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Интерес к проблеме тахиаритмий, возни-

кающих у детей раннего возраста, опре-

деляется неуклонным повышением частоты их

выявления в этой возрастной группе на фоне

широкого внедрения в рутинную педиатричес-

кую практику ЭКГ-скрининга и современных

диагностических методик, их характерными кли-

ническими особенностями, значением аритмий

для развития сердечной недостаточности у детей

как в отсутствие сопутствующей кардиальной

патологии, так и в сочетании с врожденными по-

роками сердца (ВПС), а также  с возможностью

раннего выявления наследственных первичных

электрических заболеваний сердца, сопряжен-

ных с высоким риском внезапной сердечной

смерти (ВСС), в том числе с риском развития

синдрома внезапной смерти младенцев. 

В настоящее время в связи с совершенствова-

нием пренатальной диагностики, качественным

улучшением ультразвуковых технологий, в том

числе внедрением тканевого допплер-эхокардио-

графического исследования плода (кинетокар-

диографии), а также применением мониториро-

вания сердечного ритма плода и магнетокардио-

графии, в клинической практике появились

возможности диагностировать многие наруше-

ния ритма сердца уже во внутриутробном пери-

оде [33]. В то же время, позволяя определить час-

тотные характеристики сердечного ритма плода,

данные методы имеют ограничения в оценке

продолжительности и конфигурации комплек-

сов и интервалов ЭКГ, что затрудняет выявление

первичных электрических заболеваний сердца у

плода [17].

Сердцебиения и синкопе не являются харак-

терными клиническими симптомами наруше-

ний ритма сердца у детей раннего возраста, в то

время как неспецифические клинические про-

явления (такие как нарушение дыхания, отказ

от  еды, приступы немотивированного беспо-

койства и др.) приобретают решающее значе-

ние. Клинически тахиаритмии в этой возраст-

ной группе нередко диагностируются уже на

стадии декомпенсации при развитии недоста-

точности кровообращения. 

Частота встречаемости клинически значи-

мых нарушений ритма сердца в детской популя-

ции оценивается как 22,5 на 100 000 [30]. При

этом тахиаритмии являются наиболее распрост-

раненными нарушениями ритма среди всех воз-

растных групп. Клинически значимые тахи-

аритмии имеют бимодальное возрастное рас-

пределение с высокой представленностью в

раннем возрасте, снижением частоты к трехлет-

нему возрасту и резким ее повышением в под-

ростковом периоде [15, 30]. 

Тахиаритмии, развившиеся  в периоде ново-

рожденности у детей без органического пораже-

ния сердца, могут спонтанно исчезать в возрас-

те старше одного года. Так, T. W. Riggs и соавт.
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отмечают, что частота рецидивов тахиаритмий в

этих случаях не превышает 29%, в то время как

тахиаритмии, развившиеся у детей в возрасте

старше одного года, рецидивируют в 94% случа-

ев [29].  

В раннем возрасте наиболее часто диагности-

руется пароксизмальная суправентрикулярная

тахикардия (СВТ). Более чем в 50% случаев СВТ

у детей считается идиопатической, в 23% случаев

она выявляется на фоне врожденных пороков

сердца и в 22% – у детей с манифестным синд-

ромом Вольфа–Паркинсона–Уайта (ВПУ) [30].

При этом особенно высокий риск синдрома

ВПУ характерен для аномалии Эпштейна, кор-

ригированной транспозиции магистральных со-

судов и гипертрофической кардиомиопатии

(ГКМП). Наиболее распространенными элект-

рофизиологическими вариантами тахиаритмий в

раннем возрасте считают атриовентрикулярные

(АВ) риентри тахикардии. Значительно реже в

раннем возрасте диагностируются предсердные

риентри тахикардии (включая трепетание пред-

сердий) и АВ-узловые риентри тахикардии

(slow-fast и fast-slow). Автоматическая предсерд-

ная тахикардия (включая многофокусную пред-

сердную тахикардию), фибрилляция предсер-

дий и тахикардия из миокарда желудочков

встречаются крайне редко. При этом АВ-узло-

вая эктопическая и предсердная эктопическая

тахикардии более свойственны детям с органи-

ческим поражением миокарда, в том числе пе-

ренесшим оперативное вмешательство в связи с

врожденными пороками сердца (ВПС). Желу-

дочковые тахикардии (ЖТ) в этом возрасте

встречаются относительно редко и представле-

ны неустойчивой или устойчивой идиопатичес-

кой тахикардией из выводного отдела правого

желудочка,  идиопатической левожелудочковой

тахикардией, а также желудочковыми (в том

числе полиморфными) аритмиями у больных с

ВПС, ГКМП и первичными электрическими

заболеваниями сердца (полиморфная катехола-

минергическая ЖТ, синдром удлиненного ин-

тервала Q–T, синдром укороченного интервала

Q–T, синдром Бругада). Следует отметить, что

по уточненным на основании скрининга ново-

рожденных данным о распространенности син-

дрома удлиненного интервала Q–T (СУИQT)

число пораженных в популяции может дости-

гать 1 на 2000 [32], и, следовательно, выявить

все случаи этого заболевания, ассоциирующе-

гося с высоким риском внезапной сердечной

смерти, пока еще не удается.   

Наряду с ведущими этиопатогенетическими

механизмами развития нарушений ритма, име-

ющими значение на протяжении всего периода

детства, формированию аритмий в раннем

возрасте способствуют:

– наличие фрагментов специализированной

проводящей ткани сердца, не подвергшейся ре-

зорбтивной дегенерации;

– врожденная и приобретенная органическая

патология сердца: ВПС, кардиомиопатии, вос-

палительные поражения миокарда; 

– функциональная незрелость основных ре-

гуляторных вегетативных центров, ответствен-

ных за кардиореспираторный контроль; 

– дисбаланс звеньев нейровегетативной ре-

гуляции сердечного ритма в процессе созрева-

ния в первые годы жизни; 

– перенесенная анте-  и интранатальная ги-

поксия [1, 4, 5]. 

Раннее выявление хронических нарушений

ритма сердца напрямую связано с эффективнос-

тью пренатальной диагностики, своевременной

диагностикой ВПС, внедрением ЭКГ-скринин-

га, возможностями диагностики семейных (на-

следственных) аритмических синдромов, а так-

же с выявлением генетических маркеров риска

развития клинически и прогностически значи-

мых нарушений ритма сердца и проводимости.

Внезапная аритмическая смерть описана у де-

тей раннего возраста с СУИQT, синдромом ВПУ

(левосторонняя локализация), полной АВ-бло-

кадой, ГКМП, а также желудочковыми и АВ-уз-

ловой эктопической тахиаритмиями у больных,

оперированных по поводу ВПС [16, 22, 27].

Возрастные пределы частоты сердечных
сокращений и роль наследственных 

факторов в ранней диагностике 
нарушений ритма

Пренатально и в раннем постнатальном пе-

риоде диагностируется до 25% аритмий, мани-

фестирующих на первом году жизни ребенка

[1, 10]. Основное число  нарушений ритма у де-

тей раннего возраста (до 60%) выявляется в по-

ликлиниках, а также в стационарах общего про-

филя, куда дети госпитализируются в связи с

другими патологическими состояниями. 

Для своевременной диагностики как тахи-,

так и брадиаритмий важное значение имеет зна-

ние нормальных пределов частотных возраст-

ных характеристик сердечного ритма. Так, при

сроке гестации менее 25 нед ЧСС плода не

должна снижаться менее 130 уд/мин, а при



сроке гестации 30 нед не должна быть ниже

120 уд/мин.  Критерием тахикардии у плода с ге-

стационным возрастом более 30 нед является

ЧСС выше 180 уд/мин, критерием брадикардии –

ЧСС менее 110 уд/мин [33]. 

Сразу после рождения ЧСС здорового ребен-

ка претерпевает значительные изменения, что

нередко затрудняет ее корректную оценку. Кри-

терии тахикардии и брадикардии и норматив-

ные значения корригированного интервала Q–T

(Q–Tс) у детей разного возраста на протяжении

первых трех лет жизни, по данным ЭКГ-скри-

нинга детей Российской Федерации, приведены

в таблице 1 [6].

В ранней доклинической диагностике и про-

филактике внезапной сердечной смерти имеет

значение выявление генетически детерминиро-

ванных жизнеугрожающих нарушений ритма

сердца. Ключевыми маркерами, позволяющими

антенатально диагностировать синдром удли-

ненного интервала Q–T (СУИQT), являются за-

регистрированные с помощью фетальной магне-

токардиографии брадикардия, АВ-блокада, же-

лудочковая тахикардия или тахикардия типа

«пируэт» [19]. Крайне важен семейный анамнез

с анализом случаев ВСС и синкопальных состо-

яний у членов семьи. Данные по перинатальной

диагностике первичных электрических болез-

ней сердца ограничены. На этом этапе ДНК-ди-

агностика проводится редко. При отсутствии

неблагоприятного семейного анамнеза наибо-

лее частыми указаниями на наличие СУИQT у

младенца считаются: синусовая брадикардия с

последующими эпизодами желудочковой тахи-

кардии или тахикардии типа «пируэт», АВ-бло-

када, синкопальные эпизоды, судороги [19].

При наличии в семье генетически подтвержден-

ных случаев первичных электрических заболева-

ний сердца необходимо проведение генетическо-

го консультирования. При рождении в такой се-

мье ребенка обязательна регистрация ЭКГ сразу

после рождения и проведение ДНК-диагностики

для своевременного назначения терапии, на-

правленной на первичную профилактику ВСС.

Рядом эпидемиологических исследований

найдены генетические дефекты, ответственные

за повышенный риск развития ВПС. При этом

установлено, что выявленные при ВПС наруше-

ния экспрессии ряда транскрипционных факто-

ров, таких как NKX2.5, TBX5, GATA4, приводят

также к нарушению формирования проводящей

системы сердца [21, 28]. На сегодняшний день

установлены полиморфизмы генов, ассоцииро-

ванные с высоким риском развития ряда нару-

шений ритма и проводимости сердца, а также

ВСС [22]. Обнаруженные генетические особен-

ности могут внести вклад в оценку прогноза и

выявление латентных форм заболеваний. 

Клиническая характеристика 
и принципы медикаментозной терапии

тахиаритмий в раннем возрасте

Тахиаритмии у детей раннего возраста харак-

теризуются разнообразием клинических и элект-

рофизиологических проявлений, часто приводят

к выраженному нарушению общего состояния

ребенка, нередко сопровождаются недостаточ-

ностью кровообращения и могут послужить при-

чиной ВСС. Они могут обнаруживаться еще во

внутриутробном периоде, сопутствовать орга-

нической патологии (ВПС, кардиты, кардиомио-

патии), возникать как осложнение после кар-

диохирургического лечения (инцизионные та-

хикардии). В большинстве случаев данные,

указывающие на органическое поражение серд-

ца, отсутствуют, и такую аритмию принято счи-

тать  идиопатической [12, 13]. 

Интракардиальные механизмы развития тахи-

аритмий подразумевают наличие анатомических

и электрофизиологических условий для возник-

новения аномального электрофизиологического

возбуждения миокарда. Для формирования элек-

трофизиологического субстрата гетеротопной

аритмии в раннем детском возрасте имеет значе-

ние сохранение эмбриональных зачатков прово-

дящей системы. Наиболее распространенными

электрофизиологическими вариантами супра-

вентрикулярных тахиаритмий у детей раннего

возраста являются АВ-реципрокные тахикардии. 

При пароксизмальной СВТ наиболее распро-

страненным вариантом является ортодромная
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ЧСС, уд/мин

2 ‰ 100 110 99 77

50 ‰ 139 145 127 117

98 ‰ 180 192 185 183

Q–Tc, мс

2 ‰ 324 343 328 349

50 ‰ 395 408 389 410

98 ‰ 491 477 463 458

Та б л и ц а  1

Перцентильные значения ЧСС и корригированного
интервала Q–T (Q–Tc) у детей раннего возраста 

по данным популяционного исследования [6]

Показатель
0–7 дней 1–5 мес 6–12 мес 1–3 года

Возраст
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реципрокная тахикардия, на долю которой при-

ходится до 80% случаев. Значительно реже, чем

у детей старшего возраста, в раннем возрасте

встречается АВ-узловая риентри тахикардия, в

основе которой лежит так называемая двойная

физиология АВ-соединения с одномоментным

наличием функционально медленного и функ-

ционально быстрого путей проведения [15].

Среди электрофизиологических механизмов

хронических непароксизмальных СВТ в раннем

возрасте наиболее часто встречается предсерд-

ная эктопия (95%). 

Особую группу представляют дети с аритми-

ями, развившимися после хирургических вме-

шательств на сердце [7, 8]. Пациенты с ВПС

предрасположены к нарушениям ритма после

хирургических операций в связи с предопераци-

онной миокардиальной дисфункцией, а также

интраоперационной травмой проводящей си-

стемы сердца и миокарда. Проведенный в Науч-

ном центре сердечно-сосудистой хирургии

им. А. Н. Бакулева РАМН анализ аритмий у детей

по принципу конфликтности проводящей сис-

темы сердца и области операционного воздейст-

вия позволяет прогнозировать вариант аритмии

и вероятность ее развития после коррекции

ВПС [8]. Так, показано, что при вмешательствах

в области синусного узла и АВ-соединения (кор-

рекция частичного аномального дренажа легоч-

ных вен (ЧАДЛВ) с дефектом межжелудочковой

перегородки (ДМЖП), изолированного ЧАДЛВ

с ВПУ) наиболее часто развивается дисфункция

синусного узла. Пластика ДМЖП в 18% случаев

сопровождается развитием полной АВ-блокады, а

радикальная коррекция сложных ВПС с ДМЖП,

конфликтная с АВ-соединением, сопровождается

высоким риском (более 20%) развития АВ-узло-

вой эктопической тахикардии. В отсутствие кон-

фликта с проводящей системой сердца аритмии

связаны с послеоперационным отеком и носят

обратимый характер. К достижениям современ-

ной кардиохирургии относят уменьшение числа

послеоперационных блокад, в связи с чем в

структуре послеоперационных аритмий наи-

большую актуальность приобретают гетеротоп-

ные тахиаритмии при сохранении значимости

дисфункции синусного узла [2, 3].  

Экстракардиальные механизмы тахиаритмий

включают нарушение нейровегетативной регу-

ляции сердечного ритма. Для детей раннего воз-

раста с идиопатическими тахиаритмиями харак-

терно снижение резервов адаптации системы

нейрогенной регуляции ритма и ослабление

адаптационно-трофической функции симпати-

ческого отдела вегетативной нервной системы.

С возрастом, вплоть до завершения пубертатно-

го периода, роль нейровегетативных механиз-

мов регуляции сердечного ритма в формирова-

нии и поддержании электрической нестабиль-

ности миокарда неуклонно повышается [12, 13]. 

У детей после хирургической коррекции

ВПС имеют значение такие факторы повышен-

ного риска развития аритмий в раннем после-

операционном периоде, как метаболические на-

рушения, электролитный дисбаланс, повыше-

ние адренергических влияний на сердце как

стресс-ответ на хирургическое вмешательство

или введение инотропных средств [8].    

Суправентрикулярные тахикардии выявляются

в различных педиатрических группах с общей ча-

стотой 1 на 250–1000 детей и в 90% случаев пред-

ставлены риентри тахикардиями. В 50–60% слу-

чаев СВТ детского возраста манифестирует на

первом году жизни [34]. В тех случаях, когда тахи-

кардия развивается в возрасте старше одного года,

вероятность ее рецидивов повышается до 94%.

Около 75% детей раннего возраста с СВТ не име-

ют органической патологии сердца [26]. Среди де-

тей с СВТ на фоне ВПС около 10% составляют

больные с аномалией Эпштейна и 8% – больные с

транспозицией магистральных сосудов [20]. 

АВ-реципрокная тахикардия (АВРТ) являет-

ся наиболее распространенной формой феталь-

ной тахиаритмии и при длительном существова-

нии ассоциируется с 50% риском развития у

плода застойной сердечной недостаточности

[24]. Клинически любая форма пароксизмальной

СВТ у детей первых трех лет жизни протекает

более тяжело, чем в старшем возрасте, и часто

сопровождается быстро нарастающими призна-

ками недостаточности кровообращения. Это

связано с плохой переносимостью ребенком вы-

сокой ЧСС во время приступа, достигающей

250–320 уд/мин. Во время длительного пароксиз-

ма снижается ударный объем, увеличивается об-

щее периферическое сопротивление, что сопро-

вождается нарушением регионарного кровотока

во внутренних органах, в том числе ЦНС и мио-

карде [12, 14]. Циркадный характер аритмии име-

ет прогностическое значение при идиопатичес-

кой пароксизмальной СВТ. Наиболее тяжело

протекают вечерние и ночные пароксизмы, а

смещение циркадности на дневное время пред-

шествует уменьшению рецидивов и облегчению

купирования приступов, например, ранее неэф-

фективными вагусными пробами [15].А
Н

Н
А

Л
Ы

 А
Р

И
Т

М
О

Л
О

Г
И

И
, 

 №
 4

, 
2

0
1

1
8



ЛЕКЦИИ

Выделяют наследственную форму синдрома

ВПУ. Молекулярно-генетический диагноз как

при спорадической, так и при семейной форме с

аутосомно-доминантным типом наследования

синдрома ВПУ в настоящее время уточняется.

Описана редкая форма синдрома ВПУ с аутосом-

но-рецессивным типом наследования, при кото-

рой клинический фенотип характеризовался на-

личием предвозбуждения на ЭКГ, частыми па-

роксизмами СВТ и фибрилляции предсердий,

прогрессирующим нарушением АВ-проводимос-

ти в сочетании с гипертрофией миокарда (табл. 2). 

У детей первых трех лет жизни соотношение

хронической непароксизмальной и пароксизмаль-

ной СВТ составляет 1:1,5, в то время как у детей

старшего возраста она выявляется значительно ре-

же, в соотношении 1:5–6. Протекая без видимых

симптомов при субъективно удовлетворительном

состоянии ребенка, длительно существующая та-

хикардия в течение 2–6 мес (в зависимости от

ЧСС) может приводить к развитию аритмогенной

дисфункции миокарда – так называемой аритмо-

генной кардиомиопатии. Это состояние характе-

ризуется дилатацией полостей сердца и снижени-

ем сократительной функции миокарда. Чем мень-

ше возраст ребенка и выше частота гетеротопного

ритма, тем раньше развиваются признаки наруше-

ния внутрисердечной гемодинамики и недоста-

точности кровообращения [14, 15]. 

Дифференциальная диагностика пароксиз-

мальной и непароксизмальной форм СВТ в кли-

нической практике принципиально важна, так

как сопряжена с существенными различиями в

тактике ведения больных. В случаях констата-

ции пароксизмальной тахикардии необходимо

приступать к немедленному купированию при-

ступа, в то время как в случаях непароксизмаль-

ной СВТ экстренные мероприятия противопо-

казаны, а введение больших доз антиаритмичес-

ких препаратов, а также их сочетаний приводит

к развитию коллапса и даже к остановке сердца. 

Фибрилляция предсердий является одним из

наименее изученных нарушений сердечного

ритма в раннем детском возрасте. Данное нару-

шение ритма сердца крайне редко манифести-

рует в этой возрастной группе. Среди этиологи-

ческих факторов большое значение принадле-

жит ВПС. Наиболее часто ФП развивается на

фоне транспозиции магистральных артерий, де-

фекта межпредсердной перегородки, тетрады

Фалло, атриовентрикулярной коммуникации,

аномального дренажа легочных вен, врожден-

ной митральной недостаточности, аномалии

Эпштейна [10, 14]. Развившаяся внутриутробно

фибрилляция предсердий сопряжена с высоким

риском развития водянки плода и требует неза-

медлительного купирования. При большинстве

ВПС появление фибрилляции предсердий резко

ухудшает течение заболевания и способствует

более быстрому развитию декомпенсации. В то

же время встречаются случаи идиопатических

форм ФП. АВ-проведение, как правило, уско-

рено и составляет 2:1 и 1:1. На сегодняшний

день уже установлены генетические механизмы,

лежащие в основе наследственных форм ФП

(см. табл. 2). Описаны случаи изолированного

трепетания предсердий у плода и новорожденно-

го при приеме матерью кокаина и опиатов [18]. 

Желудочковые тахикардии (ЖТ) значительно

менее распространены в раннем детском возра-

сте, чем суправентрикулярные, и имеют широ-

кую вариабельность клинических проявлений

[1]. Эти аритмии встречаются у детей как с ана-

томически здоровым сердцем, так и на фоне ор-

ганических изменений сердечно-сосудистой си-

стемы, а также после хирургических вмеша-

тельств на открытом сердце. Классификация

желудочковых тахикардий в детском возрасте

учитывает топическую локализацию аритмии

(левожелудочковая, правожелудочковая); меха-

низм развития (риентри, эктопический фокус,

триггерная активность); морфологию аритмии

по данным ЭКГ (мономорфная, полиморфная,

двунаправленная); клинико-электрофизиологи-

ческие формы тахикардии (пароксизмальная

или непароксизмальная; устойчивая или неус-

тойчивая; гемодинамически стабильная или не-

стабильная) [15]. Для детей раннего возраста ЖТ

являются редкой патологией, в связи с чем их

клинико-электрофизиологические характерис-

тики и прогноз изучены недостаточно [25]. Же-

лудочковая тахикардия может развиться у детей с

первичными электрическими заболеваниями

сердца, рабдомиомами, гистиоцитоидной кар-

диомиопатией или быть идиопатической [13, 25].

Пароксизмальные формы не превышают 10% от

всех случаев ЖТ и в основном представлены

фасцикулярной левожелудочковой тахикардией

(рис. 1). Они сопровождаются быстрым разви-

тием выраженного нарушения самочувствия –

вялостью, отказом от еды, рвотой, бледностью

или цианозом, одышкой, увеличением печени.

У детей первых месяцев жизни приступы проте-

кают наиболее тяжело и сопровождаются раз-

витием недостаточности кровообращения. По-

стоянно-возвратные формы ЖТ, как правило, А
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Синдром Романо–Уорда

LQT1 11p15.5 KCNQ1 AД IKs↓ 30–35

α-субъединица 

калиевого канала

LQT2 7q35-36 KCNH2 (HERG) AД IKr↓ 25–30

α-субъединица 

калиевого канала

LQT3 3p21-p24 SCN5A AД INa↑ 5–10

α-субъединица 

натриевого канала

LQT4 4q25-q27 ANKB AД INa, K↓ <1

анкирин-B INcx↓

LQT5 21q22.1 KCNE1 AД IKs↓ <1

β-субъединица 

калиевого канала

LQT6 21q.22.1 KCNE2 AД IKr↓ <1

β-субъединица 

калиевого канала

LQT9 3p25 CAV3 AД INa↑ –

кавеолин 3

LQT10 11q23.3 SCN4B AД INa↑ –

β4-субъединица 

натриевого канала

LQT11 7q21-22 AKAP9/Yotiao АД IKs↓ –

LQT12 20q11.2 SNTA1 АД INa↑ –

синтропин

LQT13 11q24.3 KCNJ5 АД IKKir3.4↓ –

G-белок-связанная 

субъединица калиевого 

канала (GIRK4)

Синдром Джервелла–Ланге–Нильсена

JLN1 11p15.5 KCNQ1 АР IKs↓ –

α-субъединица 

калиевого канала

JLN2 21q22.1 KCNE1 АР IKs↓ –

β-субъединица 

калиевого канала

Синдром Андерсена–Тавила

ATS1 (LQT7) 17q23 KCNJ2 (Kir2.1) AД IK1↓ 50

α-субъединица 

калиевого канала

Синдром Тимоти

ТS1 (LQT8) 12p13.3 CACNA1c (CaV1.2) * ICaL↑ 50

α-субъединица 

кальциевого канала

Та б л и ц а  2

Молекулярно-генетические маркеры наследственной патологии, ассоциированные 
с нарушениями ритма сердца у детей раннего возраста [27]

Вариант
Локус

хромосомы
Ген/ белковый продукт

Тип 
наследования

Изменение
ионного тока

Доля больных 
с данным

генотипом, %
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длительное время протекают бессимптомно, од-

нако при высокой частоте и большой длитель-

ности залпов могут сопровождаться нарушени-

ем внутрисердечной гемодинамики с развитием

аритмогенной дисфункции миокарда. Идиопа-

тическая постоянно-возвратная ЖТ у детей ран-

него возраста без сопутствующей кардиальной и

наследственной патологии имеет относительно

благоприятный долгосрочный прогноз, особен-

но в случаях правожелудочковой локализации. 

Основными принципами медикаментозной те-
рапии тахиаритмий у детей раннего возраста яв-

ляются:

– недопустимость выжидательной тактики

при пароксизмальных формах нарушений ритма –

необходимо максимально быстрое купирование

пароксизма; 

– назначение противорецидивной терапии у

больных с пароксизмальными формами нару-

шений ритма; А
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Врожденный синдром слабости синусного узла

СССУ1 3p21-p24 SCN5A АР INa↓ –

α-субъединица 

натриевого канала

СССУ2 15q24-q25 HCN4 АД If↓ –

активируемый 

гиперполяризацией 

калиевый канал 4

Прогрессирующее поражение проводящей системы сердца 

ПППС1 3p21-p24 SCN5A АД INa↓ –

α-субъединица 

натриевого канала

ПППС1 19q13.32 TRPM4 АД ICa↑ –

Наследственная форма фибрилляции предсердий

ФП1 11p15.5 KCNQ1 АР IKs↑ –

α-субъединица 

калиевого канала

ФП2 10q22-q24 Не известен АД – –

ФП3 6q14-16 Не известен АД – –

ФП4 21q22.1-q22.2 MIRP АД IKr↑ –

β-субъединица 

калиевого канала

Врожденный синдром Вольфа–Паркинсона–Уайта

ГКМП/ВПУ 7q35-q36.36 PRKAG2 АД – –

АМФ-активируемая 

протеинкиназа

Примечание:  АД – аутосомно-доминантный; АР – аутосомно-рецессивный; LQT – синдром удлиненного

интeрвала Q–T; JLN – синдром Джервелла–Ланге–Нильсена; ATS – синдром Андерсена–Тавила; TS – синдром Ти-

моти; СССУ – синдром слабости синусного узла; ПППС1 – прогрессирующее поражение проводящей системы

сердца; ФП – фибрилляция предсердий; ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия; ВПУ – синдром Воль-

фа–Парксинсона–Уайта; IKs – медленный калиевый ток задержанного выпрямления; IKr – быстрый калиевый ток

задержанного выпрямления; IK1 – калиевый ток; INa – натриевый ток; INa,K – натриево-калиевый ток; ICaL – медлен-

ный кальциевый ток; If – активируемый гиперполяризацией калиевый ток, ток Ди Франческо; INcx – натриево-каль-

циевообменный ток; IKKir3.4 =IKATP1 – АТФ-чувствительный калиевый ток; ↓ – снижение; ↑ – повышение; звездоч-

кой обозначены спорадические случаи.

О к о н ч а н и е  т а б л и ц ы  2

Вариант
Локус

хромосомы
Ген/белковый продукт

Тип 
наследования

Изменение
ионного тока

Доля больных 
с данным

генотипом, %
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– профилактика сердечной недостаточности;

– большие дозы препаратов на килограмм

массы тела ребенка по сравнению с детьми стар-

шего возраста;

– профилактика жизнеугрожающих аритмий

и ВСС.

У детей с пароксизмальной тахикардией с уз-

ким QRS-комплексом и стабильной гемодина-

микой целесообразно начать купирование при-

ступа с проведения вагусных проб: кратковре-

менного, на 5 с, погружения лица в холодную

воду (рефлекс ныряльщика), переворачивания

ребенка вниз головой или провокации рефлекса

натуживания. Не рекомендуются в этом возрас-

те проведение пробы Ашнера, массаж каротид-

ного синуса [23]. При неэффективности вагус-

ных проб приступают к медикаментозному ку-

пированию аритмии (рис. 2). При тахикардии,

резистентной к введению аденозина, следует ис-

ключить предсердную эктопию и трепетание

предсердий. Верапамил у детей в возрасте до од-

ного года не рекомендуется в связи с возможно-

стью развития выраженной гипотензии.

Если приступ сохраняется после последова-

тельного введения антиаритмических препара-

тов и появляются признаки недостаточности

кровообращения, показано проведение синхро-

низированной кардиоверсии (0,5–1–2 Дж/кг

последовательно; необходимо обеспечить седа-

цию). Показаниями для ее проведения являются

ФП и трепетание предсердий, АВРТ, АВ-узловая

риентри тахикардия, желудочковая тахикардия.

В последние годы у детей нашла применение

бифазная кардиоверсия (0,5–1 Дж/кг), при ко-

торой разряд оказывает меньшее повреждающее

действие, позволяет добиться равномерной де-

поляризации и предотвратить появление конту-

ров повторного входа [9]. Есть указания на вы-

сокую эффективность купирования пароксиз-

мов трепетания предсердий у новорожденных

методом чреспищеводной стимуляции предсер-

дий [10, 11]. Далее, при сохранении аритмии, по

жизненным показаниям необходимо решить во-

прос об интервенционном лечении [9, 10]. При

сочетании нарушения ритма с ВПС целесооб-

разно устранять имеющиеся нарушения в ходе

одной операции.

Тахикардия с широким комплексом QRS мо-

жет означать ЖТ, СВТ с аберрацией желудочко-

вого комплекса, антидромную тахикардию при

синдромах предвозбуждения (ВПУ, атриофас-

цикулярная и нодовентрикулярная тахикардии),

а также наджелудочковую тахикардию у ребенка

с ВПС. 

Противорецидивная терапия тахиаритмий

включает два основных метода – терапевтичес-

кий и интервенционный. У детей с массой тела

менее 15 кг радиочастотная катетерная аблация

имеет ограничения из-за технических сложнос-

тей и более высокой вероятности развития ос-

ложнений, в связи с чем может быть выполнена

только по жизненным показаниям. ОсновнымА
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Рис. 1. Пароксизмальная левожелудочковая (фасцикулярная) тахикардия у  двухлетнего ребенка без органичес-
ких изменений сердечно-сосудистой системы. ЧСС 150–170 уд/мин; отклонение ЭОС влево; QRS в V1 – БПНПГ;
R/S < 1 в V6
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V3
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показанием к интервенционному лечению тахи-

кардий у детей первых трех лет жизни является

клинически значимая и гемодинамически не-

стабильная аритмия, не поддающаяся контролю

антиаритмической терапией [11]. 

У детей со стойкими непароксизмальными

нарушениями ритма со стабильной гемодина-

микой в отсутствие недостаточности кровообра-

щения и признаков развития аритмогенной дис-

функции миокарда целесообразность назначе-

ния антиаритмической терапии определяется

индивидуально. Предпочтение при лечении

аритмий у детей раннего возраста отдается тера-

певтическим методам. После купирования при-

ступа тахикардии переходят на пероральный

прием препаратов. Из антиаритмических препа-

ратов у детей раннего возраста наиболее эффек-

тивен кордарон, который назначается в дозе

10–15 мг/кг/сут на 7–10 сут с переходом на под-

держивающую дозу 7–10 мг/кг/сут [31]. При его

неэффективности возможно назначение пропа-

фенона (ритмонорма) в дозе 10–15 мг/кг/сут

или соталекса в дозе 0,5–2 мг/кг/сут. При ФП у

детей с признаками сердечной недостаточности

длительно назначается дигоксин в сочетании с

другими антиаритмическими препаратами.

Длительность поддерживающей антиаритмиче-

ской терапии определяют индивидуально. От-

мена препаратов производится постепенно, не

ранее, чем через 3–6 мес после нормализации

сердечного ритма. 

Имеются указание на исчезновение идиопа-

тических наджелудочковых и желудочковых

аритмий в течение первого года жизни. Выявле-

ние у детей с идиопатическими СВТ нарушений

нейрогенной регуляции ритма, последствий пе-

ренесенной анте- и перинатальной гипоксии

служит основанием для проведения курса ней-

рометаболической терапии. Эта терапия, учиты-

вающая трофическое воздействие на вегетатив-

ные центры регуляции, нормализацию корково-

подкорковых взаимоотношений, устранение

последствий гипоксических поражений ЦНС,

позволяет контролировать экстракардиальные

механизмы аритмии и нередко способствует

нормализации ритма [13].  А
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Рис. 2. Алгоритм купирования пароксизмальных тахиаритмий у детей раннего возраста (стрелками указано по-
следовательное проведение мероприятий и введение препаратов)

Регистрация ЭКГ, ЭКГ-мониторирование

Стабильная гемодинамика Нестабильная гемодинамика

Новокаинамид внутривенно
медленно 7–10 мг/кг

QRS узкий,
регулярный ритм

(СВТ)

QRS широкий,
регулярный ритм

(фасцикулярная ЖТ,
антидромная СВТ)

QRS узкий,
нерегулярный
ритм (ФП, ТП)

Вагусные пробы

АТФ внутривенно струйно 0,1 мг/кг
Повторно – 0,2 мг/кг

Изоптин 
(дети старше одного

года) внутривенно
медленно 0,1 мг/кг

Новокаинамид
внутривенно медленно

7–10 мг/кг

Кордарон внутривенно медленно 5–7 мг/кг

Кардиоверсия 1→→2 Дж/кг

QRS широкий, 
нерегулярный ритм

(ФП, ПЖТ, ФЖ, «пируэт»)

Ингаляция 100% кислорода

Дефибрилляция 2→→4 Дж/кг

Лидокаин внутривенно струйно 0,1 мг/кг
Повторно – 0,5 мг/кг

Сульфат магния внутривенно 25–50 мг/кг

Кордарон внутривенно 
медленно 5–7 мг/кг

Адреналин внутривенно 0,01→→0,05 мг/кг,
чередуя с дефибрилляцией при купировании ФЖ
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