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[bookmark: _Toc91443823]Введение
Синдром ранней реполяризации желудочков (СРРЖ) представляет собой один из вариантов синдрома J-волны, относится к первичным, генетически детерминированным аритмическим синдромам или каналопатиям, ассоциирован с риском внезапной сердечной смерти (ВСС) [1-5].
Распространенность ЭКГ-паттерна РРЖ варьирует от 1 до 24%, что обусловлено разными критериями и популяциями в проводимых исследованиях [6]. Признаки РРЖ широко распространены у молодых людей, спортсменов и афроамериканцев [7]. Между азиатским и европейским населением значимых региональных различий по частоте встречаемости ЭКГ-паттерна РРЖ не выявлено [1]. По данным мета-анализа 8 популяционных исследований средняя распространенность ЭКГ-паттерна РРЖ составила 6,7% (95% ДИ 2,5-17,7) [8]. При этом распространенность РРЖ в нижних или нижнебоковых отведениях ЭКГ в зависимости о величины подъема точки J выше изолинии несколько различается: распространенность элевации точки J, выше или равной 0,1 мВ, составила 0,9-23,9%, выше или равной 0,2 мВ – 0,6-6,4% [1].
Средний возраст клинической манифестации, которая может быть представлена полиморфной ЖТ/ФЖ или связанными с аритмиями синкопальными состояниями, или внезапной остановкой сердечной деятельности, для СРРЖ составляет около 40 лет [1]. До этого возраста пациенты с СРРЖ могут быть бессимптомными. Электрический шторм в анамнезе и семейный анамнез ВСС среди пациентов с СРРЖ представлен в13-17% и 13-18% случаев, соответственно [6]. ФЖ у 19-26% пациентов развивается ночью, во время сна или в покое, что является доказательством участия парасимпатических влияний в аритмогенезе, однако у 9-19% пациентов ФЖ развивается во время физической активности, что может быть обусловлено разными генетическими нарушениями, лежащими в основе СРРЖ [9]. Рассматривается также сезонность в развитии ФЖ, чаще весной и летом, механизм которой не до конца изучен [10]. Около 20% пациентов имеют в клинике фибрилляцию предсердий [9].
Разные данные о частоте РРЖ могут быть обусловлены в том числе применением разных критериев. Прогностическое значение РРЖ было продемонстрировано при длительном (30±11 лет) наблюдении за большим количеством (n=10864) пациентов среднего возраста (44±8 лет; 52% мужчин) [11]. J.T. Tikkanen и соавт. применили достаточно жесткие критерии диагностики РРЖ (соответствующие современным), что позволило им выявить ее лишь у 5,8% из 10864 субъектов, представителей финской популяции. Признаки РРЖ отмечались в нижних отведениях у 384 (3,5%) пациентов, в боковых – у 262 (2,4%), в нижних и боковых – у 16 (0,1%). Элевация точки J на 0,1 мВ в нижних отведениях увеличивала относительный риск сердечной смерти в 1,28 раза (р=0,03), аритмической в 1,43 раза (р=0,03). При элевации на 0,2 мВ и более (выявленной у 0,3% пациентов) риск сердечной смерти увеличивался в 2,98 раза (p<0,001), аритмической – в 3,94 (р=0,01) [11].
Было отмечено, что риск ФЖ зависит от локализации РРЖ, величины волны J, степени элевации ST [12,13,14,15]. Морфология сегмента ST также влияет на риск ВСС. Быстро восходящий сегмент после точки J является доброкачественным вариантом. Горизонтальный и нисходящий вариант сегмента ST увеличивал риск ВСС [16,17,18,19].
Проявления РРЖ могут увеличиваться при брадикардии. Отмечается обратная связь между ЧСС и амплитудой J волны. Причиной является то, что при увеличении вагусного влияния калиевые токи (IK-ATP и IKACh) увеличиваются и также отмечается медленное восстановление выходящего калиевого тока (Ito) [20]. Гипотермия замедляет ЧСС и приводит к появлению признаков РРЖ [21].
[bookmark: _Toc91443824]Патофизиология ранней реполяризации желудочков
Имеется сходство между РРЖ и синдромом Бругада, которое предполагает общую патофизиологию двух синдромов [22,23]. В консенсусе, посвященном синдромам J волны, синдром Бругада и РРЖ рассматриваются совместно и подчеркивается, что их многое объединяет [1]. Оба синдрома ассоциируются с развитием полиморфной ЖТ или ФЖ, ВСС молодых людей без структурной патологии сердца. Синдром Бругада и РРЖ доминируют у мужчин, могут быть бессимптомны до развития ВСС, которая чаще возникает в возрасте 30-40 лет. ЭКГ проявления синдрома Бругада и РРЖ нарастают на фоне брадикардии и пауз, ВСС чаще наступает во время сна, поэтому нагрузки (включая занятия спортом) не противопоказаны. Главное различие состоит в том, что при синдроме Бругада преимущественно поражается выходной тракт правого желудочка, а при РРЖ – нижняя стенка левого желудочка [1]. 
В публикации С. Antzelevitch и G.X. Yan «Синдромы J-волны» РРЖ рассматривается как каналопатия [2]. 
Синдром Бругада и РРЖ отличаются по величине и локализации волны J. Некоторые авторы считают, что синдром Бругада является правожелудочковым вариантом РРЖ [12,24,25].
Что касается генетического исследования, на сегодняшний день известны патогенные мутации в 7 генах – KCNJ8, ABCC9, SCN5A, CACNA1C, CACNB2b, CACNA2D1 и KCND2 – приводящие к потере функции натриевых или кальциевых каналов, или к усилению функции калиевых (Ito и IK-ATP) каналов кардиомиоцитов или даже их сочетанию [6], что отражает генетическую гетерогенность и не позволяет широко использовать данный критерий в диагностике и стратификации риска у бессимптомных пациентов с ЭКГ-паттерном РРЖ.
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К сожалению, существующие ЭКГ критерии диагностики СРРЖ нельзя рассматривать как абсолютно надежные. ЭКГ картина, характерная для СРРЖ, может встречаться далеко не только при СРРЖ. Вот некоторые состояния, при которых могут регистрироваться изменения ЭКГ, характерные для СРРЖ: ювенильный STT, болезни перикарда, гипотермию, гипертермию, опухоли сердца, гипертрофию левого желудочка, спортивное сердце, ишемию миокарда, инфаркт миокарда, фрагментированный QRS, гипокальциемию, гиперкалиемию, тимому, диссекцию аорты, аритмогенную кардиомиопатию / дисплазию правого желудочка, кардиомиопатию такоцубо, миокардит, болезнь Чагаса, употребление кокаина и неврологическую патологию [1].
C целью унификации терминологии и рекомендаций по определению ЭКГ-паттерна РРЖ в 2015 г. был представлен согласительный документ [26], согласно которому для диагностики паттерна используются следующие критерии:
1. Регистрация J-волны в конце QRS ком- плекса в виде зазубрины/зарубки («notch») или сглаженной («slur») волны на нисходящем ко- лене зубца R c наличием или без элевации сегмента ST. Выделяют характеристики J-волны (рис. 1): J0 – начало J-волны в виде зазубрины/ зарубки, Jp – пик зазубрины/зарубки или начало сглаженной J-волны, Jt – окончание зазубрины/ зарубки или сглаженной J-волны. Сглаженная J-волна («slur») определяется при наличии угла между начальной нисходящей частью зубца R и продолжением конечной части QRS комплекса, превышающего 10° . Элевация сегмента ST оценивается по соотношению положения точки Jt и отстоящей от нее на 100 мсек точки на сегменте ST и может быть восходящая (плавно переходит в положительный зубец Т), горизонтальная и нисходящая. 
2. Jp, измеряемый как амплитуда от изолинии до его вершины, составляет ≥ 0,1 мВ в двух и более последовательных отведениях 12-канальной поверхностной ЭКГ, за исключением отведений V1-V3. 
3. Ширина комплекса QRS составляет менее 120 мсек, измеряется в отведениях, где отсутствует зазубрина/зарубка или сглаженная J-волна в конце комплекса QRS.
Рисунок 1. – Схематическое изображение J-волны на ЭКГ
[image: ]
Рисунок 2. – пример пленки ЭКГ пациента с РРЖ[image: ]

В зависимости от того, в каких отведениях регистрируются признаки РРЖ, выделяют 3 типа ЭКГ-паттерна: в левых боковых отведениях ЭКГ – тип I, в нижних или нижнебоковых отведениях ЭКГ – тип II, в нижнебоковых отведениях в сочетании с правыми грудными отведениями ЭКГ и локализацией по передней стенке левого желудочка – глобальный или распространенный тип III [27].
Непосредственно синдром РРЖ рекомендуется диагностировать при сочетании ЭКГ при- знаков РРЖ в нижних и/или боковых отведениях поверхностной 12-канальной ЭКГ у пациентов с наличием критериев их клинической и прогностической значимости [1, 3, 4], при этом локализация J-волны в нижних отведениях ЭКГ встречается у 42-44% пациентов, в боковых от- ведениях – у 9-10,5%, в нижнебоковых – у 37- 47% пациентов с СРРЖ [12,28-30].
В настоящее время предлагается разделять понятия паттерн РРЖ и синдром РРЖ [1,23]. Для постановки диагноза синдрома РРЖ (в отличие от паттерна РРЖ, который отражает наличие только ЭКГ-признаков) рекомендуется применять шанхайскую шкалу (табл. 1), учитывающую также данные аритмического и семейного анамнеза, холтеровского мониторирования ЭКГ и генетического теста [1]. Такая система оценки направлена на выявление «злокачественного» характера синдрома РРЖ для последующего определения лечебной тактики.
Таблица 1 - Шанхайская шкала для диагностики СРРЖ
	I. Анамнез
	

	А. Необъяснимая остановка сердца, документированная ФЖ или полиморфная желудочковая тахикардия (ЖТ)
	3

	B. Предположительно аритмическое синкопе
	2

	С. Синкопе неизвестной этиологии
	1

	II. Стандартная ЭКГ
	

	А. Паттерн РРЖ ≥0,2 мВ в >2 нижних и/или боковых отведениях с горизонтальным или нисходящим ST сегментом
	2

	B. Динамические изменения элевации точки J> 0,1 мВ в 2 нижних и/или боковых отведениях
	1,5

	С. Элевации точки J ≥ 0,1 мВ не менее чем в 2 нижних и/или боковых отведениях
	1

	III. Холтеровское мониторирование
	

	А. Желудочковые экстрасистолы с коротким интервалом сцепления (R на восходящей части или пике Т)
	2

	IV. Семейный анамнез
	

	А. Родственник с диагностированным СРР
	2

	B. > 2 родственников первой линии с паттерном ЭКГ 2А
	2

	C. Родственник первой линии с паттерном ЭКГ 2А
	1

	D. Необъяснимая ВСС родственника первой-второй линии моложе 45 лет
	0,5

	V. Результаты генетического теста
	

	А. Вероятно патогенная мутация, характерная для СРР
	0,5


Из каждой категории берется только один максимальный результат, необходимо наличие хотя бы одного ЭКГ критерия. Интерпретация суммы баллов, следующая: 5 баллов – определенный синдрома РРЖ, 3-4,5 – возможный диагноз синдрома РРЖ, <3 – диагноз не подтвержден
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Профилактика внезапной смерти при синдроме РРЖ может обсуждаться только у больных с высоким риском. Единственным эффективным методом профилактики является имплантация ИКД. Она является первой линией у пациентов с паттерном РРЖ более 0,1 мВ по крайней мере в двух смежных нижнебоковых отведениях, выживших после остановки сердца, с документированной ФЖ или ЖТ (I класс показаний). У больных с синкопе и семейным анамнезом внезапной смерти в молодом возрасте класс показаний к ИКД IIB. Медикаментозная профилактика у больных высокого риска проводится при невозможности имплантации ИКД. Рекомендованы хинидин, ингибиторы фосфодиэстеразы III (цилостозол). Инфузия изопротеренола может быть использована для подавления электрического шторма у пациентов с синдромом РРЖ [1]. 
Таким образом, применение современных критериев диагностики РРЖ, отраженных в согласительных документах, и стратификация риска с целью выявления пациентов, нуждающихся в профилактике внезапной смерти, являются чрезвычайно актуальными в кардиологической практике.


[bookmark: _Toc91443827]Список литературы
1. J-Wave syndromes expert consensus conference report: Emerging concepts and gaps in knowledge /Ch. Antzelevitch [et al.] // J. Arrhythm. – 2016. – Vol. 32, № 5. – P. 315-339. – doi: 10.1016/j.joa.2016.07.002.
2. Antzelevitch, Ch. J wave syndromes. Brugada and Early Repolarization Syndromes / Ch. Antzelevitch, G-X. Yan. – Switzerland : Springer, 2016. – 325 p. – doi: 10.1007/978-3-319-31578-2.
3. HRS/EHRA/APHRS Expert Consensus Statement on the Diagnosis and Management of Patients with Inherited Primary Arrhythmia Syndromes / S. G. Priori [et al.] //Heart Rhythm. – 2013. – Vol. 10, iss. 12. – P. 1932-1963.– doi: 10.1016/j.hrthm.2013.05.014.
4. Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death (2015) / European Society of Cardiology ; S. G. Priori [et al.] // Eur. Heart J. – 2015. – Vol. 36, № 41. – P. 2793-2867. – doi: 10.1093/eurheartj/ehv316.
5. Пересмотр диагностических критериев синдромов J-волны: новые концепции и их актуальность для практики кардиолога (по материалам экспертного согласительного документа APHRS/EHRA/HRS/SOLAEGE 2016 г.) / Ю. Н. Беленков [и др.] // Кардиология. – 2018. – Т. 58, № 11. – С. 51-62. – doi: 10.18087/cardio.2018.11.10196.
6. Shimizu, W. Early Repolarization Syndrome. Etiology and Therapeutics / W. Shimizu. – Singapore : Springer, 2018. – 107 p. – doi: 10.1007/978-981-10-3379-7.
7. Inferolateral early repolarization in athletes / M. J. Junttila [et al.] // J. Interv. Card. Electrophysiol. – 2011. – Vol. 31, iss. 1. – P. 33-38. – doi: 10.1007/s10840-010-9528.
8. Role of Early Repolarization Pattern in Increasing Risk of Death / Y-J. Cheng [et al.] // J. Am. Heart Assoc. – 2016. – Vol. 5, № 9. – P. e003375. – doi: 10.1161/ JAHA.116.003375.
9. Clinical characteristics and risk of arrhythmia recurrences in patients with idiopathic ventricular fibrillation associated with early repolarization / H. Watanabe [et al.] // Int. J. Cardiol. – 2012. – Vol. 159, iss. 3. – P. 238-240. – doi: 10.1016/j.ijcard.2012.05.091.
10. Circadian and seasonal variations of ventricular tachyarrhythmias in patients with early repolarization syndrome and Brugada syndrome: analysis of patients with implantable cardioverter defibrillator / S. H. Kim [et al.] // J. Cardiovasc. Electrophysiol. – 2012. – Vol. 23, iss. 7. – P. 757-763. – doi: 10.1111/j.1540-8167.2011.02287.
11. Tikkanen J.T., Anttonen O., Junttila M.J., et al. Longterm outcome associated with early repolarization and electrocardiography // N. Eng.l J. Med. 2009. Vol. 361. P.2529- 2537.
12. Haissaguerre M., Derval N., Sacher F., et al. Sudden cardiac arrest associated with early repolarization // N. Engl. J. Med. 2008. Vol. 358. P.2016-2023.
13. Kamakura T., Kawata H., Nakajima I., et al. Significance of non-type 1 anterior early repolarization in patients with inferolateral early repolarization syndrome // J. Am. Coll. Cardiol. 2013 Vol. 62. P.1610-1618.
14. Nam G.B., Kim Y.H., Antzelevitch C. Augmentation of J waves and electrical storms in patients with early repolarization // N. Engl. J. Med. 2008. Vol. 358. P.2078-2079.
15. Wellens H. Early repolarization revisited // N. Engl. J. Med. 2008. Vol. 358. P.2063-2065
16. Jani T. Tikkane, M. Juhani Junttila, Olli Anttonen,, et al. Early Repolarization. Electrocardiographic Phenotypes Associated With Favorable Long-Term Outcome // Circulation. 2011. Vol. 123. P.2666-2673.
17. Rosso R., Glikson E., Belhassen B., et al. Distinguishing “benign” from “malignant early repolarization”: the value of the ST-segment morphology // Heart Rhythm. 2012. Vol. 9. P.225- 229.
18. Tikkanen J.T., Anttonen O., Junttila M.J., et al. Longterm outcome associated with early repolarization and electrocardiography // N. Eng.l J. Med. 2009. Vol. 361. P.2529- 2537
19. Tikkanen J.T., Junttila M.J., Anttonen O., et al. Early repolarization. Electrocardiographic phenotypes associated with favorable long-term outcome // Circulation. 2011. Vol. 123. P.2666-2673.
20. Nam G.B., Ko K.H., Kim J., et al. Mode of onset of ventricular fibrillation in patients with early repolarization pattern vs. Brugada syndrome // Eur. Heart J. 2010. Vol. 31. P.330-339.
21. Hasegawa K., Miyazaki S., Morishita T., et al. Slower Heart Rate and Therapeutic Hypothermia Unmasked Early Repolarization Syndrome in a Ventricular Fibrillation Survivor // Int. Heart J. 2019. Vol. 60. №1. P.185-188.
22. Antzelevitch C., Yan G.X. J wave syndromes // Heart Rhythm. 2010. Vol. 7. №4. P.549-558.
23. Di Diego J.M., Antzelevitch C. J wave syndromes as a cause of malignant cardiac arrhythmias // Pacing Clin Electrophysiol. 2018. Vol. 41. №7. P.684-699.
24. Belhassen B., Glick A., Viskin S. Excellent long-term reproducibility of the electrophysiologic efficacy of quinidine in patients with idiopathic Ventricular fibrillation and Brugada syndrome // Pacing Clin. Electrophysiol. 2009. Vol. 32. P.294- 301.
25. Benito B., Sarkozy A., Mont L., et al. Gender differences in clinical manifestations of Brugada syndrome // J. Am. Coll. Cardiol. 2008. Vol. 52. P.1567-1573.
26. Macfarlane PW, Antzelevitch Ch, Haissaguerre M, Huikuri HV, Potse M, Rosso R, Sacher F, Tikkanen JT, Wellens H, Yan GX. The early repolarization pattern: consensus paper. J. Am. Coll. Cardiol. 2015;66(4):470-477. doi: 10.1016/j.jacc.2015.05.033.
27. Tam WC, Hsieh MH, Lin YuK, Yeh JSh. Silent and Malignant Early Repolarization Syndrome Mimicking Hyper-Acute ST Elevation Myocardial Infarction. Acta Cardiol. Sin. 2016;32(4):506-510. doi: 10.6515/ ACS20151012A.
28. Prevalence and characteristics of early repolarization in the CASPER registry: cardiac arrest survivors with preserved ejection fraction registry / N. Derval [et al.] // J. Am. Coll. Cardiol. – 2011. – Vol. 58, № 7. – P. 722-728. – doi: 10.1016/j.jacc.2011.04.022
29. Early repolarization with horizontal ST segment may be associated with aborted sudden cardiac arrest: a retrospective case control study / S. H. Kim [et al.] // BMC Cardiovasc. Disord. – 2012. – Vol. 12. – P. 122. – doi: 10.1186/1471-2261-12-122.
30. J wave, QRS slurring, and ST elevation in athletes with cardiac arrest in the absence of heart disease: marker of risk or innocent bystander? / R. Cappato [et al.] // Circ. Arrhythm. Electrophysiol. – 2010. – Vol. 3, № 4. – P. 305- 311. – doi: 10.1161/CIRCEP.110.945824.
image1.png
G wibepnenia-Mon: X | @ Mouck wayuoliwnée X | (g ASPOBHAR OVIMUEC X | @ patier-i-sindromeran X

@ sttifatsiya-iska-in X

@ ranmyaya-repolyarizzt X | @ Oewoven n canapoy X

G scihub - Mouck s Goo. X

C @ oaiin | C/Users/lesmo/Downloads/stratifikatsiya-riska-vnezapnoy-serdechnoy-smerti-pri-sindrome-ranney-repolyarizatsii-zheludochkov.pdf

stratifikatsiya-riska-vnezapnoy-serdechnoy-smer

irome-ranney-repolyarizatsii-zheludochkov.pdf

amnauTyaa S-eonkb

amnauTyAa J-sonks!

Jodody

J-sonHa e BuAe 3a3y6puHbI

T &

Pucynok 1. — Cxemamuueckoe uzoopasicenue J-onnsvt ha IKI
Figure 1. — Schematic representation of J-wave on the ECG

CTBYeT 3a3yOpuHa/3apy0Ka MM CriIakeHHas J-BoJI-
Ha B KoHIe KomIutekca QRS.

B 3aBHCHMOCTH OT TOT0, B KAKHX OTBE/ICHHSAX Pe-
ructpupyiores npusHaku PPIK, Beiensior 3 THna
OKI -narrepHa: B 1eBbIX 60KOBBIX 0TBeneHMsAX DK
— THII |, B HIJKHUX HJIM HHKHEOOKOBBIX OTBEICHHAX
OKT — tum I, B HIKHEOGOKOBBIX OTBEIEHHSAX B CO-
YETAHHHU C TIPABBIMHU TPYIHBIME OoTBeAeHusMu DKI
¥ JIOKaJTM3aLHeli 110 Mepe/IHeil CTeHKe JIeBOT0 JKey-
JIOUKa — rI00abHbIH WM PacpOCTPAHEHHbIH THIT
LI [15].

Henocpencrenno cunapom PPIK pexomenmy-
eTCsl JINarHoCTHpoBaTh npy coueranuu DKI' npu-

crnaxeHHasJ-sonHa

O630pb!

Asnarcko-Tuxookeanckoro oouie-
crBa purma cepana (APHRS) mo
JIMarHOCTHKE, CTpaTU(HUKALMN PH-
cka n npodunaxrtuke BCC npu nep-
BHYHBIX TEHETHYECKH JeTepPMHHH-
POBAHHBIX APUTMUYECKUX CHHIPO-
Max, CPe/Ii KOTOPBIX MPEJICTABIICH U
CPPX [3]. B nocneayiomiem B cBsi-
3U C MOSIBJICHHEM HOBOII MH(pOpMa-
LMK, TI0 UTOTaM KOH(EPEHLIUH, Po-
BenenHoit B Illanxae, BeaymmmMu
skcnepramn HRS, EHRA, APHRS
n JIaTHHOAMEPUKAHCKOTO 001IeCTBa
CTHMYJISILIAN CepALA U dJIeKTpopu-
suonorun (SOLAECE) B 2016 r.
Ob1J1 OMyOIMKOBAH COITIACHTENBHBIH
JIOKYMEHT IO CHHIPOMaM J-BOJIHBI,
rJie npeloKeHa OauibHas CHCTeMa
ouenku st auarsoctukun CPPXK (ta6m. 1) [1].

Taénuya 1. — lanxaiickas mKana s AHarHOCTH-
xku CPPX [1]
Table 1. — Shanghai scale for diagnosis of ERS [1]

JlHarHocTecKie KpHTepui Bas

1. Knunuueckue oannvie™

A. AHaMHE3 HCOBBACHIMOIi BHE3ATHOTi OCTAHOBKH CepAILa
Wi 0kyverTHpoBantas DI/mommmopdran KT

CHHKONAIILHOE

B. Tlpeanonaraemoe — apurMorenHoe

itpsi/sc-hubiu/nts X |+
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