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Цель – изучить взаимосвязь полиморфных аллельных вариантов гена альфа-2В-адренорецептора
(ADRA2B), гена эндотелиальной синтазы окиси азота (NOS3), гена белка коннексина-40 (Cx40), ге-
на тяжелых цепей сердечного миозина (MYH6) и гена вольтажзависимых сердечных натриевых ка-
налов (SCN5A) с развитием идиопатического синдрома слабости синусного узла (СССУ).
Методы. Обследованы 14 пробандов с первичным синдромом слабости синусного узла и их 110 род-
ственников I–III степени родства. Всем обследуемым на базе городской клинической больницы № 20
им. И.С. Берзона (г. Красноярск) проведено клинико-инструментальное кардиологическое обследо-
вание, включающее клинический осмотр, электрокардиографию, атропиновую пробу, эхокардиоско-
пию, велоэргометрию, чреспищеводную стимуляцию левого предсердия, суточное мониторирование
ЭКГ по Холтеру. Кроме того, всем обследуемым проведено молекулярно-генетическое исследование
полиморфных аллельных вариантов генов ADRA2B, NOS3, Cx40, MYH6, SCN5A методом полимераз-
ной цепной реакции (ПЦР) в НИИ цитологии и генетики г. Новосибирска. Статистическая обра-
ботка данных проводилась на персональном компьютере с использованием пакета программ
Statistica 7.0.
Результаты. Установлено достоверное преобладание гомозиготного генотипа по более редкому ал-
лелю DD гена ADRA2B у больных с СССУ (28 %) по сравнению c лицами контрольной группы (8,99 %).
Выявлено достоверное преобладание гетерозиготного генотипа 4a/4b гена NOS3 у больных с СССУ
(41,18 %) по сравнению c лицами контрольной группы (25,39 %). Определено достоверное преоблада-
ние гетерозиготного генотипа 44G >A гена Cx40 у больных с СССУ (45,07 %) по сравнению c лицами
контрольной группы (29,44 %). Ни в одном из исследованных образцов не обнаружен полиморфизм
2161C > T (Arg721Trp) гена MYH6. Установлено достоверное преобладание гомозиготного генотипа
по редкому аллелю (GG) гена SCN5A у больных с первичным СССУ (4,29 %) по сравнению с отсутст-
вием данного генотипа среди лиц контрольной группы (0 %). Доказано, что распределение геноти-
пов генов ADRA2B, NOS3, Cx40, SCN5A среди больных с латентным вариантом СССУ соответст-
вует распределению генотипов указанных генов в общей популяции больных с первичным СССУ. Ас-
социации аллельных вариантов указанных генов с компенсированным вариантом СССУ не
установлено.
Заключение. Генетическими предикторами идиопатического синдрома слабости синусного узла яв-
ляются гетерозиготные генотипы 44 GA и 4a/4b генов Cx40 и NOS3, а также гомозиготные геноти-
пы по редкому аллелю DD и GG генов ADRА2B и SCN5A. Полиморфный аллельный вариант 
2161C > T (Arg721Trp) гена MYH6 отсутствует в обследованной выборке популяции г. Красноярска.
Среди больных с латентным СССУ распределение генотипов исследуемых генов соответствует рас-
пределению генотипов в общей популяции больных с первичным СССУ.

Ключевые слова: синдром слабости синусного узла; генетические маркеры.

Aim. To study the association between polymorphic allelic variants of the alpha-2В-adrenoreceptor gene
(ADRA2B), endothelial nitric oxide synthase gene (NOS3), connexin protein gene 40 (Cx40), cardiac myosin
heavy chain gene (MYH6), and voltage-gated sodium channels gene (SCN5A) and development of the idio-
pathic sick sinus syndrome.
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Введение

Синдром слабости синусного узла (СССУ)

в 40–50 % случаев является идиопатичес-

ким состоянием, то есть возникает первично,

без связи с другими сердечно-сосудистыми за-

болеваниями. К настоящему времени доказано,

что морфологическим субстратом идиопатичес-

кого СССУ служат склеродегенеративные про-

цессы синоатриальной зоны со снижением

функции клеток синусного узла [1]. На началь-

ных этапах нарушение функции синусного узла

может протекать бессимптомно или малосимп-

томно, а в дальнейшем приводить к развитию

жизнеопасных аритмий и синдрому внезапной

смерти. Cерьезные последствия развития синд-

рома слабости синусного узла обусловливают

актуальность изучения его этиопатогенеза. Вы-

явление генетической предрасположенности

к СССУ на основании определения генетичес-

ких маркеров патологии позволит оптимизиро-

вать профилактику указанного состояния и сни-

зить риск развития опасных осложнений.

Данные проведенных молекулярно-генети-

ческих исследований подтверждают, что СССУ

может быть обусловлен полиморфизмами опре-

деленных генов, таких как ген вольтажзависи-

мых сердечных натриевых каналов (SCN5A), ген

потенциалзависимых сердечных натриевых ка-

налов (HCN4), ген анкирина 2 (ANK2). Однако

представляют интерес полиморфизмы некото-

рых других генов, роль которых ранее не была

изучена: гена альфа-2В-адренорецепторов

(ADRA2B), гена фермента эндотелиальной син-

тазы NO (NOS3), гена белка коннексина-40

(Cx40), полиморфизм H558R гена SCN5A, а так-

же полиморфизм 2161C>T (Arg721Trp) гена тя-

желых цепей сердечного миозина (MYH6), кото-

рый, по данным H. Holm, связан с развитием

СССУ у исландского населения. 

Ранее в работах научной школы сердечно-

сосудистых заболеваний Красноярского госу-

дарственного медицинского университета уже

были освещены закономерности наследования

первичного СССУ (аутосомно-доминантный

тип) и определены его генетические маркеры –

полиморфизмы гена β1-адренорецептора и ге-

на транскрипционного фактора SP4 [2, 3], изу-

чен I/D-полиморфизм гена ангиотензинпре-

вращающего фермента и проведен анализ ми-

тохондриальной ДНК у больных с первичными

нарушениями сердечной проводимости [4].

Установлено распределение генотипов гена

альфа-2B-адренорецептора в группах больных

с идиопатическим синдромом слабости синус-

ного узла и первичной фибрилляцией предсер-

дий (ФП) [5, 6]. Проведены исследования ге-

нотипов генов эндотелиальной синтазы окиси

азота и коннексина-40 у больных с СССУ

[7–10]. Настоящая работа представляет собой

продолжение начатых ранее исследований ге-

нетических маркеров у больных с различнымиА
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Methods. 14 probands with primary symptoms of sick sinus syndrome and their 110 relatives of the I–III
degree kinship were examined. At the Berzon City Clinical Hospital 20 all participants underwent a clinical
and instrumental examonation that entailed the clinical examination, electrocardiography, atropine test,
echocardioscopy, bicycle ergometry, left atrial transesophageal pacing, 24-hour ECG (holter) monitoring. In
addition, all the examined people underwent molecular genetic analysis of polymorphic allelic variants
ADRA2B, NOS3, Cx40, MYH6, SCN5A using PCR in Novosibirsk Scientific Research Institute of Cytology
and Genetics. The data was statistically processed on an IBM PC using the Statistica 7.0 software package.
Results. Homozygous genotype in a rarer DD allele ADRA2B gene was found to dominate in sick sinus syn-
drome patients (28 %) compared to participants in the control group (8.99 %). Heterozygous genotype of the
4a/4b gene NOS3 was found to significantly dominate in sick sinus syndrome patients (41.18 %) compared to
participants in the control group (25.39 %). Heterozygous genotype 44G >A of the Cx40 gene was found to sig-
nificantly prevail in sick sinus syndrome (45.07 %) compared to participants in the control group (29.44 %).
None of the investigated samples revealed polymorphism 2161C > T (Arg721Trp) of MYH6 gene.
Homozygous genotype in rarer allele of (GG) gene SCN5A was found to prevail in primary sick sinus syndrome
patients (4.29 %) compared to the absence of this genotype in the control group (0 %). The distribution of
ADRA2B, NOS3, Cx40, SCN5A gene genotype in patients with latent sick sinus syndrome was proved to be
consistent with that of the genotypes of the above genes in the general population of primary sick sinus syn-
drome patients. The allelic variants of the above genes were not found to be associated with compensated sick
sinus syndrome.
Conclusion. The genetic predictors of idiopathic sick sinus syndrome are heterozygous genotypes 44 GA and
4a/4b genes Cx 40 and NOS3 as well as homozygous genotypes in rare allele DD and GG genes ADRA2B and
SCN5A. Polymorphic allelic variant 2161C > T (Arg721Trp) of MYH6 gene was not revealed in the exam-
ined cohort of Krasnoyarsk population. The distribution of the genotypes of the investigated genes in latent sick
sinus syndrome patients was found to be consistent with that of the genotypes in the general population of pri-
mary sick sinus syndrome patients.

Key words: sick sinus syndrome; genetic markers.
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формами идиопатического синдрома слабости

синусного узла и их родственников I–III сте-

пени родства. 

Цель исследования: изучить ассоциацию по-

лиморфных аллельных вариантов генов Cx40

(-44A/G), MYH6 (Arg721Trp), SCN5A (HIS558ARG),

ADRA2B (I/D) и NOS3 (4a/4b) с идиопатическим

синдромом слабости синусного узла.

Материал и методы
Исследование было выполнено в соответст-

вии со стандартами надлежащей клинической

практики (Good Clinical Practice) и принципами

Хельсинкской декларации. Протокол исследо-

вания был одобрен этическими комитетами всех

участвующих клинических центров. До включе-

ния в исследование от всех участников было по-

лучено письменное информированное согласие

(протокол ЛЭК КрасГМУ им. проф. В.Ф. Вой-

но-Ясенецкого от 6 июня 2009 г.).

Настоящее исследование было динамичес-

ким. Двадцать лет назад сотрудники кафедры

внутренних болезней № 1 провели клинико-

инструментальное обследование больных с иди-

опатическим синдромом слабости синусного уз-

ла и их родственников I–III степени родства. 

В 2010–2011 гг. путем активного посещения

на дому и телефонных контактов эти больные

были вызваны в кардиологический центр МБУЗ

ГКБ № 20 для повторного обследования. Всего

были отобраны 14 пробандов с первичным, на-

следственно-обусловленным синдромом слабо-

сти синусного узла и 110 их родственников

I–III степени родства. Среди родственников об-

следованных пробандов также выявлялись боль-

ные с СССУ: среди 110 обследованных родст-

венников 61 имели различные варианты СССУ. 

Таким образом, все обследованные были

разделены на три группы: 1-я группа – 75 боль-

ных с идиопатическим синдромом слабости

синусного узла, в которую вошли 14 пробандов

(средний возраст 65,5 ± 10,9 года) и 61 родст-

венник I–III степени родства (средний возраст

43,0 ± 17,3 года); 2-я группа – 49 здоровых

родственников пробандов I–III степени родст-

ва (средний возраст 24,2 ± 14,0 года) и 3-я

группа, или группа контроля: 197 пациентов

без сердечно-сосудистой патологии (средний

возраст 45,0 ± 20,0 года). Группа контроля под-

биралась по полу и возрасту из популяционной

выборки жителей г. Новосибирска, обследо-

ванных в рамках международного проекта ВОЗ

«MONICA» (Мониторинг заболеваемости

и смертности от сердечно-сосудистых заболе-

ваний). Основные скрининги по проекту

MONICA включали следующие методы выяв-

ления ССЗ и факторов риска: измерение арте-

риального давления, антропометрия (рост,

масса тела), социально-демографические ха-

рактеристики, опрос о курении, потреблении

алкоголя (частота и типичная доза), уровне

физической активности, оценка липидного

профиля (общий холестерин – ОХС, тригли-

цериды – ТГ, холестерин липопротеидов высо-

кой плотности – ХС-ЛВП), опрос на выявле-

ние стенокардии напряжения (Rose), проведе-

ние ЭКГ в покое в 12 отведениях с оценкой по

Миннесотскому коду.

Кроме того, пациенты из 1-й группы были

разделены на подгруппы в зависимости от вари-

анта течения СССУ согласно классификации

В.А. Шульмана (1989 г.): латентный вариант,

компенсированный, декомпенсированный, по-

стоянное мерцание-трепетание предсердий.

Число больных с латентным вариантом СССУ

составило 27 человек, с компенсированным –

37, с декомпенсированным – 6, с хронической

фибрилляцией предсердий – 5 (см. таблицу).

Всем обследуемым на базе ГКБ № 20

им. И.С. Берзона были выполнены: клиничес-

кий осмотр, электрокардиография, атропиновая

проба, эхокардиоскопия, велоэргометрия, чрес-

пищеводная стимуляция левого предсердия, су-

точное мониторирование ЭКГ по Холтеру. Мо-

лекулярно-генетическое исследование I/D-по-

лиморфизмов генов ADRA2B и NOS3

проводилось с помощью ПЦР с фланкирующи-

ми праймерами по опубликованным методикам

[11, 12]. Однонуклеотидные полиморфизмы

(ОНП) генов Cx40 (rs35594137) и SCN5A

(rs1805124) тестировали с помощью ПЦР с по-

следующим ПДРФ-анализом [13]. Было выпол-

нено секвенирование фрагмента гена MYH6
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Клинические варианты 
у больных с первичным СССУ (n=75)

Латентный 27 36,0 41,5 ± 16,8

Компенсированный 37 49,3 55,2 ± 16,2

Декомпенсированный 6 8,0 60,8 ± 8,4

Хроническая 
фибрилляция 
предсердий 5 6,7 56,6 ± 17,2

Клинический 
вариант СССУ

Средний
возраст

больных, лет

Число больных 

абс. %
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длиной 811 пн (17, 18 и 19-й экзоны) на капил-

лярном секвенаторе AB-3500. Молекулярно-

генетические исследования выполнялись со-

трудниками Института цитологии и генетики

СО РАН и ФГБУ «НИИ терапии» СО РАМН

г. Новосибирска. 

Статистическую обработку данных проводили

с использованием пакета программ Statistica 7.0.

Для определения статистической значимости от-

личий между качественными признаками приме-

няли критерий хи-квадрат (χ2). Критический

уровень значимости при проверке статистичес-

ких гипотез принимался менее 0,05. Если ожида-

емые частоты были менее 5, то использовался

точный критерий Фишера. Сила связи между

изученными признаками определялась при по-

мощи критерия корреляции Пирсона и при непа-

раметрическом распределении – Спирмена. 

Результаты
По полиморфизму I/D гена ADRA2B было

проведено генотипирование у 75 больных

с СССУ, у 49 их здоровых родственников

I–III степени родства и у 89 лиц контрольной

группы. Установлено достоверное преобладание

гомозиготного генотипа по более редкому алле-

лю DD у больных с СССУ по сравнению c лица-

ми контрольной группы (28 и 8,99 % соответст-

венно; p=0,041) (рис. 1).

По полиморфизму 4a/4b гена NOS3 было

проведено генотипирование у 68 больных

с СССУ, у 41 их здорового родственника

I–III степени родства и у 130 лиц контрольной

группы. Установлено достоверное преобладание

гетерозиготного генотипа 4a/4b у больных

с СССУ по сравнению c лицами контрольной

группы (41,18 и 25,39 % соответственно;

p=0,038) (рис. 2).

По полиморфизму -44G>A гена коннекси-

на-40 было проведено генотипирование у 71 боль-

ной с СССУ, у 44 их здоровых родственников

I–III степени родства и у 197 лиц контрольной

группы. Установлено достоверное преобладание

гетерозиготного генотипа 44G>A у больных

с СССУ по сравнению c лицами контрольной

группы (45,07 и 29,44 % соответственно;

p=0,036) (рис. 3).

Описываемая в статье Н. Holm и соавт.

(2011 г.) мутация 2161C>T (Arg721Trp) находится

в 18-м экзоне гена MYH6. Она не была найдена

ни у одного из 34 больных с первичным СССУ,

так же как и замена С/Т rs28730774. 

По полиморфизму rs1805124 гена SCN5A

проведено генотипирование у 70 больных

с СССУ, у 40 их здоровых родственников

и у 78 лиц контрольной группы. Установлено

достоверное преобладание гомозиготного ге-

нотипа по редкому аллелю (GG) у больных
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Рис. 1. Полиморфные аллельные варианты гена ADRA2B у больных с СССУ, их здоровых родственников
I–III степени родства и лиц контрольной группы: II – гомозиготный генотип по доминантному аллелю гена
ADRA2B; ID – гетерозиготный генотип гена ADRA2B; DD – гомозиготный генотип по редкому аллелю гена
ADRA2B
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с первичным СССУ по сравнению с отсутстви-

ем данного генотипа среди лиц контрольной

группы (4,29 и 0 % соответственно; p=0,046)

(рис. 4).

У больных с латентной формой наследствен-

ного СССУ полиморфные аллельные варианты

изученных генов распределились следующим

образом: гетерозиготные генотипы генов NOS3 А
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Рис. 2. Полиморфные аллельные варианты гена NOS3 у больных с СССУ, их здоровых родственников
I–III степени родства и лиц контрольной группы: 4a/4a – гомозиготный генотип по доминантному алле-
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Рис. 3. Полиморфные аллельные варианты гена Cx40 у больных с СССУ, их здоровых родственников
I–III степени родства и лиц контрольной группы: 44GG – гомозиготный генотип по доминантному алле-
лю гена Cx40; 44GA – гетерозиготный генотип гена Cx40; 44AA – гомозиготный генотип по редкому алле-
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и Cx40 выявлены у 30,77 и 61,54 % пациентов со-

ответственно, при этом гомозиготные генотипы

по редкому аллелю указанных генов отсутство-

вали в обследуемой выборке. Гены SCN5A

и ADRA2B среди больных с латентной формой

СССУ представлены гомозиготными генотипа-

ми по редкому аллелю в 3,85 и 13,04 % случаев,

гетерозиготными генотипами – в 34,61 и 21,74 %

соответственно. Полученные данные свидетель-

ствуют о том, что распределение генотипов ге-

нов SCN5A, Cx40, NOS3, ADRA2B среди больных

с латентной формой СССУ соответствует рас-

пределению генотипов указанных генов в общей

выборке больных с первичным СССУ.

Среди больных с компенсированным вари-

антом СССУ с одинаковой частотой встречался

гомозиготный генотип по редкому аллелю

(2,7 %) всех исследуемых генов. Таким обра-

зом, ассоциации аллельных вариантов генов

с компенсированным вариантом СССУ не ус-

тановлено. 

Обсуждение
M. Muszkat и соавт. установили, что вариан-

ты гена ADRA2B снижают чувствительность со-

судов к агонистам ADRA2B, однако это свойство

подвержено индивидуальной изменчивости

[14]. E. Kintsurashvili и соавт. доказали на мы-

шах, что гиперэкспрессия гена приводит к раз-

витию устойчивой гипертензии [15]. Гомозиготы

DD имеют повышенный риск нарушения функ-

ции эндотелия, объясняющий повышение риска

инфаркта миокарда. 

Группой украинских ученых были обследова-

ны дети с брадиаритмиями. Были выявлены до-

стоверные отличия по полиморфизму Т786С

промотора гена NOS3. Частота патологического

аллеля С среди детей встречалась у 34,5 % гете-

розигот и 15,8 % гомозигот по сравнению с 45,8

и 7,14 % в контрольной группе. При этом коли-

чество патологических гомозигот в группе детей

с аритмиями в 2,2 раза превышало таковое

в контрольной группе [16]. 

Большинство исследований полиморфизмов

гена Cx40 указывают на их влияние на развитие

фибрилляции предсердий. Y.Q. Yang и соавт.

идентифицировали мутацию c.145C<T, приво-

дящую к образованию стоп-кодона, у пробанда

и всех его родственников с семейной агрегацией

ФП [17]. В другом исследовании Y.Q. Yang и со-

авт. выявили в 3 218 семьях с ФП три мутации

Cx40: p.V85I, p.L221I и p.L229M, эти гетерози-

готные миссенс-мутации отсутствовали в группе

контроля [18]. 

В 2011 г. были опубликованы данные иссле-

дования больных с идиопатическим СССУА
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Рис. 4. Полиморфные аллельные варианты гена SCN5A у больных с СССУ, их здоровых родственников
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гена SCN5A
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в Исландии. Установлено, что мутации в гене

MYH6 обусловливают предрасположенность

к СССУ. Причиной этого является миссенс-му-

тация c.2161C>T, приводящая к аминокислот-

ной замене p.Arg721Trp в альфа-тяжелой цепи

сердечного миозина. Риск преждевременной

смерти у больных с СССУ, являющихся носите-

лями данной мутации, составляет 50 % [19]. Од-

нако проведенное нами исследование показало,

что эта мутация, так же как и полиморфизм

rs28730774, отсутствует у больных с первичным

СССУ, жителей г. Красноярска. Это еще раз до-

казывает невозможность использования для на-

шей популяции зарубежных данных и необходи-

мость проведения собственных исследований. 

K. Hong и соавт. в своих исследованиях дока-

зали, что гетерозиготная миссенс-мутация

R689H в гене SCN5A приводит к потере функции

белка и определяет одновременное развитие

синдрома Бругада и синдрома укороченного ин-

тервала Q–T [20]. M.S. Olesen и соавт. исследо-

вали генотип пациентов с ранней формой ФП.

В девяти из десяти случаев ими были выявлены

мутации и редкие варианты гена SCN5A, кото-

рые ранее ассоциировали с развитием синдрома

укороченного интервала Q–T [21]. 

Заключение
На основании полученных результатов могут

быть сделаны следующие выводы:

1. Генетическими предикторами идиопати-

ческого СССУ являются гетерозиготные гено-

типы -44 G/A и 4a/4b генов Cx40 и NOS3, а так-

же гомозиготные генотипы по редким аллелям

D и G генов ADRА2B и SCN5A.

2. Полиморфный аллельный вариант

2161C>T (Arg721Trp) гена MYH6 отсутствует

в обследованной выборке больных с первичным

СССУ, жителей г. Красноярска.

3. Среди больных с латентным СССУ рас-

пределение генотипов исследуемых генов соот-

ветствует распределению генотипов в общей вы-

борке больных с первичным СССУ.

Дальнейшие исследования следует сосредо-

точить на расширении спектра генов, поиске

комбинаций генов-маркеров с целью создания

эффективного генетического рискометра, кото-

рый даст возможность проводить дифференци-

рованное лечение и профилактику у больных

с выявленными факторами риска, в данном слу-

чае – с патологическими генотипами. Профи-

лактика будет заключаться в распределении та-

ких пациентов в группу 2А диспансерного учета,

такие больные должны находиться под наблю-

дением врача-кардиолога, два раза в год им обя-

зательно следует выполнять ЭКГ, холтеровское

мониторирование ЭКГ, а при выявлении каких-

либо отклонений – углубленное исследование

сердечно-сосудистой системы. Кроме того,

нужно учитывать противопоказания к назначе-

нию кардиологических препаратов, влияющих

на синусный узел, чтобы не провоцировать раз-

витие СССУ.

Конфликт интересов
Конфликт интересов отсутствует. Источник

финансирования – грант Фонда содействия ма-

лых форм предприятий в научно-технической

сфере.
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АВТОМАТИЧЕСКИЕ НАРУЖНЫЕ ДЕФИБРИЛЛЯТОРЫ
Тип статьи: обзор

О.Л. Бокерия, д. м. н., профессор, г. н. с.; Р.З. Какиашвили*, аспирант 

ФГБУ «Научный центр сердечно-сосудистой хирургии им. А.Н. Бакулева» 
(директор – академик РАН и РАМН Л.А. Бокерия) РАМН, Москва, Российская Федерация

В преимущественном большинстве случаев причинами внезапной сердечной смерти (ВСС) являются
желудочковые тахиаритмии. Из 3 млн случаев ВСС в мировом масштабе выживаемость составля-
ет 1 %. Ежегодно только в США от ВСС умирают до 400 тыс. человек.
Концепция ранней дефибрилляции доказала свою актуальность и значимость в спасении жизни па-
циентов при внезапной остановке сердца, поскольку по результатам проведенных исследований при-
менение автоматических наружных дефибрилляторов (АНД) способствовало повышению выживае-
мости у больных с ВСС.
Использование АНД людьми без специальных навыков положило основу концепции «общедоступной
дефибрилляции» («public access defibrillation»). Результаты показали, что обучение и оснащение доб-
ровольцев для проведения ранней дефибрилляции может повысить число выживших к моменту вы-
писки из больницы после внегоспитальной остановки сердца в общественных местах. Люди, прошед-
шие подготовку, могут эффективно и безопасно использовать АНД. 
После того как был проведен анализ случаев внезапной сердечной смерти, произошедших дома, ак-
туальность также приобрела концепция «домашнего доктора». Ориентировочно в 80 % случаев ВСС
возникает дома. В США Управление по контролю за качеством пищевых продуктов и лекарствен-
ных средств разрешило использование АНД в домашних условиях. Члены семьи должны быть проин-
структированы и готовы к оказанию помощи, в особенности если эпизод внезапной сердечной смер-
ти имел место в анамнезе у пациента. 
Проведение ранней дефибрилляции на догоспитальном этапе необходимо и у детей, которые нахо-
дятся в группе риска, – с генетическими предвестниками ВСС, такими как синдром удлиненного
интервала Q–T, аритмогенная кардиомиопатия, катехоламинергическая полиморфная желудочко-
вая тахикардия и др. В связи с этим целесообразно вести организованный учет таких пациентов в
местах их пребывания (развивающие, образовательные учреждения и т. п.), а также обеспечить
соответствующие учреждения АНД. Важным является и обучение навыкам проведения дефибрил-
ляции при помощи АНД воспитателей и учителей соответствующих учреждений. 
Современный АНД помогает спасателю правильно выполнить все этапы сердечно-легочной
реанимации. В ситуации, когда требуются четкие действия, даже подготовленный спасатель
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