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Â ëèòåðàòóðå èìåþòñÿ îòäåëüíûå ñîîáùåíèÿ î òîì,
÷òî íàðóøåíèÿ âíóòðèñåðäå÷íîé ïðîâîäèìîñòè (ÍÂÑÏ)
â ðÿäå ñëó÷àåâ ìîãóò âûçûâàòüñÿ ïåðåäàþùèìèñÿ ïî
íàñëåäñòâó àíîìàëèÿìè â ñòðîåíèè ïðîâîäÿùåé ñèñòå-
ìû ñåðäöà [1, 2]. Ïåðâîå ñîîáùåíèå î ñåìåéíîé ôîðìå
íàðóøåíèé âíóòðèñåðäå÷íîé ïðîâîäèìîñòè áûëî ñäå-
ëàíî â 1966 ã. L.Monaete, îïèñàâøèì ñåìüþ, â êîòîðîé
ìàòü è òðîå åå äåòåé èìåëè ÍÂÑÏ [7]. Ñåìåéíûå ñëó÷àè
ÍÂÑÏ îïèñàíû òàêæå Y.Truchioka [5] è D.A.Rubin [4].
Îäíàêî â äîñòóïíîé íàì ëèòåðàòóðå íå âñòðåòèëèñü îïè-
ñàíèÿ íàñëåäñòâåííûõ ôîðì èçîëèðîâàííîãî ïîðàæåíèÿ
àòðèîâåíòðèêóëÿðíîãî óçëà (ÀÂ).

Öåëüþ íàñòîÿùåé ðàáîòû ÿâèëîñü èçó÷åíèå âîç-
ìîæíîñòåé è çàêîíîìåðíîñòåé íàñëåäîâàíèÿ àòðèî-
âåíòðèêóëÿðíûõ áëîêàä â ñåìüÿõ ñ èçîëèðîâàííûì
ïîðàæåíèåì ÀÂ óçëà.

ÌÀÒÅÐÈÀËÛ È ÌÅÒÎÄÛ.

Áûëî ïðîâåäåíî ñåìåéíîå îáñëåäîâàíèå 42
áîëüíûõ ñ ÀÂ áëîêàäàìè). ÀÂ áëîêàäà 1 ñòåïåíè áûëà ó
32 ïàöèåíòîâ, 2 ñòåïåíè - ó òðåõ ÷åëîâåê è ÀÂ áëîêàäà 3
ñòåïåíè - ó 7 ÷åëîâåê. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ÀÂ áëîêàäû 2 è
3 ñòåïåíè áûëà ïðîêñèìàëüíîé. Ñðåäè íèõ ìóæ÷èí áûëî
23, æåíùèí - 19. Âîçðàñò ïðîáàíäîâ áûë â ïðåäåëàõ îò
5 äî 60 ëåò (ñðåäíèé âîçðàñò - 43,3 + 0,84.).

Îáñëåäîâàíî 158 ðîäñòâåííèêîâ ýòèõ áîëüíûõ I è
II ñòåïåíè ðîäñòâà. Âñåì îáñëåäóåìûì ïðîâîäèëñÿ êëè-
íè÷åñêèé îñìîòð, ñòàíäàðòíàÿ ÝÊÃ, ýõîêàðäèîñêîïèÿ.
Ó ðÿäà áîëüíûõ ïðîâîäèëàñü ÷ðåñïèùåâîäíàÿ ñòè-
ìóëÿöèÿ ïðàâîãî ïðåäñåðäèÿ è êîðîíàðîãðàôèÿ.

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ È ÈÕ ÎÁÑÓÆÄÅÍÈÅ.

Èç 158 ðîäñòâåííèêîâ ó 62 (39,1%) èìåëèñü ðàç-
ëè÷íûå íàðóøåíèÿ âíóòðèñåðäå÷íîé ïðîâîäèìîñòè
(ðèñ.1). Áëîêàäà ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà áûëà çàðå-
ãèñòðèðîâàíà ó 11 áîëüíûõ (7%), ñèíäðîì óêîðî÷åí-
íîãî èíòåðâàëà PQ - ó 6 ïàöèåíòîâ (3,8%), ñèíäðîì
ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà âûÿâëåí ó 3 ðîäñòâåííè-
êîâ (1,9%), ïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà
- ó 1 áîëüíîãî (0,6%), íåïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé íîæêè
ïó÷êà Ãèñà - ó 7 ÷åëîâåê (4,4%).

Íàèáîëåå ÷àñòî ó ðîäñòâåííèêîâ âûÿâëÿëàñü ÀÂ
áëîêàäà. Îíà áûëà çàðåãèñòðèðîâàíà ó 34 ÷åëîâåê
(21,5%). Ýòî çíà÷èòåëüíî ïðåâûøàåò ïîïóëÿöèîííóþ
÷àñòîòó ÀÂ áëîêàäû (0,09% ïî äàííûì íàøåé êëèíèêè)
è ïîäòâåðæäàåò çíà÷èìîñòü íàñëåäñòâåííîé ïðåäðàñïî-
ëîæåííîñòè â ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçå çàáîëåâàíèÿ. Ñðåä-
íèé âîçðàñò áîëüíûõ ðîäñòâåííèêîâ - 38,74 + 0,96. Ñðåä-
íèé âîçðàñò áëèçîê ê òàêîâîìó ó îáñëåäîâàííûõ íàìè
ïðîáàíäîâ.

Ñ ïîìîùüþ ôîðìóëû Ëåâèíà óñòàíàâëèâàåòñÿ òèï
íàñëåäîâàíèÿ îïðåäåëåííîé ïàòîëîãèè - ìîíîãåííûé èëè

ïîëèãåííûé. Ôîðìóëà Ëåâèíà èìååò ñëåäóþùèé âèä:
D = n1 õ n2* / n1* õ n2 (1)

ãäå: n1- ÷èñëî ðîäñòâåííèêîâ I ñòåïåíè ðîäñòâà, n2- ÷èñ-
ëî ðîäñòâåííèêîâ II ñòåïåíè ðîäñòâà, n* - ÷èñëî ðîä-
ñòâåííèêîâ, èìåþùèõ òàêîé æå ïðèçíàê, êàê ó ïðîáàí-
äà (ÍÂÑÏ). Ïî äàííûì íàøåãî èññëåäîâàíèÿ:

 D = 112 õ 10 / 52 õ 46 = 0,468
Åñëè ïîëó÷åííûé ñîãëàñíî ôîðìóëå Ëåâèíà êîýô-

Ðèñ. 1. Íàðóøåíèÿ âíóòðèñåðäå÷íîé ïðîâîäèìîñòè ó
ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäîâ ñ àòðèîâåíòðèêóëÿðíûìè
áëîêàäàìè: 1 - çäîðîâûå ðîäñòâåííèêè, 2 - áëîêàäà ïðà-
âîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà, 3 - íåïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé
íîæêè ïó÷êà Ãèñà, 4 - àòðèîâåíòðèêóëÿðíûå áëîêà-
äû, 5 - áëîêàäà ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà, 6 - ôåíîìåí
óêîðî÷åííîãî PQ, 7 - ñèíäðîì ñëàáîñòè ñèíóñîâîãî óçëà.
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ôèöèåíò ïðåâûøàåò 0,23, òî ýòî óêàçûâàåò íà ìîíîãåí-
íûé òèï íàñëåäîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ, ÷òî è ïîäòâåðæäà-
åòñÿ íàøèìè äàííûìè.

Â èññëåäîâàíèè áûë èñïîëüçîâàí ñòàòèñòè÷åñ-
êèé ìåòîä Õàêêìàíà äëÿ îöåíêè ñðàâíèòåëüíîé ÷àñ-
òîòû ïîðàæåííîñòè ïðîâîäÿùåé ñèñòåìû ó ëèö ðàç-
íîãî ïîëà [3, 8]. Ñ ïîìîùüþ ôîðìóëû Õàêêìàíà
âû÷èñëÿåòñÿ êîýôôèöèåíò, êîòîðûé ïðè çíà÷åíèè
ìåíåå 1,045, èñêëþ÷àåò ïðåîáëàäàíèå èññëåäóåìîãî
ïðèçíàêà ó ëèö îïðåäåëåííîãî ïîëà. Ôîðìóëà Õàê-
êìàíà èìååò ñëåäóþùèé âèä:

 Kí = n1* õ n2 / n1 x n2*
ãäå n1 - ãðóïïà ìóæ÷èí, n2 - ãðóïïà æåíùèí, n* - êî-
ëè÷åñòâî ëèö, íåñóùèõ íà ñåáå èññëåäóåìûé ïðèçíàê
â ãðóïïå. Òàêèì îáðàçîì, â íàøåì ñëó÷àå:

Kí = 30 õ 19 / 23 õ 32 = 0,88
Ïîêàçàíî, ÷òî ïîðàæåííîñòü ìóæ÷èí è æåíùèí

äàííûì çàáîëåâàíèåì ìîæåò ñ÷èòàòüñÿ îäèíàêîâûì, òàê
êàê ïîäñ÷èòàííûé êîýôôèöèåíò Õàêêìàíà ðàâåí 0,88.

Ïðèâîäèì ïðèìåð ñåìüè ïðîáàíäà, þíîøè 13 ëåò,
ñ ÀÂ áëîêàäîé 3 ñòåïåíè (ðèñ. 2). Åãî áðàò, 10 ëåò, è
ìàòü, 35 ëåò, òàêæå èìåëè ÀÂ áëîêàäó 1 ñòåïåíè. Îñ-
òàëüíûå äîñòóïíûå îáñëåäîâàíèþ ðîäñòâåííèêè çäîðî-
âû. Òàêèì îáðàçîì, ïî äàííîé ðîäîñëîâíîé ïðîñëåæè-
âàåòñÿ ãåíåòè÷åñêàÿ äåòåðìèíèðîâàííîñòü ýòîãî çàáî-
ëåâàíèÿ.

Èòàê, âûñîêàÿ ÷àñòîòà íàñëåäñòâåííûõ ôîðì ÀÂ
áëîêàä óêàçûâàåò íà öåëåñîîáðàçíîñòü èññëåäîâàíèÿ
ñåìåé ãðóïï ðèñêà ñ ïîìîùüþ ïîïóëÿöèîííîãî ãåíåà-
ëîãè÷åñêîãî ìåòîäà, ÷òî ïîçâîëèò çàáëàãîâðåìåííî
âûÿâèòü ëèö, ïðåäðàñïîëîæåííûõ ê äàííîé ïàòîëî-
ãèè. Äàëüíåéøàÿ çàäà÷à íàøåãî èññëåäîâàíèÿ - ïðîâå-
äåíèå ïðîñïåêòèâíîãî íàáëþäåíèÿ çà áîëüíûìè ñ íà-

ñëåäñòâåííûìè ïðîêñèìàëüíûìè ÀÂ áëîêàäàìè ñ öå-
ëüþ âûÿâëåíèÿ îñîáåííîñòåé òå÷åíèÿ è ñêîðîñòè ïðî-
ãðåññèðîâàíèÿ ýòèõ áëîêàä.

ÂÛÂÎÄÛ.

1.Âûÿâëåí âàðèàíò ïåðâè÷íîãî èäèîïàòè÷åñêîãî ïîðà-
æåíèÿ ñåðäöà - èçîëèðîâàííîé àòðèîâåíòðèêóëÿðíîé
ïðîêñèìàëüíîé áëîêàäû.
2. Âûñîêàÿ ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè äàííîé ïàòîëîãèè
ó ðîäñòâåííèêîâ âûÿâëåííûõ áîëüíûõ ñâèäåòåëü-
ñòâóåò î ãåíåòè÷åñêîé äåòåðìèíèðîâàííîñòè äàííîãî çà-
áîëåâàíèÿ.
3. Èäèîïàòè÷åñêàÿ àòðèîâåíòðèêóëÿðíàÿ áëîêàäà
èìååò ìîíîãåííûé òèï íàñëåäîâàíèÿ.
4. Ïðîÿâëåíèÿ äàííîé ïàòîëîãèè íå ñâÿçàíî ñ ïîëîì
è ÿâëÿåòñÿ ïðåðîãàòèâîé ìîëîäîãî âîçðàñòà.

  1                     2                     3                    4
38 ëåò            35 ëåò             36 ëåò           37 ëåò

5                     6                                7
13 ëåò             10 ëåò                       14 ëåò

?

Ðèñ. 2. Ðîäîñëîâíàÿ ñåìüè À.:  - çäîðîâûé
ìóæ÷èíà,  - çäîðîâàÿ æåíùèíà,  - áîëüíîé
ìóæ÷èíà,  - áîëüíàÿ æåíùèíà, ñòðåëêîé
óêàçàí ïðîáàíä, èìåþùèé ÀÂ-áëîêàäó III
ñòåïåíè.
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Íà îñíîâàíèè îáñëåäîâàíèÿ ñåìåé 42 ïðîáàíäîâ ñ èäèîïàòè÷åñêèìè àòðèîâåíòðèêóëÿðíûìè áëîêàäàìè óñ-
òàíîâëåíà ãåíåòè÷åñêàÿ äåòåðìèíèðîâàííîñòü ýòîé ïàòîëîãèè. Èäèîïàòè÷åñêàÿ àòðèîâåíòðèêóëÿðíàÿ áëîêàäà èìååò
ìîíîãåííûé òèï íàñëåäîâàíèÿ. Çàáîëåâàíèå íå ñâÿçàíî ñ ïîëîì, ïèê ìàíèôåñòàöèè ïðèõîäèòñÿ íà ìîëîäîé âîç-
ðàñò.

IDIOPATHIC ATRIOVENTRICULAR BLOCK. CLINICO-GENETICAL ANALYSES.
S.Yu.Nikoulina, V.A.Shulman, Yu.V.Vorotnicova, G.V.Matyushin, E.A.Ivanitcky, M.I.Gankin, L.V.Vahova.

Examination of the families of  42 probands with idiopathic atrioventricular blokades demonstrated a genetical
determination of this pathology. Idiopathic atrioventricular blockade is characterised by monogenic type of inheritance.
The disease is not gender related and its peak is related to a young age.


