЭ отмечалось не только прекращение последних, но 
и сокращение интервала QT c 640 до 440 мс, что позво-
лило авторам сделать вывод об антиаритмическом дей-
ствии ЛСЭ. По мере накопления опыта применения ЛСЭ 
у больных с синдромом удлиненного интервала QT все 
больше исследований подтверждали антифибриллятор-
ный эффект ЛСЭ [50, 51]. 

Первые исследования эффективности ЛСЭ у больных 
с КПЖТ были опубликованы в 2008 г., в результате кото-
рых на небольшом количестве пациентов было показа-
но снижение числа аритмогенных событий в результате 
оперативного вмешательства [52, 53]. В последующем 
G.M. De Ferrari и соавт. провели ретроспективное когорт-
ное исследование эффективности и безопасности ЛСЭ 
у 63 больных с КПЖТ [45]. На фоне оптимальной меди-
каментозной терапии в течение в среднем 37 мес 
ЛСЭ позволила добиться снижения количества больных 
с аритмогенными событиями на 68% (эффект ниже 
у больных с неполной ЛСЭ, т.е. с частичным иссечением 
звездчатого ганглия), количества срабатываний кардио-
вертера-дефибриллятора — на 93%, количества сраба-
тываний на человека в год — с 3,6 до 0,6. Кроме того, 
отмечено, что ЛСЭ не только снижает риск развития 
жизнеугрожающих событий, но и повышает качество 
жизни больных с КПЖТ [45, 54].

Техника проведения ЛСЭ претерпела значительные 
изменения с момента выполнения первых операций до 
настоящего времени [55]. В ранних работах упоминается 
проведение левосторонней стеллэктомии — удаления 
исключительно левого звездчатого ганглия, что немину-
емо вело к развитию синдрома Горнера [55]. В последу-
ющем была применена левая шейно-грудная симпатэк-
томия, в ходе которой удаляются весь левый звездчатый 
ганглий, а также первые четыре-пять левых грудных 
ганглиев [55]. Хотя эта методика также приводила к раз-
витию синдрома Горнера у некоторых больных [55], с ее 
применением удалось достичь лучшего антиаритмиче-
ского эффекта [55]. В настоящее же время широко рас-
пространена методика с удалением только нижней части 
звездчатого ганглия и II–IV грудных ганглиев. Было 
показано, что резекция именно нижней половины или 
трети звездчатого ганглия обеспечивает наибольший 
антифибрилляторный эффект, снижая риски появления 
синдрома Горнера до минимума [55]. Такой результат 

обусловлен тем, что орган зрения получает симпати-
ческую иннервацию в основном из верхней половины 
звездчатого ганглия [55].

Первые операции по симпатической денервации 
сердца проводили путем открытого хирургического досту-
па, чаще всего это был левый надключичный доступ [56]. 
Для обеспечения доступа к симпатическому стволу 
выполнялся небольшой разрез, после чего отодвигались 
передняя лестничная мышца и диафрагмальный нерв. 
В дальнейшем, с развитием малоинвазивных техноло-
гий, широкое распространение получила видеоассисти-
рованная торакоскопическая симпатэктомия. С начала 
применения в клинической практике с 1990-х гг. мето-
дика прошла ряд усовершенствований и впервые была 
использована у больных с первичным электрическим 
заболеванием сердца (синдромом удлиненного интер-
вала QT) в 2003 г. [57]. Операция выполняется с при-
менением общей анестезии, положение пациента в три 
четверти на правом боку. В левой половине грудной клет-
ки по средней аксиллярной линии выполняются два или 
три небольших разреза для размещения торакопортов 
для камеры и инструментов. Нижняя часть звездчатого 
ганглия и верхние грудные ганглии визуализируются 
и удаляются, после чего проводится ушивание ран [57].

Благодаря эволюции хирургических подходов в насто-
ящее время ЛСЭ считается безопасным вмешательством, 
риски развития серьезных осложнений которого сведены 
к минимуму [45, 54]. Следует заметить, что в связи с изме-
нением симпатической иннервации после ЛСЭ у больных 
отмечается ряд нарушений. Наиболее часто в литерату-
ре упоминаются изменения гидратации и температуры 
тела с одной стороны. Так, по данным K.E. Waddell-Smith 
и соавт., из 44 пациентов, перенесших ЛСЭ, у 66% отме-
чалась сухость левой стороны тела, у 59% — односто-
ронняя гиперемия лица, у 55% — контралатеральный 
гипергидроз, у 39% — разница температуры между рука-
ми, у 11% — постоянный и у 9% — преходящий птоз, 
у 11% — изменение терморегуляции, у 9% — парестезия 
левой руки, у 7% — снижение симпатической реакции на 
фоне эмоциональной нагрузки [58]. Одним из тревожных 
последствий ЛСЭ является нейропатическая боль, возни-
кающая у почти 30% больных [54], причем этот побочный 
эффект не описан при использовании ретроплеврально-
го доступа. По нашему мнению, это связано с тем, что при 
торакоскопической операции хирург более активно воз-
действует на симпатическую цепь перед ее разрезанием. 
Тем не менее, по данным P.J. Schwartz и M.J. Ackerman, 
нейропатическая боль у 30% больных редуцировалась 
в первые несколько месяцев после операции [54]. Для 
снижения риска развития этого побочного эффекта авто-
ры рекомендуют использовать низкие дозы габапентина 
за 24 ч до операции, особенно у пациентов с низким 
болевым порогом [54]. Синдром Горнера, который, как 
было сказано ранее, нередко наблюдался при описании 
первых случаев проведения ЛСЭ и даже считался крите-
рием эффективности вмешательства, в настоящее время 
практически не встречается в связи с усовершенство-
ванием техники операции, хотя преходящие признаки 
синдрома Горнера все же могут развиться в результа-
те сдавления и отека верхней половины звездчатого 
ганглия менее чем в 2% случаев [59]. 

Определение показаний и оптимальных сроков про-
ведения ЛСЭ у больных с КПЖТ остается сложной зада-
чей. Согласно международным клиническим рекоменда-
циям, ЛСЭ может быть рассмотрена у больных с низким 
ответом на терапию бета-адреноблокаторами и флекаи-
нидом или при невозможности достижения оптимальных 
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доз медикаментозной терапии [2]. Под вопросом остает-
ся обоснованность проведения ЛСЭ у больных с КПЖТ до 
ИКД в качестве меры, позволяющей или отсрочить, или 
отменить ИКД [41]. По нашему мнению, внедрение этого 
подхода может способствовать повышению качества 
жизни больных с КПЖТ в случае сохранения антифиб-
рилляторного эффекта ЛСЭ на протяжении длительно-
го времени. Несмотря на многообещающие результаты 
исследований эффективности и безопасности ЛСЭ, необ-
ходимо дальнейшее изучение роли ЛСЭ в стратегии лече-
ния больных с КПЖТ.

ПЕРСПЕКТИВНЫЕ МЕТОДЫ ЛЕЧЕНИЯ
Сохранение высокого остаточного риска развития 

жизнеугрожающих состояний на фоне рекомендован-
ного лечения больных с КПЖТ привело к разработке 
и тестированию средств генной терапии. Различные под-
ходы к генной терапии КПЖТ можно разделить на четыре 
основных класса [60]:
1) замена пораженного гена для восстановления уровня 

функционального белка;
2) подавление доминантного патологического аллеля;
3) редактирование гена с помощью CRISPR/Cas9 для 

изменения последовательности ДНК и предотвраще-
ния образования дисфункционального белка;

4) подавление молекул-мишеней в связанных биологи-
ческих путях.
В настоящее время эффективность и безопасность 

перечисленных подходов является объектом изучения 
исключительно на примере клеточных или животных экс-
периментальных моделей [60].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Лечение бета-адреноблокаторами является основ-

ным в терапии пациентов с КПЖТ, однако у более чем 
одной трети пациентов в долгосрочной перспективе отме-
чается недостаточная эффективность препаратов этой 
группы. В таких случаях перспективной считается комби-
нированная терапия КПЖТ с применением флекаинида, 
тогда как эффективность пропафенона окончательно не 
определена. Данные об эффективности ИКД у пациентов 
с КПЖТ противоречивы. Некоторые исследования пока-
зывают высокую эффективность метода, в то время как 
другие указывают на высокий риск осложнений, таких 
как развитие электрического шторма. Снижение этого 

риска может быть достигнуто путем назначения опти-
мальной медикаментозной терапии, высокой привер-
женности лечению и устранения немотивированных сра-
батываний ИКД. Кроме того, дополнительного снижения 
риска возникновения аритмогенных событий у пациен-
тов с КПЖТ можно добиться путем ЛСЭ. Однако одним из 
нежелательных последствий ЛСЭ является нейропатиче-
ская боль, предотвращение которой представляет собой 
в полной мере не решенную терапевтическую задачу. 
В целом можно констатировать сохраняющуюся потреб-
ность в проведении дальнейших исследований методов 
лечения КПЖТ, в том числе и у детей, необходимых не 
только для снижения риска жизнеугрожающих осложне-
ний болезни, но и повышения качества жизни пациентов.
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