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Развитие молекулярной генетики человека в последнее десятилетие коснулось и генетических 
аспектов регуляции и функционирования проводящей системы сердца. Комплексный анализ со-
поставления генетических и клинических данных позволяет считать, что существует прямая связь 
между генетическим дефектом, особенностями клинической картины и прогнозом заболевания. 
Особый интерес представляют белки коннексины, которые в настоящее время рассматриваются 
в качестве одного из ключевых молекулярных субстратов межклеточного проведения импульсов. 
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Сердечно-сосудистые заболевания занимают первое место в структуре забо-
леваемости и смертности населения большинства экономически развитых стран. 
Пароксизмальные суправентрикулярные реципрокные тахикардии являются наи-
более распространенными нарушениями ритма сердца и составляют около 85% 
от всех суправентрикулярных тахикардий. Пароксизмальная реципрокная АВ уз-
ловая тахикардия одна из наиболее часто встречающихся тахикардий, на долю ре-
ципрокной АВ узловой тахикардии приходится 85% всех суправентрикулярных 
аритмий, при условии исключения фибрилляции предсердий. В основном болеют 
женщины, соотношение составляет 3:2, наиболее трудоспособного возраста, вы-
раженные клинические проявления приходятся на возраст от 28 до 40 лет. 

Состояние молекулярной генетики человека на современном этапе позволяет 
решить многие аспекты регуляции и функционирования проводящей системы 
сердца. В настоящее время идентифицированы гены, ответственные за такие за-
болевания как синдром удлиненного интервала QT, укороченного интервала QT, 
синдромы Бругады, семейные формы синдрома WPW и т.д. 

Роль генетического компонента не ограничивается только непосредственным 
влиянием на этиопатогенез заболевания, но и влиянием на метаболизм лекарст-
венных средств. Выявляя аллельные варианты генов, ответственные за метабо-
лизм лекарственных средств, можно прогнозировать их эффективность, избегать 
нежелательных эффектов, максимально эффективно оказать помощь пациенту. 

Таким образом, анализ молекулярно-генетических аспектов предрасположен-
ности развития пароксизмальной реципрокной АВ узловой тахикардии позволяет 
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в дальнейшем усовершенствовать методы ранней диагностики, профилактики 
и эффективного лечения данного заболевания. 

В качестве одного из ключевых молекулярных субстратов межклеточного 
проведения импульсов рассматриваются белки коннексины. Они отвечают за обес-
печение межклеточной связи посредством диффузии малых молекул, необходимой 
для усиления электрических импульсов. Щелевые соединения обнаруживаются 
практически во всех типах клеток. Благодаря избирательной экспрессии коннек-
синов в проводящей системе сердца проводящая ткань оказывается электрически 
изолированной от кардиомиоцитов и способствует координированному возбуж-
дению [1]. В настоящее время известен 21 коннексиновый ген в человеческом ге-
номе. Кардиомиоциты экспрессируют коннексин-37, коннексин-40, коннексин-43, 
коннексин-45 и коннексин-46. Проводящая система сердца млекопитающих спе-
цифически экспрессирует коннексин-40 и коннексин-45. В клетках системы Ги-
са—Пуркинье человека наибольшую роль играет коннексин-40, который обеспе-
чивает высокую скорость проведения импульса к кардиомиоцитам. В ткани узлов 
проводящей системы сердца коннексиновые белки экспрессируются хуже, чем 
в других отделах проводящей системы, и этим объясняется медленная скорость пе-
редачи импульсов в синоатриальном и атриовентрикулярном узлах. В настоящее 
время имеются данные об ассоциации локального снижения экспрессии коннек-
сина-40 в различных отделах предсердий с риском развития фибрилляции пред-
сердий [3]. В экспериментах на модели «нокаутированных» мышей показано, что 
существенное снижение уровня коннексин-40 с нарушением его внутрисердеч-
ной локализации, обусловленное введением инактивирующей мутации в ген его 
транскрипционного фактора HF-1b, значительно увеличивает смертность живот-
ных, связанную с желудочковыми тахиаритмиями и атриовентрикулярными блока-
дами при отсутствии морфологических изменений в сердце [2, 4]. Также установ-
лено, что полиморфизм гена SP4, являющегося гомологом гена транскрипционного 
фактора мышей НF1b, ассоциирован с электрофизиологическими особенностями 
проводящей системы сердца у больных с синдромом WPW. 

Таким образом, для практической и профилактической медицины представ-
ляет интерес поиск генов-кандидатов, кодирующих белки коннексин-37, коннек-
син-40, коннексин-43, коннексин-45 и коннексин-46, особый интерес представляют 
коннексин-40 и коннексин-45, экспрессирующиеся клетками проводящей систе-
мы сердца, ассоциированных с риском развития реципрокных АВ узловых тахи-
кардий. 
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In the last decade developing of human's molecular genetics has also touched genetic aspects of 
regulation and functioning of heart conducting system. The complex analysis of comparison of the genetic 
and clinical data shows the existence of a direct link between the genetic defect, features of a clinical pic-
ture and the forecast of disease. Fibers of connexin which are now examined as one of the key molecular 
substrate of intercellular pulse transmitters represent a particular interest in this area. 
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