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В статье изложены подходы к стратификации риска внезапной сердечной смерти при синдроме ранней 
реполяризации желудочков как одного из вариантов синдрома J-волны на основании клинических, анамнести-
ческих, электрокардиографических критериев. Представлены характеристики «злокачественных» вариан-
тов электрокардиографического паттерна ранней реполяризации желудочков и стратегии профилактики 
внезапной сердечной смерти. 
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Cиндром ранней реполяризации желудочков 
(СРРЖ) представляет собой один из вариантов 
синдрома J-волны, относится с первичным, ге-

нетически детерминированным аритмическим 
синдромам или каналопатиям,  ассоциирован с 
риском внезапной сердечной смерти (ВСС) [1-5].

Электрокардиографический (ЭКГ) паттерн 
ранней реполяризации желудочков (РРЖ) впер-

вые был представлен в 1936 г. Shipley и Halleran 
как вариант нормы у молодых здоровых людей 
и длительное время считался доброкачествен-

ным феноменом. В 1953 г. Osborn выявил зна-

чимое увеличение амплитуды J-волны перед 
развитием фибрилляции желудочков (ФЖ) при 
экспериментальной гипотермии у собак [6], 
после чего появился термин гипотермическая 
«волна Осборна». Однако в ряде исследований 
показано, что J-волна ассоциирована не только 
с гипотермией, но и с другими состояниями, в 
том числе гиперкальциемией, субарахноидаль-

ным кровоизлиянием [7]. В 2000 г. в экспери-

ментальном исследовании Antzelevitch и Yan  
продемонстрирована потенциальная аритмо-

генность ЭКГ-паттерна РРЖ [8]. В дальнейшем 
в клинических исследованиях Haissaguerre и 
соавт. (2008 г.) установлена ассоциация между 
J-волной и идиопатической ФЖ [9]. Rosso et al. 
продемонстрировали, что наличие J-волны на 
ЭКГ повышает вероятность развития ФЖ от 3,4 
до 11 на 100.000 чел. [10, 11].

Распространенность ЭКГ-паттерна РРЖ ва-

рьирует от 1 до 24%, что обусловлено разны-

ми критериями и популяциями в проводимых 
исследованиях [7]. Признаки РРЖ широко рас-

пространены у молодых людей, спортсменов и 
афроамериканцев [12]. Между азиатским и ев-

ропейским населением значимых региональных 
различий по частоте встречаемости ЭКГ-паттер-

на РРЖ не выявлено [1]. По данным мета-ана-

лиза 8 популяционных исследований средняя 
распространенность ЭКГ-паттерна РРЖ соста-

вила 6,7% (95% ДИ 2,5-17,7) [13]. При этом рас-

пространенность РРЖ в нижних или нижнебоко-

вых отведениях ЭКГ в зависимости о величины 
подъема точки J выше изолинии несколько раз-

личается: 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]. 

C целью унификации терминологии и реко-

мендаций по определению ЭКГ-паттерна РРЖ в 
2015 г. был представлен согласительный доку-

мент [14], 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 сег-

мента ST. Выделяют характеристики J-волны 
(рис. 1): J

0
 – начало J-волны в виде зазубрины/

зарубки, Jp – пик зазубрины/зарубки или начало 
сглаженной J-волны, J

t
 – 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 10о . Элевация сегмента ST оце-

нивается по соотношению положения точки J
t
  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 бо-

лее последовательных отведениях 12-канальной 
поверхностной ЭКГ, за исключением отведений 
V1-V3. 

3. Ширина комплекса QRS составляет менее 
120 мсек, измеряется в отведениях, где отсут-
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Рисунок 1. – Схематическое изображение J-волны на ЭКГ 
Figure 1. – Schematic representation of J-wave on the ECG

ствует зазубрина/зарубка или сглаженная J-вол-

на в конце комплекса QRS. 
В зависимости от того, в каких отведениях ре-

гистрируются 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 со-

четании с правыми грудными отведениями ЭКГ 
и локализацией по передней стенке левого желу-

дочка – глобальный или распространенный тип 
III [15].  

Непосредственно синдром РРЖ рекоменду-

ется диагностировать при сочетании ЭКГ при-

знаков РРЖ в нижних и/или боковых отведе-

ниях поверхностной 12-канальной ЭКГ у паци-

ентов 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 [9, 16-18].  

В результате мета-анализа, проведенного 
Y-J. Cheng et al., включающего 16 исследований 
в Европе, Северной Америке, Восточной Азии, 
с участием более 300.000 пациентов, среди ко-

торых 60,6% – лица мужского пола, было пред-

ставлено, что у пациентов с наличием ЭКГ-пат-

терна РРЖ риск развития внезапной остановки 
сердечной деятельности (ОР 2,18; 95% ДИ 1,29-
3,68), смерти от сердечно-сосудистых причин 
(ОР 1,48; 95% ДИ 1,06-2,07) выше, чем у лиц без 
ЭКГ-признаков РРЖ [13]. В абсолютных цифрах 
наличие ЭКГ-паттерна РРЖ ассоциировано с до-

полнительными 139,6 (95% ДИ 130,3-149,3) слу-

чаями внезапной остановки сердечной деятель-

ности на 100.000 населения в год и 7,3% случаев 
внезапной остановки сердечной деятельности в 
общей популяции [13]. Повышенный риск не-

благоприятного исхода имели преимущественно 
азиаты и европейцы, но не афроамериканцы [19]. 

В этой связи стратификация риска развития 
жизнеугрожающих желудочковых аритмий и 
ВСС у пациентов с наличием паттерна РРЖ –  
первостепенная задача.

В 2013 г. опубликовано соглашение экспер-

тов Общества сердечного ритма (HRS), Евро-

пейской ассоциации ритма сердца (EHRA) и 

Азиатско-Тихоокеанского обще-

ства ритма сердца (APHRS) по 
диагностике, стратификации ри-

ска и профилактике ВСС при пер-

вичных генетически детермини-

рованных аритмических синдро-

мах, среди которых представлен и 
СРРЖ [3]. В последующем в свя-

зи с появлением новой информа-

ции, по итогам конференции, про-

веденной в Шанхае, ведущими 
экспертами HRS, EHRA, APHRS 
и Латиноамериканского общества 
стимуляции сердца и электрофи-

зиологии (SOLAECE) в 2016 г. 
был опубликован согласительный 
документ по синдромам J-волны, 
где предложена балльная система 

оценки для диагностики СРРЖ (табл. 1) [1].

Диагностические критерии Баллы

I. Клинические данные* 

A. Анамнез необъяснимой внезапной остановки сердца 
или документированная ФЖ/полиморфная ЖТ

3

B. Предполагаемое аритмогенное синкопальное 
состояние

2

C. Синкопальное состояние неясного механизма/
неясной этиологии

1

II. ЭКГ в 12 отведениях*

A. РРЖ в виде элевации точки J≥0,2 мВ в ≥2 нижних и/
или боковых отведениях ЭКГ с горизонтальным/нисхо-

дящим сегментом ST

2

B. Динамические изменения элевации точки J (≥0,1 мВ) 
в ≥2 нижних и/или боковых отведениях ЭКГ

1,5

C. Элевация точки J≥0,1 мВ как минимум в 2 нижних и/
или боковых отведениях ЭКГ 

1

III. Амбулаторное мониторирование ЭКГ

A. Ранние парные желудочковые экстрасисто-

лы с зубцом R на восходящем колене или вершине 
предшествующего зубца Т

2

IV. Семейный анамнез*

A. Родственники, имеющие установленный СРРЖ 2

B. ≥2 родственников 1-й линии с II.A. ЭКГ-паттерном 2

C. Родственник 1-й линии с II.A. ЭКГ-паттерном 1

D. Необъяснимая ВСС у родственников 1-й и 2-й линии 
в возрасте <45 лет 

0,5

V. Генетическое тестирование

A. Предполагаемая патогенная мутация в подтвержден-

ном при СРРЖ гене
0,5

Примечание: * – присуждение баллов один раз по наивыс-
шей оценке из данной категории. ФЖ – фибрилляция желу-
дочков, ЖТ – желудочковая тахикардия, СРРЖ – синдром 
ранней реполяризации желудочков, ВСС – внезапная сер-
дечная смерть

Таблица 1. – Шанхайская шкала для диагности-

ки СРРЖ [1]
Table 1. – Shanghai scale for diagnosis of ERS [1]
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Согласно представленным критериям, СРРЖ 
диагностируется по сумме баллов из разделов 
I-IV, при этом один пункт должен быть обяза-

тельно за счет ЭКГ-критериев. Так, высокове-

роятный СРРЖ считается при сумме баллов ≥5, 
возможный СРРЖ – при сумме баллов от 3 до 
4,5 [1]. Что касается генетического исследова-

ния, 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 кардиомиоци-

тов или даже их сочетанию [7], что отражает ге-

нетическую гетерогенность и не позволяет ши-

роко использовать данный критерий в диагно-

стике и стратификации риска у бессимптомных 
пациентов с ЭКГ-паттерном РРЖ. 

СРРЖ превалируют среди мужчин (74-87%) 
[1, 7]. По данным одного из популяционных ис-

следований, частота встречаемости ЭКГ-паттер-

на РРЖ после пубертатного периода у мужчин 
увеличивается, у женщин – снижается, что, ве-

роятно, обусловлено влиянием половых гормо-

нов – уровнем тестостерона [20, 21]. Развитие 
ФЖ при СРРЖ зарегистрировано также преиму-

щественно у мужчин (72%) [22], однако Aizawa 
и соавт. продемонстрировали случаи электриче-

ского шторма у женщин с СРРЖ (15%), что сви-

детельствует об отсутствии дополнительного 
прогностического значения гендерного призна-

ка [23]. 
Средний возраст клинической манифеста-

ции, которая может быть представлена поли-

морфной 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 представ-

лен в13-17%  и 13-18% случаев, соответственно 
[7]. ФЖ у 19-26% пациентов развивается ночью, 
во время сна или в покое, что является доказа-

тельством участия парасимпатических влияний 
в аритмогенезе, однако у 9-19% пациентов ФЖ 
развивается во время физической активности, 
что может быть обусловлено разными генетиче-

скими нарушениями, лежащими в основе СРРЖ 
[24]. Рассматривается также сезонность в разви-

тии ФЖ, чаще весной и летом, механизм которой 
не до конца изучен [25]. Около 20% пациентов 
имеют в клинике фибрилляцию предсердий [24].

К факторам высокого риска ВСС относятся, 
безусловно,  документированная полиморфная 
ЖТ/ФЖ и реанимированная остановка сердца 
или синкопальные состояния вследствие данных 
аритмий [1, 4]. В исследовании, проведенном в 
Корее, J-волна выявлена у 43% пациентов с иди-

опатической ФЖ и ассоциирована с высоким 
риском ее рецидива [26]. Риск повторных арит-

мических событий у пациентов с СРРЖ выше в 
2,1-3,9 раза по сравнению с пациентами с идио-

патической ФЖ [27]. ФЖ рецидивирует в тече-

ние одного года после сердечного ареста у 28% 

пациентов с СРРЖ, частота рецидивов составля-

ет 5,9 на 100 человеко-лет [24]. 
Семейный анамнез ВСС у пациентов с СРРЖ, 

частота которого достигает 9-18% [28-29], отно-

сится к факторам высокого индивидуального ри-

ска [30], а также риска рецидива ФЖ [24].
Пациенты с ЭКГ-паттерном РРЖ в виде кон-

фигурации «зазубрины», локализующейся в 
нижних/нижнебоковых отведениях ЭКГ [31] и 
сопровождающейся горизонтальным либо нис-

ходящим сегментом ST [32, 33], а также вы-

сокой амплитудой J-волны (≥0,2 мВ) [34], по 
данным ряда исследований, имеют достоверно 
выше риск неблагоприятного исхода вследствие 
аритмических событий [32] по сравнению с па-

циентами с ЭКГ-паттерном РРЖ другой кон-

фигурации, локализации и меньшей амплитуды 
J-волны [13, 35]. Так, если J-волна сопровожда-

ется горизонтальным сегментом ST, риск иди-

опатической ФЖ повышается до 30:100.000, а 
высокая амплитуда  J-волны в сочетании с го-

ризонтальным либо нисходящим сегментом ST 
увеличивает риск ФЖ до 90:100.000 [36]. По 
данным мета-анализа [31], элевация точки J ≥0,2 
мВ в нижних отведениях ассоциирована с более 
высоким риском аритмической смерти (ОР 3,02) 
и кардиальной смертности (ОР 2,98) по сравне-

нию с меньшей ее амплитудой (ОР 1,58 и 1,48 
для аритмической и кардиальной смертности, 
соответственно). При этом степень элевации сег-

мента ST не является критерием риска аритми-

ческих событий при СРРЖ [7]. В исследовании 
Rosso и соавт., что подтверждено результатами 
других исследований случай-контроль, наличие 
J-волны в виде «зазубрины» в сочетании с гори-

зонтальным или нисходящим сегментом ST уве-

личивало риск идиопатической ФЖ (ОР 13,8), 
по сравнению с наличием только J-волны (ОР 
4,0), в результате чего сочетание данной морфо-

логии J-волны и сегмента ST получило название 
«злокачественной РРЖ» [11]. При этом отмече-

на значимость долгосрочного наблюдения (17-
50 лет) для оценки прогностического значения 
J-волны [7]. 

Мета-анализ 19 исследований, включающий 
более 7000 пациентов с наличием указанной 
выше морфологии ЭКГ-паттерна РРЖ в соче-

тании со структурной патологией сердца, про-

демонстрировал высокий риск развития желу-

дочковых аритмий [37]. Представлены данные 
о неблагоприятном прогностическом значении 
появления J-волны при остром инфаркте ми-

окарда в отношении развития ФЖ [38, 39] и в 
отношении развития устойчивой желудочковой 
тахиаритмии и ВСС в позднюю фазу острого ин-

фаркта миокарда [40].
Неблагоприятным в отношении аритмиче-

ских событий является сочетание ЭКГ-паттерна 
РРЖ в нижних/нижнебоковых отведениях с при-

знаками РРЖ в отведениях V1-V3 (распростра-

ненный тип РРЖ) [41, 42], а также наличие низ-

кой амплитуды зубца Т – менее 0,1 мВ или менее 
10% амплитуды зубца R (ОР 3,53), и низкого со-

отношения T/R во II и V5 отведениях [43], увели-

ченного интервала Tp-Te и соотношения Tp-Te/
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QT [44], а также сочетание с синдромом Бругада 
[45], синдромом укороченного интервала QT, при 
котором частота регистрации J-волны достига-

ет 50-65% [7, 46, 47], сочетание с аритмогенной 
кардиомиопатией/дисплазией правого желудочка 
[48]. У пациентов с синдромом удлиненного ин-

тервала QT частота встречаемости J-волны дости-

гает 44%, факторами риска синкопальных состо-

яний являются амплитуда J-волны ≥0,2 мВ (ОР 
5,97), корригированный  QT>500 мсек (ОР 4,5), 
женский пол (ОР 5,21) [49]. 

Вариабельность J-волны на фоне изменений 
частоты сердечных сокращений после паузы 
[50], в том числе возникающей после ранней же-

лудочковой экстрасистолии [7], по мнению ряда 
авторов, является первичным маркером электри-

ческой уязвимости, однако нет определенных 
критериев, характеризующих динамичность/из-

меняемость паттерна J-волны у уязвимых паци-

ентов, подобно медикаментозной пробе с блока-

торами натриевых каналов при синдроме Бруга-

да. Несмотря на это, рекомендуется с помощью 
суточного мониторирования ЭКГ оценка дина-

мичности J-волны при изменении длины сер-

дечного цикла в 12 отведениях, регистрация па-

уза-зависимого увеличения амплитуды J-волны 
(57% чувствительность, 100% специфичность в 
прогнозировании ФЖ у пациентов с СРРЖ) [51, 
52].  

Электрофизиологическое исследование с 
программированной стимуляцией желудочков, 
по данным Mahida и соавт. [53], не улучшило 
стратификацию риска у пациентов с РРЖ. Дан-

ные Haissaguerre и соавт. также свидетельствуют 
о примерно одинаковой частоте индуцирования 
ФЖ при эндокардиальной стимуляции у пациен-

тов с СРРЖ и у пациентов с идиопатической ФЖ 
без J-волны [28]. 

В соответствии с последним соглашением 
экспертов [1] имплантация кардиовертера-де-

фибриллятора показана пациентам с СРРЖ, пе-

режившим эпизод реанимированной остановки 
сердечной деятельности вследствие ЖТ/ФЖ 
(Класс I), с наличием в анамнезе синкопе или 
эпизодов ночного агонального дыхания аритмо-

генного генеза (Класс IIb), с дополнением тера-

пии хинидином (Класс IIa) или цилостазолом с 
целью снижения риска аритмических событий. У 
асимптомных пациентов при наличии ЭКГ-пат-

терна РРЖ высокого риска (высокая амплитуда 
J-волны и ее динамичность с горизонтальным/
нисходящим сегментом ST) и семейного анам-

неза необъяснимой внезапной смерти в молодом 
возрасте с наличием патогенной мутации или 
без таковой может быть рассмотрена имплан-

тация кардиовертера-дефибриллятора с целью 
профилактики ВСС (Класс IIb).  

К критериям благоприятного варианта 
ЭКГ-паттерна РРЖ с низким риском развития 
ФЖ, встречающимся часто у здоровых молодых 
людей, спортсменов, можно отнести невысокую 
амплитуду J-волны, косовосходящий сегмент 
ST, сопровождающийся высоким зубцом Т, ло-

кализация J-волны в переднебоковых отведени-

ях [7]. 
Заключение

Несмотря на имеющиеся результаты разных 
исследований, на сегодняшний день у асим-

птомных пациентов с наличием ЭКГ-паттерна 
РРЖ без семейного анамнеза ВСС недостаточно 
сильных критериев, позволяющих определить 
пациентов с высоким риском клинической ма-

нифестации ВСС, которым бы была оправдана 
имплантация кардиовертера-дефибриллятора 
с целью первичной профилактики ВСС. В этой 
связи представляется важным улучшение стра-

тификации риска с использованием комбина-

ции известных и новых маркеров, с созданием 
регистров пациентов с СРРЖ и длительным их 
наблюдением.
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RISK STRATIFICATION OF SUDDEN CARDIAC DEATH  IN EARLY 
REPOLARIZATION SYNDROME
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The article describes approaches to risk stratification of sudden cardiac death in early ventricular repolarization 
syndrome, as one of the variants of J-wave syndrome, on the basis of clinical, anamnestic and electrocardiographic 
criteria. The characteristics of "malignant" variants of electrocardiographic pattern of early ventricular repolarization 
as well as prevention strategies of sudden cardiac death are presented.
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