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Наследственные аритмии составляют более по-
ловины всех изначально необъяснимых случаев вне-
запной смерти у молодых людей [1-3]. При этом на-
следственные аритмии, вызванные исключительно 

аномалией сердечных ионных каналов (каналопатии), 
выявлялись в 30% случаев, а идиопатические струк-
турные поражения сердца, особенно гипертрофическая 
кардиомиопатия (КМП) - в 70% случаев [1, 4]. Наслед-
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ственные аритмические синдромы без структурных из-
менений сердца, являются причиной 10% из 1,1 милли-
она случаев внезапной смерти в Европе и США [5-7]. 
Ранняя диагностика наследственной аритмии может 
значительно снизить риск внезапной сердечной смерти 
(ВСС), поскольку примерно в 30% случаев ВСС явля-
ется первым симптомом этих заболеваний [4, 8]. 

Моногенные заболевания могут быть причиной 
ВСС, среди которых часто представлены следующие ос-
новные нозологические формы, имеющие уникальные, 
но перекрывающиеся клинические проявления и гене-
тические ассоциации: синдром удлиненного интервала 
QT (LQTS - long QT syndrome), синдром укороченно-
го интервала QT (SQTS - short QT syndrome), синдром 
Бругада (BrS), катехоламинергическая полиморфная 
желудочковая тахикардия (CPVT - catecholaminergic 
polymorphic ventricular tachycardia), синдром ранней 
реполяризации (ERS - early repolarization syndrome) и 
идиопатическая фибрилляция желудочков (ФЖ) [6, 9].

Выявляемость наследственных аритмий и эффек-
тивность борьбы с ВСС, наряду с медико-социальны-
ми факторами, зависят от осведомленности и прак-
тических навыков врачей широкого профиля [10, 11]. 
Возможно, этим объясняется диссонанс между декла-
рируемой частотой наследственных аритмий в популя-
ции и сложившейся реальной практикой, которая как 
правило сводится к описанию единичных клинических 
эпизодов. По данным опроса Европейской ассоциации 
сердечного ритма (European Heart Rhythm Association, 
EHRA), проведенного в 23 странах Европы, более 50% 
клинических центров не участвуют ни в каком виде ре-
гистра (национальном или европейском) наследствен-
ной аритмии, вероятно, из-за более низкой выявляемо-
сти наследственных аритмий [1, 6, 10].

В клинической практике, как правило, выявля-
ют синдромальные варианты наследственных арит-
мий (синдромы Бругада, Джервелла-Ланге-Нильсена, 
Тимоти, Андерсена-Тавила), характеризующиеся как 
кардиальным, так и экстракардиальным фенотипом 
[12-14]. Однако наследственные аритмии могут про-
являться неспецифическими признаками (обморок, 
сердцебиение, судороги), и нередко оставаться без 
должного внимания врачей. Причиной этого являют-
ся распространенные в популяции аллели функцио-
нального риска или слабо пенетрантные генетические 
варианты, для фенотипической экспрессии которых 
необходимо присутствие дополнительных факторов 
риска: влияние лекарств, электролитные нарушения, 
лихорадка и т.д. [7, 10]. 

В последние годы в Российской Федерации су-
щественно улучшилась доступность оказания высо-
котехнологичной медицинской помощи пациентам с 
сердечно-сосудистыми заболеваниями, включая паци-
ентов с жизнеугрожающими аритмиями. В результате 
значительно выросла частота имплантаций кардио-
вертеров-дефибрилляторов и электрокардиостимуля-
торов, а также выполнения аблационной терапии [15]. 
В свою очередь, это требует оптимизации оказания 
специализированной помощи, которая способствовала 
бы улучшению доступности медико-генетических ис-
следований у пациентов с наследственными аритмия-

ми сердца, а также реализации образовательных 
программ, направленных на повышение информиро-
ванности и компетенций врачей.

С учетом вышеизложенных представляет интерес 
освещение системного подхода к диагностике наслед-
ственных аритмий и анализ возможных причин оши-
бочной и/или отсроченной диагностики этих состоя-
ний в реальной клинической практике.

Необходимо отметить, что подробный анализ 
трудностей диагностики наследственных аритмий, свя-
занных с известными ограничениями или ошибочной 
интерпретацией результатов исследований, позволят 
повысить эффективность оказания медико-генетиче-
ской помощи пациентам с подозрением на каналопа-
тии. Поиск информации проводился в международ-
ных базах данных, таких как PubMed, Scopus, Web of 
Science и Cochrane Library, а также в российских базах, 
включая eLibrary.

РАСПРОСТРАНЕННОСТЬ 
НАСЛЕДСТВЕННЫХ АРИТМИЙ В 

ПОПУЛЯЦИИ

Необходимо отметить, что данные о распро-
страненности отдельных сердечных каналопатий в 
общей популяции являются результатами междуна-
родных многоцентровых исследований, на основании 
которых создаются электронные информационные 
базы данных, учитывающие этнические, расовые и 
географические особенности отдельных синдромов 
наследственной аритмии [3, 5, 10]. Например, в ев-
ропейских и североамериканских популяциях BrS 
встречается от 0,012% до 0,26%, тогда как в эндемич-
ных районах юго-восточной Азии это значительно 
выше и составляет от 0,7% до 1,0% [12]. Распростра-
ненность синдрома Джервелла-Ланге-Нильсена во 
всем мире составляет от 1 до 6 на 1 млн населения, а 
в скандинавских странах - 1 на 200 000 населения [3, 
16]. Сердечные каналопатии вместо с генетическими 
кардиомиопатиями входят в число основных причин 
заболеваемости и смертности в детской популяции с 
ежегодной заболеваемостью 1,1-1,5 на 100 000 детей 
в возрасте до 18 лет [7, 17]. 

Дисперсия выявляемости сердечных каналопатий 
также объясняется широкой генетической гетерогенно-
стью отдельных популяций и влиянием внешних фак-
торов [18, 19]. Так, показано, что распространенность 
SQTS с интервалом QTc ≤300 мс имел самую высокую 
частоту на 100 000 человек у афроамериканцев (5,8), 
далее последовали европеоиды (3,2), латиноамерикан-
цы (1,8) и жители азиатских и тихоокеанских островов 
(1,6) [3, 15]. Бессимптомное течение скрытого наслед-
ственного заболевания снижает реальную популяци-
онную частоту наследственной аритмии. Например, в 
40% генотипированных случаев LQTS интервалы QT 
находятся в пределах нормы [20, 21]. Поэтому считают, 
что предполагаемая распространенность LQTS в попу-
ляции может быть выше существующей статистики 
[13, 16]. По данным эпидемиологических исследова-
ний, распространенность LQTS, BrS и CPVT в отдель-
ности составляет около 1:2000 [5, 22]. Наиболее редкой 
наследственной аритмией является SQTS, частота ко-
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торого колеблется от 0,1 до 0,003% в популяции [7, 15], 
наоборот, синдром ранней реполяризации (ERS, early 
repolarization syndrome) встречается гораздо чаще - от 
1% до 13% населения в целом [23]. 

На распространенность LQTS и SQTS, наряду с 
другими факторами влияют методические погрешно-
сти, связанные с измерением интервала QT на стан-
дартной ЭКГ, а также отсутствие единых пороговых 
величин интервала QT, являющихся диагностически-
ми ЭКГ-паттернами для LQTS и SQTS [13, 24]. Кро-
ме того, широкое применение в практике провокаци-
онного теста с аймалином привело к существенному 
увеличению частоты BrS и вызвало лекарственно-ин-
дуцированную «бругадофобию» [25]. В связи с этим 
сообщалось, что в Европе 70% бессимптомных паци-
ентов с BrS были «диагностированы» после положи-
тельного аймалинового теста [6].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПОДХОД К ДИАГНОСТИКЕ 
СЕРДЕЧНЫХ КАНАЛОПАТИЙ

Трудности клинической диагностики наслед-
ственных аритмий обусловлены неспецифической 
симптоматикой, в некоторых случаях отсутствием 
ЭКГ-паттерна и преобладанием скрытых (бессимптом-
ных) вариантов. Ключевыми компонентами в уста-
новлении диагноза каналопатий являются тщательная 
оценка имеющихся симптомов, поиск соответствую-
щих анамнестических данных и обоснованный подход 
к диагностическим процедурам [6, 26, 27]. Посколь-
ку затронутые пациенты могут сначала обратиться к 
врачам разного профиля (семейные врачи, терапевты, 
педиатры, неврологи и др.) важно чтобы не только кар-
диологи могли идентифицировать признаки наслед-
ственных аритмий. 

Клиническая манифестация наследственных 
аритмий позволяет выявлять симптоматических паци-
ентов чаще и раньше, чем бессимптомных пациентов 
[1, 28]. Наиболее частыми и грозными проявлениями 
наследственных аритмий являются обмороки, судо-
роги и внезапная смерть, возникающие под влиянием 
определенных триггеров. Обморок считается одной из 
самых сложных дилемм для врача, поскольку, с одной 
стороны, он может быть таким же невинным, как вазо-
вагальный обморок, а с другой - таким же летальным, 
как обморок, связанный с полиморфной желудочковой 
тахикардией (ЖТ) или ФЖ [2, 13, 29]. 

При каналопатиях аритмогенез может проявлять-
ся различными видами ЖТ, имеющей дифференциаль-
но-диагностическое значение. Так, для LQTS наиболее 
характерна полиморфная ЖТ типа torsades de pointes; 
при BrS это - полиморфная ЖТ [27, 30]. При CPVT на-
блюдается двунаправленная ЖТ, характеризующаяся 
чередованием полярности ведущих зубцов QRS [31], 
а при аритмогенной КМП правого желудочка - моно-
морфная ЖТ типа блокады левой ножки пучка Гиса. 
Эти аритмии часто купируются спонтанно, но могут 
трансформироваться в ФЖ, требующую проведения 
электрической дефибрилляции. Во время аритмии па-
циенты нередко испытывают сердцебиение, голово-
кружение, одышку, боль в груди и резкую слабость, а 
также страх или панику. 

Следует отметить, что при синдромальных ва-
риантах каналопатий, кроме кардиального фенотипа, 
выявляются экстракардиальные, мультисистемные 
поражения, которые могут как помочь правильной ди-
агностике заболевания, так и привести к неправильно-
му ведению пациента. Например, удлиненный интер-
вал QT и врожденная двухсторонняя нейросенсорная 
глухота характерны для синдрома Джервелла-Лан-
ге-Нильсена [13], а лицевой дисморфизм и синдакти-
лия - для синдрома Андерсена-Тавила [14].

Анализ возможных триггеров аритмий часто 
служит основанием для подозрения на каналопатии. 
Так, аритмическое событие, возникающее во время 
физических усилий, особенно при плавании, предпо-
лагает тип LQT1, а аритмический обморок, связанный 
с внезапными громкими слуховыми стимулами харак-
терен для типа LQT2 [32]. Поскольку физические и 
эмоциональные стимулы физиологически связаны с 
повышенным выбросом катехоламинов, появление 
обморока в таких ситуациях является характерным 
для CPVT [33]. Аритмические события, возникающие 
во время сна или отдыха, а также на фоне лихорадки 
указывают на тип LQT3 или BrS, которые связаны с 
мутацией гена SCN5A [12, 22].

Необходимо отметить, что вероятность фенотипи-
ческих проявлений наследственных аритмий и, следо-
вательно, вероятность диагностики этих заболеваний 
определяется неполной пенетрантностью и переменной 
экспрессивностью ответственных генов [7, 18]. Практи-
чески все наследственные аритмические синдромы име-
ют неполную пенетрантность (в менее 100% случаев) 
[4]. Например, для отдельных генетических типов LQTS 
клиническая пенетрантность колеблется в широком ди-
апазоне - от 25% до 100% и в среднем составляет около 
40% [16]. Это означает, что часть затронутых пациентов 
остаются бессимптомными. Следовательно, нормаль-
ные интервалы QTc на ЭКГ не исключают LQTS у 
членов семьи первой степени родства. В связи с этим, 
вероятность положительного генетического теста наи-
более высока у лиц с самой высокой фенотипической 
пенетрантностью [18]. Кроме того, из-за возрастной пе-
нетрантности ряда наследственных аритмий рекомен-
дуется детей обследовать повторно в подростковом или 
раннем взрослом периоде [17, 34]. 

АЛЬТЕРНАТИВНЫЕ ДИАГНОЗЫ, 
ТРЕБУЮЩИЕ ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНОЙ 

ДИАГНОСТИКИ

Учитывая, что симптоматические пациенты часто 
имеют рецидивирующие обмороки из-за ЖТ или ФЖ, 
они могут длительное время наблюдаться с диагнозом 
«эпилепсия» и без эффекта получать противосудо-
рожную терапию [29]. Поэтому подробный семейный 
анамнез и анализ ЭКГ являются обязательными у всех 
пациентов с электроэнцефалографически отрицатель-
ным судорожным расстройством, у маленьких детей с 
атипичными судорогами во время лихорадки и у чле-
нов семьи внезапной младенческой смерти [17, 35]. 

В отличие от аритмического обморока приступ 
эпилепсии обычно носит продромальный характер, 
имеются предвестники (ауры) обморока. В случае пре-
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рванной остановки сердца обморок обычно длится 
недолго и при этом редко возникают судороги. Одна-
ко большинство приступов эпилепсии сопровождается 
продолжительными и генерализованными судорогами, 
и после приступа пациенты испытывают резкую сла-
бость, упадок сил и возможен прикус языка. Показано, 
что злокачественные аритмии встречаются в значи-
тельной части приступов генерализованных судорог и 
представляют собой возможный патофизиологический 
механизм связи необъяснимой внезапной смерти и 
эпилепсии [29]. Так, в когорте пациентов с LQTS в 71% 
случаев были выявлены аномальные электроэнцефа-
лограммы по сравнению с 13% в контрольной группе 
(p <0,01) [35]. Тщательное обследование этих пациен-
тов выявило мутацию гена KCNQ1, ответственного за 
LQT1. Известно, что KCNQ1, кодирующий калиевый 
канал, экспрессируется не только в сердце, но и в пе-
реднем мозге и стволе мозга [24, 35]. Следовательно, 
отдельные пациенты с диагнозом эпилепсии могут 
иметь сопутствующие наследственные аритмии и под-
вергаться особенно высокому риску фатальной арит-
мии [13]. Поэтому информация о внезапной смерти в 
семье пациента с необычным судорожным приступом 
должна побудить к тщательному кардиологическому 
обследованию. 

Первичные периодические параличи или нерв-
но-мышечные каналопатии у детей также заслуживают 
внимание в отношении сердечных каналопатий. Так, 
у пациентов с синдромом Андерсена-Тавила (класси-
ческий тип LQT7) калий-чувствительный преходящий 
периодический паралич встречается почти всегда, и 
часто возникает на фоне длительной общей слабости и 
протекает без миотонических проявлений [14]. Эпизо-
ды мышечной слабости манифестируют, как правило, 
до 10 лет или в подростковом возрасте. 

ЭКГ-ПАТТЕРНЫ НАСЛЕДСТВЕННЫХ 
АРИТМИЙ И ТРУДНОСТИ ИНТЕРПРЕТАЦИИ 

ЭКГ В ПОКОЕ

Необходимо отметить, что частым проявлением 
сердечного фенотипа являются изменения на ЭКГ, 
включая различные нарушения ритма и проводимо-
сти [4]. ЭКГ-паттерны, специфичные для отдельных 
каналопатий, играют важную роль в диагностике этих 
состояний. Поэтому регистрация ЭКГ в 12 отведениях 
в покое является неотъемлемой частью оценки пред-
полагаемого случая каналопатии. При этом следует 
проводить подробный анализ всех параметров ЭКГ, 
поскольку могут сосуществовать аномалии деполяри-
зации и реполяризации как предсердий, так и желудоч-
ков [27, 30]. 

Основанием для диагностики LQTS с высокой 
вероятностью, согласно диагностической балльной 
шкале LQTS, является интервал QTc ≥500 мс на серии 
стандартных ЭКГ и при отсутствии вторичных причин 
удлинения интервала QT (рис. 1) [13, 20]. Аналогич-
ным требованием к диагностике SQTS является интер-
вал QTc ≤330 мс [15]. Однако они представляют собой 
крайние отклонения интервалов QTc, которые могут 
привести к гиподиагностике LQTS и SQTS в более 
умеренных случаях.

Патологические изменения стандартной ЭКГ в по-
кое, не имеющие другого объяснения, могут быть подо-
зрительными в отношении сердечных каналопатий:
• удлиненный / укороченный интервал QT / QTc;
• желудочковые экстрасистолы, возникающие во вре-
мя стресс-теста с нагрузкой;
• косо-нисходящий (сводчатый) или седловидный 
подъем сегмента ST в отведениях V1-V3 (рис. 2);
• альтернация зубца Т (отрицательные или аномаль-
ные зубцы T);
• замедление проводимости сердца (синоатриальные, 
атриовентрикулярные и интравентрикулярные блокады);
• регистрация волны эпсилон на ЭКГ в отведениях 
V1-V3;
• выраженные зубцы U, удлиняющие интервал QT-U, 
в прекардиальных отведениях ЭКГ;
• выраженные зубцы J, проявляющиеся элевацией 
сегмента ST или без нее, особенно в задних или задне-
боковых отведениях ЭКГ;
• депрессия сегмента PQ (PR) в нижних отведениях 
ЭКГ.

Несмотря на достаточную информативность стан-
дартной ЭКГ в покое, практически во всех видах кана-
лопатий этот метод имеет свои ограничения. Так, суще-
ствуют сложности с точным определением интервала 
QT, что негативно влияет на частоту и своевременность 
диагностики LQTS и SQTS. Причинами этого могут 
быть аномалии морфологии комплекса ST-T (двухфаз-
ные, низкоамплитудные или инвертированные зубцы Т), 
вызванные блокадой ножек пучка Гиса, электролитным 
дисбалансом, гипертрофией желудочков, дигиталисным 
эффектом и т. д. [8, 24]. Поэтому наиболее точным явля-
ется касательный или тангенциальный способ опреде-
ления конца зубца Т путем пересечения касательной ли-
нии, проведенной от самой крутой точки наклона зубца 
Т, с изоэлектрической линией. Чтобы нивелировать вли-
яние ЧСС на интервал QT проводят его коррекцию на 
ЧСС (QTc) с помощью математических формул, из кото-
рых часто используется формула Базетта. Сообщалось, 
что даже эксперты измеряют интервал QT при LQTS с 
ошибкой от 10 до 70 мс [16]. Изучение распространен-
ности SQTS на основе анализа более 6,3 млн записей 
ЭКГ у 1,7 млн человек при автоматическом анализе ЭКГ 
выявило 1086 случаев с интервалом QTc ≤300 мс, а при 
измерении интервала QT вручную лишь в 45 эпизодах 
был подтвержден QTc ≤300 мс [5]. 

Также известно, что регистрация выраженных 
зубцов U в прекордиальных отведениях ЭКГ при син-
дромах Андерсена-Тавила и анкирина-В имитирует 
удлинение интервала QT-U, а исключение зубцов U из 
расчета интервала QT почти всегда показывает нор-
мальные или пограничные интервалы QT (рис. 3) [8, 
18]. Поэтому, до сих пор возникают дискуссии о том, 
являются ли синдромы анкирина-B и Андерсена-Тави-
ла «типичными» формами LQTS [13].

РАСШИРЕННОЕ ОБСЛЕДОВАНИЕ 
ПАЦИЕНТОВ С ПОДОЗРЕНИЕМ НА 

НАСЛЕДСТВЕННУЮ АРИТМИЮ

Если по результатам клинической оценки возника-
ют основания подозревать конкретную каналопатию, то 
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следует провести дополнительные исследования, вклю-
чая генетическое тестирование. Таким образом, случаи 
внезапной смерти в молодом возрасте у родственников, 
обмороки, задокументированные ЖТ/ФЖ или атипич-
ная эпилепсия в контексте определенных триггеров 
должны побудить к дальнейшему обследованию. 

Стресс-тест с физической нагрузкой
У пациентов с симптомами, указывающими на ка-

налопатии, и кажущейся нормальной ЭКГ в покое, мо-
жет быть выполнен стресс-тест с физической нагруз-
кой. По данным EHRA, при различных синдромальных 
наследственных аритмиях нагрузочный стресс-тест 
использовался в 36-82% случаев [6]. Учитывая, что 
около 40% случаев LQTS на ЭКГ в покое имеется нор-
мальный интервал QT, предлагается оценить реакцию 
интервала QT/QTc при физической нагрузке [32]. Если, 
при типах LQT2 и LQT3 интервал QTc укорачивается, 
то у пациентов с типом LQT1 происходит парадок-
сальное удлинение интервала QTc. Появление при 
стресс-тесте полиморфной или двунаправленной ЖТ, 
исчезающей во время фазы восстановления, является 
характерным признаком CPVT [22, 33]. Однако поло-
жительный нагрузочный тест выявлен у 63% пациен-
тов с CPVT, и поэтому отрицательный стресс-тест не 
исключает CPVT [31]. В случаях, когда стандартный 
стресс-тест не выявляет желудочковых аритмий, не-
смотря на высокое клиническое подозрение на CPVT, 
может быть использован протокол исследования с 
«взрывной» физической нагрузкой. Это обеспечивает 
достижение необходимого уровня стресса, т.е. быстрое 
увеличение ЧСС, с высокой вероятностью индукции 
ЖТ [34].

Регистрация высоких прекордиальных 
отведений ЭКГ
Показано, что регистрация отведений V1-V3 на 

1-2 межреберье выше стандартных позиций в случае 
седловидного подъема сегмента ST, может выявить 
скрытый ЭКГ-паттерн BrS типа 1 [12]. Кроме того, эхо-
кардиографическое определение уровня регистрации 
отведений V1-V3, соответствующего анатомической 
локализации выходного тракта правого желудочка, 
увеличивает частоту диагностического ЭКГ-паттерна 
BrS типа 1 по сравнению со стандартной методикой: 
100% против 43% (p <0,001) [25]. Также рекомендуют-
ся дополнительные критерии ЭКГ-паттерна BrS, такие 
как индекс Коррадо для ЭКГ-паттерна типа 1 и измере-
ние угла β для типа 2 [8].

Холтеровское мониторирование ЭКГ
Оно используется для выявления скрытых нару-

шений ритма и проводимости сердца у пациентов с 
подозрением на наследственную аритмию. При этом 
также необходимо определять наличие различных три-
ггеров аритмических событий. По данным EHRA, хол-
теровское мониторирование ЭКГ в европейских стра-
нах использовалось в 63-83% случаев при подозрении 
на наследственную аритмию [6]. 

Показано, что спонтанный ЭКГ-паттерн BrS мо-
жет носить интермиттирующий или непостоянный 
характер и, поэтому воспроизводимость ЭКГ-паттер-
на BrS при повторных записях ЭКГ составляет лишь 
25% [26]. В этих случаях холтеровское мониториро-

вание ЭКГ может помочь в выявлении динамическо-
го ЭКГ-паттерна BrS типа 1, и тем самым, позволит 
исключить необходимость медикаментозной провока-
ции. Кроме того, холтеровское мониторирование ЭКГ 
может использоваться в качестве диагностической аль-
тернативы у детей, которые не могут выполнять нагру-
зочный тест, а также у людей, чьи симптомы связаны 
с эмоциями, а не с физическими упражнениями [32]. 
В случае подозрения на аритмогенный обморок иногда 
прибегают к имплантации кардиомонитора, осущест-
вляющего контроль ЭКГ в течение от 6 мес. до двух 
лет, который может выявлять нарушения сердечного 
ритма [36]. 

Электрофизиологическое исследование (ЭФИ) 
В большинстве случаев каналопатий применение 

ЭФИ с целью индуцирования ЖТ, не имеет подтверж-
денной пользы и, поэтому не является стандартным 
методом диагностики [8]. Показано, что прогности-
ческая ценность положительного результата ЭФИ при 
различных видах каналопатий составляет 37-50%, от-
рицательного результата - 46-97% [22]. Возможность 
индукции ЖТ с использованием менее агрессивного 
режима электростимуляции (одним или двумя экс-
трастимулами) повышает прогностическую ценность 
метода. ЭФИ в основном рекомендуется для страти-
фикации риска аритмических событий, определения 
показаний к имплантации кардиовертера-дефибрилля-
тора у бессимптомных пациентов и оценки эффектив-
ности медикаментозной или аблационной терапии [8]. 
Однако невозможность индукции ЖТ не обязательно 
указывает на низкий риск аритмии, особенно у пациен-
тов с клиническими признаками высокого риска.

По данным EHRA, в большинстве клиник Ев-
ропы (82-98%) ЭФИ не используется для провокации 
желудочковых тахиаритмий, за исключением BrS, где 
39% клиник сообщали о применении этого метода [6]. 
При этом индуцирование ЖТ или ФЖ, являющееся 
основной конечной точкой ЭФИ, выявляется в 60-70% 
случаев [22].

Тесты медикаментозной провокации 
Если другой диагноз не установлен и характери-

стики ВСС могут соответствовать BrS, рекомендуются 
провокационные тесты с помощью антиаритмических 
препаратов класса I (аймалин, флекаинид, прокаина-
мид) у членов семьи первой степени родства со струк-
турно нормальным сердцем [30]. После внутривенного 
введения препарата рекомендуют запись стандартной 
ЭКГ или холтеровское мониторирование ЭКГ в 12 от-
ведениях с высокими отведениям V1-V3. Показано, 
что аймалин дает значительно больше положитель-
ных результатов, чем прокаинамид или флекаинид 
[12]. Несмотря на высокую чувствительность, проба 
с аймалином менее специфична. Так, у пациентов с 
типом LQT3, аритмогенной КМП правого желудочка 
и комплексами r›-ST в отведениях V1-V3 может быть 
индуцирован ЭКГ-паттерн BrS типа 1 [30]. Поэтому 
положительная проба с аймалином не дает какой-либо 
полезной информации о риске аритмических событий 
у бессимптомных лиц с ЭКГ-паттерном BrS типа 2 или 
3 [8]. Инфузия низких доз адреналина используется в 
качестве диагностической альтернативы у пациентов с 
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LQTS, которые не могут выполнять нагрузочный тест. 
Проба с адреналином продемонстрировала низкую 
чувствительность (28%) и высокую специфичность 
(98%) по сравнению с физической нагрузкой [13].

По данным EHRA, диагностическая медикамен-
тозная провокация при подозрении на наследственную 
аритмию применяется несистематически в более по-
ловине клиник Европы [6]. Так, для диагностики BrS 
провокационный тест с блокатором натриевых каналов 
использовали 90% клиник и для диагностики CPVT 
пробу с изопротеренолом - 36% клиник. Кроме того, 
для диагностики LQTS, SQTS и ERS не прибегают к 
медикаментозной провокации 80-92% клиник, а при 
идиопатической ФЖ - 67% клиник. 

Визуализация сердца
Если речь идет о заболеваниях сердца с аритми-

ей, в частности о гипертрофической или дилатацион-
ной КМП или аритмогенной КМП, то современные 
методы визуализации - эхокардиография или магнит-
но-резонансная томография (МРТ) сердца могут да-
вать дополнительную информацию [1, 7]. При этом 
рекомендуется проводить повторные МРТ и следить за 
любой эволюцией фенотипа. По данным EHRA, эхо-
кардиография является наиболее распространенным 
исследованием, используемым в 72-84% аритмологи-
ческих центров Европы [6]. При этом МРТ рекомен-
дуется для обследования пациентов с BrS, ERS и иди-
опатической ФЖ чаще, чем для LQTS, SQTS и CPVT: 
27-54% против 11-17%. Отдельные клиники предпочи-
тают включать коронарную ангиографию в план обсле-
дования пациентов с подозрением на идиопатическую 
ФЖ (62% центров) и CPVT (27%) [33]. Биопсия мио-
карда и сигнал-усредненная ЭКГ включены в диагно-
стическое обследование идиопатической ФЖ и BrS, но 
редко рекомендуются в качестве альтернативы.

ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ШКАЛЫ БАЛЛЬНОЙ 
ОЦЕНКИ НАСЛЕДСТВЕННЫХ АРИТМИЙ

В клинической практике для верификации наслед-
ственных аритмических синдромов широко использу-
ют диагностические шкалы балльной оценки, которые 
учитывают совокупное значение критериев: ЭКГ-пат-
терны, характер симптомов, семейный анамнез и ре-
зультаты генетического теста [13, 15, 33]. Такой подход 
оправдан отсутствием абсолютных пороговых значе-
ний для удлиненного и укороченного интервалов QTc 
для диагностики LQTS и SQTS, а также трудностями 
дифференциации ЭКГ-паттерна BrS и конфигурации 
комплекса QRS-T при синдромах J-волны [6, 23, 31]. 
Например, пороговые интервалы QTc для подозрения 
/ диагностики SQTS варьируют в широком диапазоне 
- от 220 до 360 мс: есть «серая зона» от 370 до 330 мс 
[15]. Эти сложности решаются в рамках диагностиче-
ской шкалы SQTS, где различным величинам интерва-
ла QTc в зависимости от убедительности / вероятности 
диагноза зачисляют разные баллы. Так, за интервал 
QTc <370 мс присваивается 1 балл, за интервал QTc 
<350 мс - 2 балла и за интервал QTc <330 мс - 3 балла. 

Кроме того, диагностические шкалы позволяют 
определять градации вероятности конкретного син-
дрома наследственной аритмии. Например, при пер-

воначальной оценке пациентов с признаками LQTS 
согласно шкале P.J.Schwartz et al. (2020), если сумма 
баллов составляет ≤1, то это указывает на низкую ве-
роятность LQTS, при 1,5-3 баллах - на промежуточ-
ную вероятность LQTS и при ≥3,5 балла - на высокую 
вероятность LQTS [13]. Несмотря на то, что диагно-
стические шкалы обеспечивают системный подход к 
верификации диагноза, в случаях подозрения на кана-
лопатии у членов семьи пробанда значение оценочной 
шкалы не будет высокочувствительным из-за неполной 
пенетрантности [8, 28].

Для диагностики BrS обычно пользуются консен-
сусным заключением экспертов HRS/EHRA/APHRS, 
а Шанхайская балльная шкала применяется в случа-
ях лекарственно-индуцированного ЭКГ-паттерна BrS 
[12]. В этом случае для подтверждения диагноза, по-
мимо ЭКГ-паттерна, требуется наличие одного из сле-
дующих критериев: задокументированная ФЖ / поли-
морфная ЖТ, обморок, ВСС в семье у лиц моложе 45 
лет с негативным заключением аутопсии, ЭКГ-паттерн 
BrS типа 1 у членов семьи или ночное агональное ды-
хание [8, 25]. 

Для объективной оценки предтестовой вероят-
ности CPVT была разработана диагностическая шка-
ла, которая включает современные фенотипические 
характеристики CPVT [31]. К ним относятся факто-
ры, которые повышают (возраст моложе 40 лет, ген-
ная позитивность, семейный анамнез) или понижают 
(желудочковая эктопия, ишемическая болезнь сердца, 
более длинный интервал QT) вероятность CPVT. Со-
гласно этой шкале, 3,5-12 баллов соответствует высо-
кой предтестовой вероятности CPVT, что означает на-
личие определенной или более 90%-ной вероятности 
CPVT. При этом стресс-индуцируемая полиморфная 
ЖТ при ЧСС >100 уд/мин приравнивается к 4 баллам, 
что аналогично положительному генетическому тесту 
на патогенный вариант [31]. Учитывая доминирующее 
положение стресс-индуцированной полиморфной ЖТ 
при CPVT, широкий круг пациентов может оказаться 
в категории «возможной» CPVT. Вероятно, будущие 
рекомендации позволят уточнить критерии высокове-
роятного диагноза CPVT, особенно в отношении боль-
шой доли негенотипированных или генотип-отрица-
тельных пациентов. 

ДИАГНОСТИЧЕСКОЕ ГЕНЕТИЧЕСКОЕ 
ТЕСТИРОВАНИЕ

По данным EHRA, около 40% пациентов и их 
родственников не проходят генетическое тестирова-
ние [6, 19]. Понимание генетических и молекулярных 
основ каналопатий может способствовать улучше-
нию профилактики ВСС. Современные технологии 
секвенирования нового поколения (next generation 
sequencing) позволяют исследовать панель нарушений 
ритма сердца, включающую в себя 40 генов, а также 
их мутаций, связанных с развитием каналопатий [19]. 
Для генетического тестирования важным является под-
тверждение связи выявленных генетических измене-
ний с клиническим фенотипом. Поэтому вероятность 
положительного теста наиболее высока у лиц с высо-
кой фенотипической пенетрантностью [18].
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Для всех предполагаемых диагнозов, связанных 
с каналопатиями, необходимо обосновать показания 
к генетическому тестированию. Генетическое тести-
рование играет важную роль в выявлении «предсим-
птомных» или «малосимптомных» молодых лиц с ге-
нетическим фенотипом, ассоциированным с риском 
развития ВСС, что позволяет своевременно проводить 
профилактические меры [19, 37]. 

Необходимо отметить, что Российские клиниче-
ские рекомендации «Желудочковые нарушения рит-
ма. Желудочковые тахикардии и внезапная сердечная 
смерть» разработаны на основе рекомендаций Евро-
пейского общества кардиологов (ЕОК), с учетом на-
циональной специфики, особенностей обследования, 
лечения, учитывающих доступность медицинской по-
мощи [38, 39]. Уровни убедительности рекомендаций 
(УУР) и уровни достоверности доказательств (УДД) 
для обоснования проведения диагностического гене-
тического тестирования тесно связаны с вероятностью 
положительного теста в зависимости от наследствен-
ного аритмического синдрома. 

Согласно этим клиническим рекомендациям [38, 
39], проведение комплексного генетического анали-
за на выявление возможных мутаций в генах KCNQ1, 
KCNH2 и SCN5A (LQT1-3 - наиболее распространенные 
формы заболевания) рекомендовано всем пациентам, 
имеющим клинические проявления LQTS, отягощён-
ный семейный анамнез и удлинение интервала QTc, за-
регистрированное на ЭКГ в покое или при проведении 
провокационных диагностических проб (ЕОК IA или 
УУР С, УДД 5), а также всем пациентам, не имеющим 
характерных для LQTS клинических симптомов, при 
регистрации на ЭКГ удлинения интервала QTc >500 мс 
при отсутствии других возможных причин удлинения 
интервала QT (ЕОК IA или УУР С, УДД 5).

В случае обнаружения у пациентов с LQTS и 
BrS генетических мутаций, проведение скрининга, 
направленного на выявление характерных для этих 
заболеваний мутаций, рекомендовано всем близким 
родственникам, даже при отсутствии у них характер-
ных для этих заболеваний клинических проявлений и 
изменений ЭКГ для оценки индивидуального прогноза 
(ЕОК IIaB или УУР С, УДД 5) [38, 39]. В то же время, 
проведение генетического тестирования лицам, имею-
щим ЭКГ-изменения 2 и 3 типов BrS, при отсутствии у 
них клинических проявлений и отягощенного по ВСС 
семейного анамнеза в настоящее время не рекомендо-
вано (ЕОК IIIC или УУР С, УДД 5) [38, 39]. 

Проведение генетического тестирования на обна-
ружение мутаций в генах RyR2 и CASQ2 рекомендовано 
всем пациентам с CPVT и пациентам, клинические про-
явления которых с большой вероятностью могут быть об-
условлены этим заболеванием, особенно при отягощен-
ном семейном анамнезе для стратификации риска (ЕОК 
IC или УУР С, УДД 5) [38, 39]. Пациентам с SQTS ре-
комендовано проведение комплексного молекулярно-ге-
нетического скрининга (выявление наиболее частых му-
таций в генах KCNH2, KCNQ1 и KCNJ2) для выявления 
персональных рисков (ЕОК IC или УУР C, УДД 5) [38, 
39]. При этом следует учитывать низкую чувствитель-
ность методов в диагностике этого заболевания.

В зависимости от уровня имеющихся доказа-
тельств генетический вариант может быть охаракте-
ризован как: доброкачественный; вероятно, добро-
качественный; вариант неопределенной значимости; 
вероятно, патогенный; патогенный [18]. Патогенный 
вариант подтверждает клинический диагноз и может 
служить прогностическим или терапевтическим ори-
ентиром, а также иметь большое значение для последу-
ющего скрининга членов семьи. За редкими исключе-
ниями, вариант неопределенной значимости не может 
использоваться для ведения пробанда или прогности-
ческой оценки бессимптомных членов семьи [40]. 

Также важно отметить, что в консенсусном за-
ключении экспертов EHRA/HRS/APHRS/LAHRS 
(2022) изложена концепция «ключевых генов» по вер-
сии ClinGen (Clinical Genome Resource), то есть генов, 
которые для каждого варианта должны быть включены 
в «идеальный» скрининг, чтобы повысить достижение 
клинически полезных результатов [18]. Чувствитель-
ность тестов, предлагаемых для рутинных генетиче-
ских исследований, для всех типов LQTS и CPVT в 
среднем составляет 65% и 60% соответственно, при 
SQTS - 40% и при BrS - 25-30% [18]. 

Как известно, наиболее убедительным доказа-
тельством в поддержку патогенности вариантов являет-
ся сегрегация по фенотипу у нескольких членов семьи 
[8, 28]. Поэтому положительный генетический тест у 
пробанда дает возможность для каскадного тестирова-
ния родственников первой степени родства на наличие 
патогенного варианта. В целом каскадный скрининг 
рекомендуется, когда результаты повлияют на клини-
ческое ведение. Если у членов семьи пробанда гене-
тическое тестирование дало отрицательный результат 
(не выявлено вероятно патогенного или патогенного 
варианта), то необходимо проводить регулярный кли-
нический скрининг, поскольку существует значитель-
ная фенотипическая гетерогенность в возрасте мани-
фестации заболевания у членов одной семьи [25, 34]. 

Как известно, что в 30-40% случаев необъясни-
мой внезапной смерти аутопсия не выявляет причины 
смерти, несмотря на токсикологический и гистопато-
логический анализы [41]. В этих случаях основной 
предполагаемой причиной смерти является внезапная 
аритмическая смерть, связанная со скрытой наслед-
ственной аритмией [8]. Поэтому, согласно рекоменда-
циям, в случаях необъяснимой внезапной смерти и при 
подозрении на наследственные заболевания показано 
посмертное генетическое тестирование (молекулярная 
аутопсия), а в случае выявления патогенного или веро-
ятно патогенного варианта рекомендуют каскадный се-
мейный скрининг (ЕОК IС или УУР С, УДД 5) [38, 39]. 

Необходимо отметить, что благодаря появлению 
высокопроизводительных методов секвенирования 
ДНК стало доступным крупномасштабное секвени-
рование с использованием панкардиальных панелей 
(обычно 50-100 генов, связанных с сердцем) вплоть до 
секвенирования всего экзома и всего генома в когортах 
с ранее необъяснимой ВСС [41]. Одним из важных от-
крытий этого стал высокий уровень патогенных вари-
антов в генах, вовлеченных в наследственную КМП, на 
долю которых приходится до 70% клинически поддаю-
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щихся лечению патогенных вариантов при необъясни-
мой ВСС [41-43].

Также показано, что комбинация молекуляр-
ной аутопсии и клинико-генетического исследования 
выживших родственников увеличивает вероятность 
идентификации патогенного или вероятно патогенно-
го варианта, а дополнительный независимый резуль-
тат молекулярной аутопсии составляет 15-30% [44]. 
Несмотря на это, в клинической практике только 70% 
врачей рассматривали молекулярную аутопсию при по-
дозрении на наследственную причину внезапной смер-
ти [2, 10]. 

ПРОБЛЕМЫ ИНТЕРПРЕТАЦИИ 
РЕЗУЛЬТАТОВ ГЕНЕТИЧЕСКОГО ТЕСТА

Растет генетическая и фенотипическая гетеро-
генность и появляется все больше свидетельств того, 
что некоторые наследственные аритмии являются 
олигогенными заболеваниями [18, 45], которые пред-
ставляют дополнительные трудности в генетической 
идентификации. Поэтому выбор панели генетических 
тестов, и интерпретация результатов генотипирования 
требуют высокого уровня специальных знаний и меж-
дисциплинарный подход. Идентификация патогенного 
варианта увеличивает риск развития фенотипа, но не 
приравнивается к клиническому диагнозу. Также от-
рицательный результат генетического теста никогда не 
исключает обоснованный клинический диагноз. Если 
результат положительный, то его правдоподобность 
необходимо проверить, поскольку может оказаться, 
что выявленная мутация не является причиной или 
единственной причиной заболевания [18]. 

Из-за повторения фенотипов и генетической ге-
терогенности выбор правильного теста для генотипи-
рования может быть затруднен. При этом аналогичный 
фенотип может быть вызван мутациями в разных ге-
нах (синдром «генетического перекрытия») [11, 17]. С 
другой стороны, одна и та же мутация может привести 
к разным фенотипам даже в одной семье (переменная 
экспрессивность): например, члены семьи с одинако-
вой мутацией гена SCN5A могут иметь разные фено-
типы, такие как BrS, LQTS и аномалии проводимости 
сердца [19]. 

Поэтому без предполагаемого диагноза нет смысла 
проводить общий генетический тест для скрининга каж-
дого известного гена, связанного с ВСС [8]. Такой скри-
нинг часто обнаруживает варианты / мутации, которые 
не были причиной заболевания в конкретном случае. 
Даже при наличии предполагаемого диагноза, иногда 
результаты не могут быть правильно интерпретированы 
без генетического и клинического обследования род-
ственников, особенно если рассматриваемая мутация до 
сих пор неизвестна. Кроме того, идентификация боль-
шого количества второстепенных генов, отвечающих 
за несколько вариантов, увеличивает неопределенность 
интерпретации генетического теста [18]. 

Необходимо отметить, что генетические вариан-
ты внезапной смерти у молодых часто остаются как ва-
рианты неопределенной значимости в течение многих 
лет, что затрудняет их ведение [38]. Эти семьи следуют 
вести так, как если бы они имели отрицательный гено-

тип, и варианты неопределенной значимости не долж-
ны влиять на клинические решения по ведению. Одна-
ко некоторые из них могут быстро перейти в вероятно 
патогенные варианты после тщательной проверки и, 
поэтому лечение и избегание определенных триггеров 
аритмии у бессимптомных пациентов могут благопри-
ятно повлиять на течение заболевания. 

Генетические исследования заболеваний в основ-
ном сосредоточены на изменениях первичной структу-
ры ДНК, связанных с изменениями в транскрипции и 
трансляции генов [18]. Однако существует большое ко-
личество случаев наследственных желудочковых арит-
мий с нормальной структурой сердца, в которых при-
чинный ген не был обнаружен. Среди потенциальных 
причин генетически неопределенных результатов могут 
быть эпигенетические факторы, влияющие на экспрес-
сию генов восприимчивости к желудочковым аритмиям 
[46]. Например, при BrS было зарегистрировано около 
20 патогенных генов, но комплексные факторы одного 
гена и полигенные факторы, по-прежнему составляют 
60-80% неизвестных причин заболевания [12, 45]. 

Учитывая, что первичные КМП нередко до раз-
вития кардиомиопатической картины, проявляются 
различными аритмиями, они могут быть интерпрети-
рованы как первичные электрические болезни [44]. 
Поэтому, у пациентов с подозрением на КМП или на-
следственную аритмию комплексное генетическое те-
стирование имеет высокую диагностическую ценность 
и может перевесить бремя неопределенных результа-
тов тестирования. 

ОСВЕДОМЛЕННОСТЬ И КОМПЕТЕНЦИИ 
ВРАЧЕЙ ПО НАСЛЕДСТВЕННЫМ 

АРИТМИЯМ

Учитывая редкость наследственной аритмии в 
популяции, фенотипическую вариабельность и преоб-
ладание бессимптомных членов семьи пробанда, осве-
домленность врачей играет важную роль в выявлении 
этих пациентов в клинической практике [5, 28]. Кроме 
того, эти пациенты нередко обращаются к врачам раз-
ных специальностей, что может привести к ошибочной 
или поздней диагностике наследственной аритмии и, 
следовательно, они могут оставаться без эффективного 
лечения, несмотря на высокий риск ВСС [2, 6, 35]. 

В связи с этим в последние годы особое внима-
ние уделяют изучению осведомленности врачей о на-
следственных аритмиях и их отношения к выполнению 
необходимых диагностических процедур, включая на-
правление в специализированные клиники для консуль-
тирования [6]. В многоцентровом исследовании, прове-
денном под эгидой EHRA, изучалась текущая практика 
ведения молодых пациентов, перенесших ВСС [1]. Ре-
зультаты онлайн-опроса выявили непоследовательный 
подход к использованию нагрузочного стресс-теста, 
медикаментозной провокации и генетического тести-
рования. При этом 2/3 врачей не обсуждали результаты 
генетических тестов с генетиком, аутопсия внезапно 
умерших проводилась только в 43% случаев, а посмерт-
ное генетическое тестирование - в 37% случаев. 

Врачи общей практики могут сыграть существен-
ную роль в выявлении лиц с подозрением на наслед-
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ственные аритмии, направляя их на генетическое кон-
сультирование. Так, опрос 106 врачей общей практики 
показал, что из них только 40% в своей практике на-
блюдали молодых пациентов с семейным анамнезом 
ВСС [28]. Несмотря на важность сбора семейного ана-
мнеза для выявления и надлежащего лечения генетиче-
ского заболевания, только 21% врачей общей практи-
ки и 46% кардиологов сообщали, что наследственная 
аритмия была диагностирована в результате семейного 
скрининга. Из них около 40% врачей общей практики 
и 30% кардиологов вообще не рассматривали дальней-
шие исследования при наличии семейного анамнеза 
ВСС в молодом возрасте. 

В другом исследовании анкетирование 154 вра-
чей хирургического профиля (общие хирурги, акуше-
ры, анестезиологи) показало, что большинство участ-
ников (80%) не обладали должными знаниями о ВСС 
или наследственной аритмии [47]. Участники опроса 
оценивали важность знаний о наследственной аритмии 
для их профессиональной работы следующим образом: 
35% считают, что «это совсем не важно»; 32% назва-
ли это «умеренно важно» и 28,5% были уверены, что 
«это очень важно». После проведенного опроса 95% 
респондентов заявили о своем желании получить до-
полнительное образование о наследственной аритмии 
посредством онлайн-сессий или очных семинаров.

Также следует отметить важность обучения па-
циентов управлением триггерами, связанными с на-
следственной аритмией. По данным EHRA, почти во 
всех клиниках (86-93%) пациенты с установленным 
диагнозом наследственной аритмии получали инфор-
мацию о важности избегания специфических тригге-
ров аритмических событий [6]. Кроме того, пациенты 
информировались о своем заболевании с помощью со-
ответствующих веб-сайтов (77%) и информационных 
буклетов (56%). После начала терапии 68% пациентов 
наблюдались у кардиолога в университетских клини-
ках, 14% пациентов - у электрофизиолога, 13% паци-
ентов - у кардиолога в больнице и 5% пациентов - у 
врачей общей практики. 

Таким образом, проведенные данные свидетель-
ствуют о неудовлетворительном соблюдении общепри-
нятых рекомендаций в реальной клинической практи-
ке. Поэтому, устранение возможных причин поздней 
или ошибочной диагностики наследственных аритмий, 
включая реализацию образовательных программ среди 
врачей по вопросам ВСС и наследственных аритми-

ях, позволят повысить эффективность оказания меди-
ко-генетической помощи пациентам с подозрением на 
каналопатии и членам их семьей. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Приведенный анализ результатов обследования 
и ведения пациентов с наследственными аритмиями 
в реальной клинической практике дает основание по-
лагать, что несмотря на жизнеугрожающие послед-
ствия нарушений ритма и проводимости сердца для 
самих пациентов и членов их семей, отсутствует оп-
тимальное решение комплекса проблем, связанных с 
сердечными каналопатиями. Наряду с разработкой и 
постоянным совершенствованием клинических реко-
мендаций по выявлению и ведению пациентов с вы-
соким риском внезапной аритмической смерти, в том 
числе при наследственных аритмических синдромах, 
их реализация в клинических условиях сопряжена с 
трудностями, которые порой могут оказать катастро-
фическое влияние. 

Наряду с нерешенными проблемами, связанными 
с генетической идентификацией наследственных арит-
мических синдромов, важное значение имеют строгое 
соблюдение актуальных клинических рекомендаций 
врачами, обеспечение междисциплинарного подхода к 
ведению этих пациентов, и стимулирование препода-
вания образовательных программ по наследственным 
аритмиям с целью улучшения компетенций профиль-
ных врачей. Кроме того, является актуальным объеди-
нение усилий различных медицинских учреждений по 
созданию единой информационной базы данных этих 
пациентов и создание дополнительных профильных 
центров и/или отделений кардиогенетики, координи-
рующих работу по оказанию медико-генетической по-
мощи затронутым пациентам и членам их семей. 

При рассмотрении тактики обследования пациен-
тов с подозрением на наследственные аритмии также 
необходимо учитывать, что в клинической практике 
LQTS и BrS составляют более 2/3 случаев. Синкопе и 
внезапная смерть являются признаками примерно 40% 
популяции наследственной аритмии, тогда как боль-
шинство этих пациентов диагностируются, когда они 
бессимптомны. В заключение следует отметить, что в 
совокупности решение этих задач может способство-
вать лучшей оценки эпидемиологии наследственных 
аритмий и помочь в эффективной профилактике вне-
запной аритмической смерти.
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