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Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия (КПЖТ) — первичное электрическое заболевание 
сердца, которое характеризуется развитием полиморфной, в том числе двунаправленной, желудочковой тахикардии 
в ответ на адренергическую стимуляцию, вызванную физической или эмоциональной нагрузкой. Основным клини-
ческим проявлением КПЖТ являются обморочные состояния, вызываемые физическими упражнениями, эмоцио-
нальным стрессом или применением бета-адреномиметиков. Для заболевания характерна высокая летальность при 
отсутствии лечения. Трудности доклинической диагностики и задержка диагностики КПЖТ даже после манифестации 
клинических признаков заболевания обусловливают необходимость анализа и систематизации данных о причинах 
развития, особенностях клинических проявлений заболевания и существующих диагностических подходах. В настоя-
щей работе особое внимание уделено анализу молекулярно-генетических причин заболевания и спектра ассоцииро-
ванных нарушений у больных с КПЖТ в связи с диагностикой, тактикой ведения и определением прогноза. Отмечены 
направления дальнейших исследований для повышения качества диагностики и снижения летальности в когорте 
больных с КПЖТ.
Ключевые слова: катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия, ген RYR2, ген CASQ2, первичные 
каналопатии, внезапная сердечная смерть
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Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia (CPVT) is primary electrical heart disease characterized by development of 
polymorphic, including bidirectional, ventricular tachycardia in response to adrenergic stimulation caused by physical or emotional 
stress. The major CPVT’s clinical manifestation is faintness caused by exercises, emotional stress, or beta-adrenergic agonists 
administration. This disease has high mortality rate without any treatment. The difficulties of preclinical diagnosis as well as late 
diagnosis after CPVT’s clinical signs manifestation dictate the need to analyze and systematize all the data on disease’s causes, clinical 
manifestations, and existing diagnostic approaches. This work has particular focus on the analysis of the disease molecular genetic 
causes and the spectrum of associated disorders in patients with CPVT regarding its diagnosis, management, and prognosis. Future 
research topics were determined for improving diagnosis quality and reducing mortality of patients with CPVT.
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ВВЕДЕНИЕ
Катехоламинергическая полиморфная желудочко-

вая тахикардия (КПЖТ) является наследственной канало-
патией и одной из причин внезапной сердечной смерти 
детей. Распространенность КПЖТ оценивается в преде-
лах от 1 на 4 тыс. (Финляндия) [1] до 1 на 100 тыс. насе-
ления (Дания) [2]. Однако экстраполяция этих оценок на 
другие страны имеет свои ограничения, обусловленные 

накоплением генетических вариантов, ассоциирован-
ных с КПЖТ, в определенных популяциях [1]. Кроме 
того, распространенность КПЖТ может быть недооце-
нена по причине редкости заболевания и, вместе с тем, 
трудностей верификации диагноза. Последнее требует 
проведения специализированных исследований, таких 
как холтеровское мониторирование ЭКГ и тредмил-тест, 
использование которых с целью скрининга по понят-
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ным причинам ограниченно. Затрудняют диагностику 
КПЖТ также и вариабельность клинической картины, 
наличие множественных «масок» заболевания, эпизодич-
ность некоторых клинических проявлений, а также низ-
кая осведомленность медицинских работников [3]. Как 
следствие, задержка между клинической манифестацией 
заболевания и установлением диагноза в большинстве 
случаев составляет более года [4, 5]. Существующая 
неопределенность относительно распространенности 
КПЖТ обусловливает необходимость проведения эпиде-
миологических исследований, а также создания единого 
российского регистра больных с КПЖТ для сбора и систе-
матизации индивидуальных данных.

МОЛЕКУЛЯРНО-ГЕНЕТИЧЕСКАЯ ОСНОВА 
КАТЕХОЛАМИНЕРГИЧЕСКОЙ ПОЛИМОРФНОЙ 
ЖЕЛУДОЧКОВОЙ ТАХИКАРДИИ
Генетическая природа КПЖТ впервые была показана 

в связи с участком хромосомы 1q42-q43 [6]. В последую-
щем была установлена связь КПЖТ с геном RYR2, коди-
рующим рианодиновый рецептор 2-го типа [7], а аутосом-
но-рецессивной формы заболевания — с геном CASQ2, 
кодирующим кардиальную форму кальсеквестрина [8]. 
В редких случаях (не более 1–2% от всех клинически 
схожих с КПЖТ фенотипов) развитие КПЖТ обусловле-
но патологическими вариантами генов CALM1, CALM2, 
CALM3, TECRL и TRD, отвечающих за внутриклеточный 
гомеостаз кальция [9]. Патологические варианты гена 
RYR2 ответственны за развитие заболевания с ауто-
сомно-доминантным типом наследования и выявляются 
в 65% случаев болезни [10]. При этом около половины 
всех вариантов регистрируют de novo [11]. Наиболее 
распространены миссенс-мутации, приводящие к замене 
одного аминокислотного остатка на другой в белке, коди-
руемом геном [12].

Рианодиновый рецептор 2-го типа находится на 
по верхности саркоплазматического ретикулума — мем-
бранной органеллы, основной функцией которой являют-
ся хранение и регуляция уровня кальция внутри клетки. 
Рианодиновый рецептор представляет собой гомотетра-
мер и является одним из самых крупных ионных каналов 
в организме человека [13]. В норме при возникновении 
электрического импульса в сердце кальций высвобожда-
ется из саркоплазматического ретикулума путем открытия 
рианодинового рецептора и переходит в цитоплазму. Это 
активирует взаимодействие между нитями актина и мио-
зина, приводя к сокращению сердечной мышцы [14]. 
Избыточное высвобождение кальция из саркоплазмати-
ческого ретикулума при дефектном рианодиновом рецеп-
торе приводит к изменению заряда на внутренней сторо-
не клеточной мембраны, что провоцирует возникновение 
аритмии по типу триггерной активности вследствие раз-
вития поздних постдеполяризаций [15]. Последние пред-
ставляют собой преждевременную деполяризацию кар-
диомиоцитов, следующую сразу после завершения фазы 
реполяризации, то есть в период относительной рефрак-
терности. Вследствие этого возникает как желудочко-
вая [16], так и наджелудочковая спонтанная эктопическая 
активность [17]. Описаны также случаи развития КПЖТ 
в связи с вариантами гена RYR2, приводящими к потере 
функции рианодинового рецептора и сопровождающими-
ся появлением ранних постдеполяризаций, провоциру-
ющих развитие тахикардии по типу re-entry [12]. В связи 
с характерными клиническими проявлениями болезни 
при потере функций рецептора (меньшая диагностиче-
ская значимость тредмил-теста, более редкое развитие 
синкопальных состояний с манифестацией заболевания 

с внезапной остановки кровообращения или внезапной 
сердечной смерти) такое нарушение некоторыми автора-
ми определяется как «синдром недостаточности высво-
бождения кальция» [18, 19]. В настоящее время вопрос 
о единстве подходов к дифференциальной диагностике 
и лечению КПЖТ и синдрома недостаточности высвобож-
дения кальция остается открытым.

Следует отметить, что ген RYR2 экспрессируется 
в клетках не только сердечной мышцы, но и головно-
го мозга и поджелудочной железы [20]. В частности, 
рианодиновый рецептор 2-го типа преобладает в коре 
головного мозга и в зубчатой извилине гиппокампа [20], 
связанной с формированием таких когнитивных процес-
сов, как внимание и память. Их нарушение в результате 
изменения структуры рецептора обсуждается далее.

В связи с тем, что нормальное функционирование 
рианодинового рецептора является краеугольным камнем 
внутриклеточного гомеостаза кальция, на ранних этапах 
изучения наследственной природы КПЖТ преобладало 
мнение, что все редкие варианты гена RYR2 являются 
патогенными. Если вариант не встречался в 50–400 конт-
рольных выборках, то вероятность его патогенности счи-
талась высокой [21]. Однако в последующем было пока-
зано, что варианты гена RYR2, не приводящие к развитию 
заболевания, выявляются не менее чем в 3% случаев [21]. 
Наличие редких, но доброкачественных вариантов гена 
вносит неопределенность в интерпретацию результа-
тов генетического тестирования. «Золотым стандартом» 
определения степени влияния варианта гена на струк-
туру и функцию белка является оценка функциональной 
значимости этого варианта с помощью клеточных моде-
лей. Однако тестирование всех вариантов, детектируе-
мых в таком большом гене, как RYR2, представляется 
невозможным [22]. Более того, компьютерные программы 
предсказания патогенности генетических вариантов могут 
давать противоречивые результаты [22]. По этой причине 
обнаружение вариантов гена RYR2 с неопределенной зна-
чимостью ставит перед врачом непростую задачу о тактике 
наблюдения пациента, что особенно актуально при отсут-
ствии клинических или электрофизиологических проявле-
ний болезни. В связи с этим были предприняты попытки 
разграничить патогенные и доброкачественные варианты 
гена RYR2, опираясь на информацию о симптоматике 
заболевания и наличии диагноза, подтвержденного мне-
нием нескольких врачей-кардиологов. Так, J.D. Kapplinger 
и соавт., сопоставляя клинические и генетические данные, 
показали, что патогенные варианты гена RYR2 наиболее 
часто обнаруживают в экзонах 3, 8, 14, 43, 47–49, 81, 
83, 88–90, 93, 95, 97–101, 103, 105 (всего 21) [23]. При 
этом из 1200 пациентов, включенных в это исследование 
с подозрением на КПЖТ, только у 78 больных наличие 
заболевания не вызывало сомнений.

Патогенные варианты гена CASQ2 обнаруживают 
не более чем в 5% случаев КПЖТ [10]. Ген CASQ2 отве-
чает за синтез кардиальной изоформы кальсеквестрина, 
который находится в саркоплазматическом ретикулуме 
клеток сердечной мышцы. Этот белок, известный как 
кальсеквестрин-2, участвует в связывании ионов каль-
ция в терминальных цистернах саркоплазматического 
ретикулума и играет важную роль в регуляции их высво-
бождения через рианодиновый рецептор [8]. Патогенные 
варианты гена CASQ2 приводят к нарушению способ-
ности кальсеквестрина-2 связывать ионы Ca2+ и, как 
следствие, к избыточному накоплению последних в цито-
плазме и поздним постдеполяризациям. Заболевание 
проявляется клинически при наличии варианта гена 
CASQ2 в гомозиготной или компаунд-гетерозиготной 
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форме, что указывает на аутосомно-рецессивный тип 
наследования [8]. Вместе с тем, описаны редкие случаи 
клинических проявлений болезни у пациентов с гетеро-
зиготными вариантами гена CASQ2 [10, 24]. В таких слу-
чаях проявления КПЖТ могут быть связаны с особенно-
стями структуры белка кальсеквестрина-2, который при 
невозможности димеризации удаляется из саркоплазма-
тического ретикулума и разрушается [24]. Заболевание, 
связанное с вариантами гена CASQ2 в гомозиготной или 
компаунд-гетерозиготной форме, как правило, отлича-
ется более тяжелым течением (раннее начало, высокий 
риск смерти, низкая эффективность бета-адреноблокато-
ров) по сравнению с формами, обусловленными патоген-
ным вариантом гена RYR2 [10, 24, 25].

Более редкими причинами КПЖТ являются патоген-
ные варианты в других генах (CALM1, CALM2, CALM3, 
TECRL и TRD), экспрессия которых влияет на гомеостаз 
кальция внутри клеток. Тем не менее, в настоящее время 
описано около 20 клинических случаев КПЖТ, ассоцииро-
ванной с вариантами гена TECRL с аутосомно-рецессив-
ным типом наследования [26–28]. Примечательно, что 
фенотипические особенности указанных случаев имеют 
черты некоторых первичных электрических заболеваний 
сердца, и в частности синдрома удлиненного интервала 
QT и КПЖТ, и в совокупности формируют отдельную груп-
пу клинических проявлений. На клеточных моделях пока-
зано, что в гене TECRL преимущественно содержится 
информация о белках саркоплазматического ретикулума, 
которые играют ключевую роль в обмене жирных кислот 
и поддержании кальциевого гомеостаза внутри клетки. 
Было сделано предположение, что нарушение внутрикле-
точного метаболизма жирных кислот непосредственно 
влияет на функцию ионных каналов и кальций-связываю-
щих белков [29]. Нарушение гомеостаза кальция, в свою 
очередь, может приводить к аритмии по типу триггерной 
активности, что является характерным признаком КПЖТ. 
Однако остается неопределенным, насколько существую-
щие подходы к диагностике и лечению больных с класси-
ческим фенотипом КПЖТ воспроизводимы у пациентов 
с редкими генетическими вариантами болезни. 

ДИАГНОСТИКА КАТЕХОЛАМИНЕРГИЧЕСКОЙ 
ПОЛИМОРФНОЙ ЖЕЛУДОЧКОВОЙ 
ТАХИКАРДИИ
Клиническая картина

Основные клинические проявления КПЖТ — синко-
пальные состояния и внезапная остановка кровообра-
щения с возможным наступлением внезапной сердечной 
смерти [10]. Хотя для пациентов с КПЖТ характерны 
аритмогенные события, возникающие в ответ на эмоцио-
нальную и/или физическую нагрузку, описаны также слу-
чаи появления желудочковых аритмий в состоянии покоя, 
например во время отдыха или сна [10, 30]. В редких слу-
чаях пациенты могут жаловаться на учащенное сердце-
биение, перебои в работе сердца и ухудшение самочув-
ствия при физической или эмоциональной нагрузке [31]. 
Средний возраст манифестации заболевания варьирует, 
по данным крупных исследований, в диапазоне от 7 до 
12 лет [10, 24]. В настоящее время КПЖТ является одной 
из причин внезапной сердечной смерти [32] и ассоции-
рует с риском развития внезапной сердечной смерти при 
отсутствии лечения [33].

Инструментальные методы диагностики

«Золотым стандартом» диагностики КПЖТ считается 
проведение нагрузочных тестов, как правило, тредмил-
теста, с помощью которого воспроизводимы типичные 

для этого заболевания нарушения сердечного ритма — 
залпы полиморфной и/или двунаправленной желудоч-
ковой тахикардии [34]. При невозможности проведе-
ния тредмил-теста, например, в силу возраста ребенка 
или негативного отношения пациента к исследованию, 
диагноз может быть установлен с помощью холтеров-
ского мониторирования, в том числе многосуточного 
мониторинга сердечного ритма [35]. По нашему мнению, 
в результате холтеровского мониторирования может быть 
получена дополнительная информация о спектре наруше-
ний сердечного ритма у пациента, например, если реги-
стрируются суправентрикулярные тахиаритмии. Также 
следует отметить, что у больных с преимущественно эмо-
циональными триггерами аритмогенных событий холте-
ровское мониторирование может играть первостепенное 
значение. В ряде случаев при получении противоречивых 
результатов инструментального обследования с целью 
подтверждения диагноза у взрослых, но не у детей могут 
быть применены лекарственные пробы с изопротерено-
лом и эпинефрином, что также отражено в клинических 
рекомендациях по диагностике и лечению КПЖТ [34]. 
Однако следует учитывать, что медикаментозные пробы 
с адреналином в целом обладают более низкой чувстви-
тельностью в случае диагностики КПЖТ, чем тредмил-
тест, и не используются в рутинной практике [36].

Спектр нарушений сердечного ритма

Типичным электрофизиологическим признаком на -
рушения сердечного ритма при КПЖТ является поли-
морфная желудочковая экстрасистолия при пороговых 
значениях частоты сердечных сокращений (ЧСС), как 
правило, более 100–120 уд./мин с последующим раз-
витием залпов полиморфной, в том числе двунаправлен-
ной, желудочковой тахикардии, которая, в свою очередь, 
может сменяться фибрилляцией желудочков [31]. Более 
высокие пороговые значения ЧСС (140–155 уд./мин) 
значительно затрудняют своевременную диагностику 
заболевания [37].

Известно, что, помимо желудочковых нарушений 
ритма, для больных с КПЖТ характерны брадикардия 
и укорочение интервала PQ. Было показано, например, 
что синусовая брадикардия может быть единственной 
находкой на ЭКГ при отсутствии клинической симпто-
матики [38]. По разным данным, она обнаруживается 
у 18–57% больных [39, 40]. Наличие синусовой бради-
кардии, равно как и суправентрикулярных нарушений 
ритма у больных с КПЖТ, послужило основанием для 
предположения о патогенетической роли проводящих 
путей миокарда не только желудочков, но также и пред-
сердий [41]. При этом известно, что суправентрикуляр-
ные нарушения ритма могут быть первыми признаками 
заболевания [42]. Оценки частоты случаев суправен-
трикулярных нарушений ритма среди больных с КПЖТ 
варьируют, по разным данным, от 6 до 100% [2, 43, 44]. 
Можно предположить, что широта указанного диапазона 
связана, в частности, с различной продолжительностью 
наблюдения. Некоторые нарушения сердечного ритма 
у пациентов с КПЖТ трудно выявить при однократном 
рутинном обследовании, и они могут быть обнаружены 
только при длительном мониторировании, например, 
с использованием имплантируемого кардиовертера-
дефибриллятора [44]. Недиагностированные суправен-
трикулярные аритмии, которые способны служить триг-
герами желудочковой эктопической активности, могут 
объяснять более высокую эффективность комбинирован-
ной антиаритмической терапии по сравнению с моноте-
рапией бета-адреноблокатором у пациентов с КПЖТ [45].



216

О
б

з
о

р
 л

и
т
е

р
а

т
у

р
ы

R
e

v
ie

w

Сочетание с некомпактной кардиомиопатией

Согласно акт уальным клиническим рекомендаци-
ям, диагноз КПЖТ свидетельствует о первичной элек-
трической патологии сердца в отсутствие ишемических 
и структурных нарушений, в том числе кардиомиопа-
тий [34]. Однако среди больных с КПЖТ описаны случаи 
некомпактного миокарда. Например, Y. Nozaki и соавт. 
проанализировали течение КПЖТ у трех больных из 
неродственных семей с миссенс-мутацией в гене RYR2 
(R169Q) с усилением функции белка и обнаружили у всех 
пациентов эхокардиографические признаки некомпакт-
ной кардиомиопатии [46]. Функциональный анализ вари-
анта гена RYR2 показал наличие выраженного наруше-
ния функции рианодинового рецептора с нарушением 
кальциевых токов. Известны и другие случаи сочетания 
некомпактной кардиомиопатии и КПЖТ у больных с пато-
генными вариантами гена RYR2 как с усилением, так 
и с потерей функции белка, что позволяет предполо-
жить единую генетическую основу как структурных, так 
и электрических нарушений [47, 48]. В связи с этим 
было выдвинуто предположение об изменении структуры 
миокарда с образованием некомпактности в результате 
нарушения сигнальных путей с участием Ca2+ внутри 
клетки, однако в настоящее время этот вопрос остается 
малоизученным [49]. Лишь в одном исследовании, про-
веденном с моделированием патогенного варианта гена 
RYR2 (I4855M) у животных, была продемонстрирована 
связь между указанным вариантом и развитием как пер-
вичной каналопатии, так и некомпактного миокарда [49]. 

Эпилепсия и интеллектуальная недостаточность

Известно, что наиболее частым диагнозом, который 
ошибочно устанавливается у больных с КПЖТ, являет-
ся эпилепсия [50, 51]. Предположительно, это связано 
с отсутствием изменений на стандартной ЭКГ, особенно-
стями клинических проявлений — синкопальными состо-
яниями с нарушением мышечного тонуса, в ряде случа-
ев — с непроизвольным мочеиспусканием, что может 
быть расценено как эпилептический приступ. И хотя 
в большинстве случаев диагноз КПЖТ исключает эпи-
лепсию в качестве причины синкопе, установлено, что 
возможно сочетание обоих состояний (КПЖТ и детской 
доброкачественной парциальной эпилепсии с центро-
темпоральными спайками, также известной как роланди-
ческая эпилепсия [52], или эпилептиформной активности 
по данным ЭЭГ [53]). Кроме того, описан случай клиниче-
ской манифестации эпилепсии, ассоциированной с пато-
логическим вариантом гена RYR2 [54].

У пациентов с КПЖТ может отмечаться и снижение 
интеллектуальных способностей, что было подтверж-
дено в ретроспективном многоцентровом когортном 
исследовании с участием 421 пациента (больные, 
перенесшие внезапную остановку кровообращения до 
выявления когнитивных изменений, были исключены 
из исследования) [43]. Снижение интеллекта описано 
у 8% больных (у 34 человек), при этом у 9 пациентов, 
кроме этого, отмечалось расстройство аутистического 
спектра, у 3 — синдром дефицита внимания и гипер-
активности, у 2 — оба нарушения. Эти расстройства 
могли быть следствием нарушения экспрессии гена 
RYR2 в клетках головного мозга. Однако большинство 
пациентов до установления диагноза КПЖТ испытыва-
ли неоднократные синкопальные состояния, что само 
по себе может приводить к ишемическому поврежде-
нию головного мозга. По этой причине патогенетиче-
ский механизм неврологических нарушений у больных 
с КПЖТ остается неустановленным [55].

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
С ПЕРВИЧНЫМИ ЭЛЕКТРИЧЕСКИМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ СЕРДЦА
Дифференциальная диагностика в случае КПЖТ 

включает в себя такие первичные электрические забо-
левания сердца, как синдром Андерсен – Тавила и синд-
ром удлиненного интервала QT [56]. Необходимость 
дифференциальной диагностики указанных состояний 
продиктована различиями в прогнозе исходов заболе-
ваний (например, прогноз при КПЖТ более неблаго-
приятный, чем при синдроме Андерсен – Тавила [57]) 
и тактике их лечения.

При молекулярно-генетическом исследовании у 80% 
пациентов с синдромом Андерсен – Тавила обнару-
живаются патологические изменения в гене KCNJ2, 
кодирующем альфа-субъединицу белка Kir2.1, кото-
рый участвует в формировании каналов входящего 
калиевого тока [56]. Несмотря на наличие характер-
ных фенотипических особенностей, таких как лицевой 
дисморфизм, скелетные аномалии и неврологические 
нарушения c периодическими параличами, у 30% паци-
ентов наблюдаются изолированные нарушения сердеч-
ного ритма [58]. Двунаправленная желудочковая тахи-
кардия и регистрация зубцов U на стандартной ЭКГ 
покоя, а также синкопальные состояния при физической 
или эмоциональной нагрузке могут наблюдаться как при 
КПЖТ, так и при синдроме Андерсен – Тавила. Y.Y. Inoue 
и соавт., анализируя результаты тредмил-теста, выпол-
ненного по протоколу Bruce у 51 одного пациента с гене-
тически подтвержденным первичным электрическим 
заболеванием сердца, показали, что ответ на нагрузку 
у больных с КПЖТ и с синдромом Андерсен – Тавила 
неодинаков [57]. В частности, желудочковая экстрасисто-
лия преимущественно с морфологией блокады правой 
ножки пучка Гиса, что свидетельствует об источнике 
эктопии в левом желудочке, более характерна для боль-
ных с синд ромом Андерсен – Тавила. У больных с КПЖТ 
чаще регистрируется экстрасистолия, предположительно, 
из выводного отдела правого желудочка, с морфологией 
блокады левой ножки пучка Гиса [57], что согласуется 
с данными M. Blich и соавт. [59]. Кроме того, у больных 
с синдромом Андерсен – Тавила частота желудочковой 
экстрасистолии увеличивалась как на первых ступенях 
нагрузки, так и на этапе восстановления с уменьшением 
на максимуме нагрузке. У больных с КПЖТ, напротив, 
частота желудочковой экстрасистолии пропорциональна 
нагрузке со снижением частоты или прекращением экто-
пической активности при восстановлении [57].

Дифференциальная диагностика с синдромом удли-
ненного интервала QT, как правило, базируется на оценке 
динамики изменения интервала QTc при тредмил-тесте 
и регистрации желудочковой эктопической активно-
сти [60]. Провокация нагрузочных полиморфных желудоч-
ковых нарушений сердечного ритма является убедитель-
ным признаком, свидетельствующим о наличии КПЖТ [9]. 
При этом при проведении тредмил-теста у больных с КПЖТ 
в большинстве случаев регистрируются нормальные зна-
чения интервала QTc, в то время как при скрытом синд-
роме удлиненного интервала QTc отмечается удлинение 
этого интервала. Трудности в диагностике могут быть 
обусловлены тем, что у больных с КПЖТ с патологиче-
скими вариантами генов CALM1, CALM2, CALM3 и TECRL 
может быть выявлено удлинение интервала QTc [29, 61]. 
Кроме того, описан клинический случай КПЖТ (больная 
21 года с патологическим вариантом гена RYR2 (A4091V)) 
с удлинением интервала QTc до 494 мс по данным тред-
мил-теста [62]. Примечательно, что после назначения 
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комбинированной антиаритмической терапии и добавле-
ния флекаинида к базовой терапии метопрололом наблю-
далась нормализация значений интервала QTc.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
КПЖТ является заболеванием с высокой летально-

стью при отсутствии лечения. Диагностика представля-
ется сложной задачей для специалистов практического 
здравоохранения. Регистрация характерных нарушений 
сердечного ритма, залпов полиморфной/двунаправ-
ленной желудочковой тахикардии при повышении ЧСС 
может быть выполнена не только с помощью нагрузоч-
ных тестов, но и с помощью холтеровского, в том числе 
длительного (например, трехсуточного), мониторирова-
ния. Проведение молекулярно-генетического исследова-
ния позволяет не только подтвердить наличие диагноза, 
но и определить спектр ассоциированной патологии. 
Высокая вероятность наличия таких ассоциированных 
патологий, как эпилепсия и интеллектуальная недоста-
точность, определяет необходимость обследования боль-
ных с КПЖТ с участием врачей-неврологов.
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