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МЕТОДИЧНА РОЗРОБКА 

ПРАКТИЧНОГО ЗАНЯТТЯ ДЛЯ СТУДЕНТІВ VI КУРСУ

І МЕДИЧНОГО ФАКУЛЬТЕТУ ЗА ТЕМОЮ:
Диференційна діагностика порушень серцевого ритму та провідності у дітей. Невідкладна допомога при пароксизмальних порушеннях ритму та синдромі Морган’ї-Адамса-Стокса. 
Провідні клінічні симптоми та синдроми при екстрасистолії, пароксизмальній тахікардії, миготливій аритмії, повній атріовентрикулярній блокаді. Клінічні варіанти перебігу пароксизмальної тахікардії і миготливої аритмії у дітей. Дані інструментальних досліджень при екстрасистолії, пароксизмальній тахікардії, миготливій аритмії, повній атріовентрикулярній блокаді. Диференційна діагностика екстрасистолії, пароксизмальної тахікардії, миготливої аритмії, повної атріовентрикулярної блокади. Тактика ведення хворого при екстрасистолії, пароксизмальній тахікардії, миготливій аритмії, повній атріовентрикулярній блокаді у дітей. Надання невідкладної допомоги при пароксизмальній тахікардії, миготливій аритмії, синдромі Морган’ї-Адамса-Стокса у дітей. Профілактика порушень серцевого ритму та провідності у дітей.
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Актуальність теми: Проблема порушень серцевого ритму та провідності протягом останнього десятиріччя є однією з найбільш актуальних у дитячій кардіоревматологічній практиці у всьому світі, так і в Україні [Кузьменко А.Я., 1994; Приходько В.С., 2005]. Актуальність даної теми обумовлена  не лише високою розповсюдженістю даної патології, але, й можливими її ускладненнями, іноді життєзагрожуючого характеру. Зацікавленість клініцистів проблемою аритмій серця постійно підтримується незадоволенням ефективністю існуючих схем лікування на фоні неухильного зростання питомої ваги порушення серцевого ритму та провідності серед кардіальної патології дитячого віку. Так, за останнє десятиріччя в Україні відмічається чотирикратне збільшення випадків даної патології у дитячій популяції. За даними різних авторів розповсюдженість серцевих аритмій складає від 10% до 38% [Майданник В.Г., 2002;  Школьнікова М.А., 2005]. Крім того, формування патологічного фону для реалізації захворювань серцево-судинної системи у дорослих відбувається саме в дитинстві: пізня діагностика та неадекватна оцінка прогнозу у дітей лежать в основі високої захворюваності та смертності у старших вікових групах [Волосовець О.П., 2006; Сенаторова Г.С., 2007].
Учбові цілі заняття:

1. Визначати різні клінічні варіанти та ускладнення найбільш поширених захворювань систем кровообігу у дітей;

2. Визначати тактику ведення хворого при найбільш поширених захворюваннях системи кровообігу у дітей;

3. Демонструвати вміння ведення медичної документації хворих дітей з патологією системи кровообігу;
4. Планувати обстеження хворої дитини та інтерпретувати отримані результати при найбільш поширених захворюваннях системи кровообігу;

5. Проводити диференційну діагностику та ставити попередній клінічний діагноз при найбільш поширених захворюваннях системи кровообігу;

6. Ставити діагноз і надавати екстрену допомогу при невідкладних станах, зумовлених захворюваннями системи кровообігу у дітей;

Базовий рівень підготовки:
	№
	Назви попередніх дисциплін
	Отримані навички

	1
	Нормальна анатомія 
	Знати будову серцево-судинної системи, будову провідної системи серця.

	2
	Нормальна фізіологія
	Знати фізіологічні особливості серцево-судинної системи у різні вікові періоди. Знати основи проведення серцевого імпульсу, механізм скорочення серця. Знати основні принципи зняття ЕКГ. Знати основні зубці та комплекси на ЕКГ.

	3
	Гістологія і ембріологія
	Знати гістологічну будову міокарду, схему малого та великого кола кровообігу.  

	4
	Патофізіологія


	Знати патогенез порушень серцевого ритму та провідності

	5
	Топографічна анатомія
	Знати топографію серця, великих судин.

	6
	Пропедевтика педіатрії
	Вміти збирати анамнез у дитини і його батьків, оцінити стан хворого, проводити об’єктивне обстеження

	7
	Фармакологія
	Знання механізму дії та побічні ефекти антиаритмічних препаратів.


3. Організація і зміст учбового матеріалу.

Аритмії серця – зміни основних електрофізіологічних характеристик міокарда, які приводять до порушення нормальної координації скорочень між різними ділянками міокарда або відділами серця, раптовому збільшенню або зменшенню серцевих скорочень. 
Етіологія порушень серцевого ритму та провідності:

· Захворювання серця: вроджені вади серця, кардити, кардіоміопатії;

·  Дефекти метаболізму: спадкові захворювання, електролітні порушення;
· Захворювання нервової, ендокринної, травної систем;
· Інфекції (як правило вірусні);
· Токсичні впливи: токсикоманія, лікарські речовини, в тому числі антиаритмічні препарати); 
· Хірургічні впливи на серці та великих судинах; 

Клінічно ПРС поділяють на функціональні та органічні. Основною характеристикою функціональних ПРС є відсутність ознак ураження серця; відсутність гемодинамічних порушень; транзиторний характер; доброякісний перебіг; мінімальні суб’єктивні відчуття. Органічні ПРС характеризуються наявністю ознак ураження серця; можливістю порушення гемодинаміки; постійним характером; можливим прогресуючим перебігом; наявністю скарг або клінічної симптоматики; 

В анамнезі у дітей з порушеннями ритму часто виявляють несприятливий перебіг перинатального періоду, обтяжену спадковість по серцево-судинній патології, повторні гострі інфекційні захворювання та осередки хронічної інфекції. При огляді нерідко виявляють резидуальную неврологічну симптоматику, різноманітні психовегетативні розлади, прояви сполучнотканинної дисплазії, іноді - затримку моторного розвитку і статевого дозрівання.
Порушення ритму у дітей нерідко протікають безсимптомно, що не дозволяє точно встановити час їх появи. Приблизно в 40% випадків аритмії виявляють випадково (на ЕКГ) або при обстеженні у зв'язку з перенесеною ГРВІ. Діти значно рідше за дорослих скаржаться на серцебиття, відчуття перебоїв в діяльності серця, його завмирання, навіть при важких формах аритмії. Разом з цим в препубертатному і пубертатному віці порушення ритму можуть мати яскраве емоційне забарвлення, обумовлене психовегетативними розладами, і супроводжуватися іншими кардіальними і екстракардіальними скаргами: болем в області серця, підвищеною збудливістю, порушеннями сну, метеочутливістю. При аритміях можливі слабкість, запаморочення і непритомність (при синусовій брадикардії, атріовентрикулярній блокаді, синдромі слабкості синусового вузла, пароксизмальних тахікардіях).
При об'єктивному обстеженні у дітей з порушеннями ритму можна виявити прискорення або уповільнення пульсу, зміну його характеру (неправильний з періодичними випаданнями, чергуванням періодів прискорення і уповільнення, тимчасовим або постійним ослабленням пульсової хвилі, наявністю компенсаторної паузи). Оцінка інших основних характеристик серцево-судинної системи (артеріальний тиск, розмірів серця, звучності тонів, серцевих шумів) дозволяє встановити або виключити серцеву патологію як причину виникнення аритмії.
Класифікація порушень серцевого ритму та провідності у дітей
І. Порушення утворення імпульсу:

1. Номотопні (порушення утворення імпульсу в САВ)

(синусова тахікардія, синусова брадикардія, синусова аритмія, відмова СВ); 

2. Гетеротопні:  
активні (екстрасистолія, пароксизмальна тахікардія, непароксизмальна тахікардія, тріпотіння передсердь, миготіння передсердь, тріпотіння та миготіння шлуночків) 

            пасивні (повільний передсердний ритм, атріовентрикулярний ритм, блукаючий ритм,  шлуночковий ритм, заміщуючі систоли) 

ІІ. Порушення проведення імпульсу:
Блокади
1. Синоатріальна 
2. Внутрішньопередсердна 
3. Атріовентрикулярна 
    - першого ступеня;
         - тип Самойлова-Венкебаха (Мобітца І);
         - Мобітц ІІ;
         - повна;
4. Внутрішньошлуночкова 
-однопучкова (монофасцикулярна);
-двопучкова (біфасцикулярна);
-трипучкова (трифасцикулярна);
          - блокада кінцевих гілок ніжок п.Гіса (неспецифічна);
- блокада на виході; 

ІІІ. Комбіновані порушення утворення та проведення імпульсу:
1. Синдром слабкості синусового вузла;
2. Атріовентрикулярна дисоціація (активні, пасивні форми);
3. Парасистолія;
4. Вискакуючі ритми;
5. Реципрокні ритми, синдром WPW, CLC;
Нормальний синусовий ритм характеризується:

· нормальною полярністю зубця Р (позитивний у І, ІІ, aVF, V4, V5, V6, негативний у aVR);

· однаковою тривалістю інтервалу PQ 
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Екстрасистолія (ЕС) - це передчасне скорочення серця або його відділів, за яким слідує компенсаторна пауза.
ЕС є одним з найрозповсюдженіших порушень серцевого ритму у дітей. Частота (за 100 % прийнято загальну кількість екстрасистол): синусові екстрасистоли — 0,2 %; передсердні екстрасистоли — 25 %; екстрасистоли з АВ –з’єднання — 2 %; шлуночкові екстрасистоли — 62,6 %; поєднанні — 10,2 %.
Механізми виникнення:
- феномен повторного входу “ re entry”;
-  підвищення амплітуди порогових потенціалів;
-  асинхронне відновлення збудливості в міокарді;
-  слідові потенціали;
-  ектопічний автоматизм; 
Класифікація екстрасистолії
За локалізацією: 
· монотопні (коливання інтервалу зчеплення менше 0,1с);
· гетеротопні (коливання інтервалу зчеплення більше 0,1с);
За частотою:
· рідкі (менше 8 за хв.);
· часті (8 та більше за хв.);
За часом виникнення:
· надранні (зубець R на верхівці зубця Т);
· ранні (R одразу після Т);
· середні;
· пізні (ближче до діастоли);
За кількістю:
· групові (спаровані, до 3 підряд);
· пароксизмальна тахікардія (4 та більше підряд);
· алоритмія (чергування ЕС з нормальними комплексами через 1;2;3;4 комплекси);
За реакцією на фіз.навантаження:
· лабільні ЕС спокою (зникають під час навантаження);
· лабільні ЕС напруження (з’являються під час навантаження);
· стабільні (не залежать від фіз.навантаження);
За тривалістю компенсаторної паузи:
· з неповною компенсаторною паузою (передсердні, АВ);
· з повною компенсаторною паузою (АВ, шлуночкові);
Електрокардіографічна характеристика екстрасистолії
	ПРС
	ЕКГ

	передсердна ЕС
	наявність зубця Р різної форми та направленості перед комплексом QRS;
комплекс QRS не змінений, рідко –аберантний;

неповна компенсаторна пауза; 

	вузлова ЕС
	відсутність зубця Р перед комплексом QRS;

незмінений або аберантний  комплекс QRS;
неповна або повна компенсаторна пауза;

	правошлуночкова ЕС
	відсутність зубця Р;
аберантний комплекс QRS;
дискордантний зубець Т 
(іноді зі зміщенням сегмента ST);
повна компенсаторна пауза;
Основний зубець аберантного комплексу QRS направлений 
вгору у І, aVL, V5-V6; 

	лівошлуночкова ЕС
	відсутність зубця Р;
аберантний комплекс QRS;
дискордантний зубець Т 
(іноді зі зміщенням сегмента ST);
повна компенсаторна пауза;
основний зубець аберантного комплексу QRS направлений
вгору у ІІІ, aVF, V5-V6;


Градація шлуночкових екстрасистол  по Лауну — Вольфу

I — до 30 екстрасистол за будь-яку годину моніторування 

II — більше 30 екстрасистол за будь-яку годину моніторування 

III — поліморфні екстрасистоли

IVa — парні екстрасистоли

IVb — групові екстрасистоли, триплети та більше, короткі пробіжки шлуночкової тахікардії 

V — ранні шлуночкові екстрасистоли

Лікування екстрасистолії полягає в усуненні провокуючих факторів, лікування основного захворювання. Одиничні екстрасистоли без клінічних проявів не потребують специфічної корекції. Ефективним при лікування екстрасистолії є дотримання режиму праці та відпочинку, регулярні заняття спортом, психотерапія, седативні засоби. 

Показанням до призначення специфічних антиаритмічних препаратів є виражені суб’єктивні відчуття, що знижують якість життя (перебої у роботі серця, відчуття завмирання серця, кардіалгії, порушення сну, тощо), екстрасистолічна алоритмія, ранні шлуночкові екстрасистоли, ЕС типу R на T, часті ЕС, групові або політопні ЕС. Шлуночкова ЕС І-ІІ класу за Лауном не потребує специфічного лікування. При шлуночковій ЕС ІІІ класу специфічне лікування може не призначатися у випадку відсутності органічного ураження міокарду. При шлуночковій ЕС IV градації слід призначати антиаритмічні препарати ІІ групи (аміодарон, кордарон). У випадку ЕС IV та V градації необхідно розглядати питання установки дефібрилятора-кардіовертера через ймовірність ризику шлуночкової тахікардії або фібриляції шлуночків. 

[image: image2.emf]при значеннях інтервалу зчеплення менше 

0,12 ЕС є ранньою, при значеннях більше 

0,12 с - пізньою

екстрасистола R на Т

політопні екстрасистоли

монотопні екстрасистоли

групові екстрасистоли

шлуночкова бігіменія


передсердна екстрасистолія                    [image: image3.png]


            

Пароксизмальна тахікардія

Це раптове різке збільшення ритму (від 120-200 до 250-300 уд./хв.) з раптовим зникненням нападу. Сутність ПТ полягає у появі в міокарді гетеротопного вогнища збудження, яке генерує імпульси з частотою 130-200 уд./хв., що блокую роботу синусового вузла. ПТ можна розглядати як екстрасистолічний ритм, а отже, механізм виникнення ПТ такий самий, як і механізм виникнення ЕС. Напад пароксизмальної тахікардії завжди закінчується компенсаторною паузою.
Клінічно ПТ супроводжується слабкістю, пітливістю, головокружінням, дрижанням в руках, потьмаренням в очах, нудотою, тощо. 

Виділяють два типи пароксизмальної тахікардії:  надшлуночкову (передсердна та вузлова), або ПТ з вузькими комплексами та шлуночкову (ПТ з широкими комплексами).
Надшлуночкові пароксизмальні тахікардії
Надшлуночкова ПТ має раптовий початок.  Напад серцебиття припиняється в період від декількох секунд до годин (рідше за дні), що пов'язане з аномальним електрофізіологічним збудженням міокарду внаслідок впливу таких чинників, як перинатальна патологія, резидуально-органічне ураження центральної нервової системи, гіпертензійно-гідроцефалічний синдром, функціональні і органічні ураження серцево-судинної системи.
Найчастіше надшлуночкова тахікардія виникає у віці 4–5 років, але важкий перебіг  з високою частотою і тривалістю пароксизмів характерний для дітей 1-го року життя: за наявності додаткових аномальних шляхів проведення по пучку Кента (синдром Вольфа — Паркінсона — Уайта (WPW), по пучку Джеймса (синдром Clerc — Levу — Critesko (CLC), по пучку Махайма (синдром Lown — Ganong — Levine).
Клінічні ознаки: 
1. перевищення частоти серцевих скорочень більше 200 уд./хв. у дітей раннього віку і 150 уд./хв. у дошкільників і школярів.
2. чіткий регулярний ритм (при АВ-ПТ) або епізодичні вилучення пульсової хвилі (при передсердній ПТ) — спонтанні або після рефлекторного збудження n.vagus.
3. синхронність артеріального і венозного (на яремних венах) пульсу.
4. феномен «спастичної» сечі (збільшення кількості і частоти сечовиділення) або посилення перистальтики кишечника з позивами до дефекації або без них.
5. ефективність купування нападу вагусними пробами.  
  Характеристика ЕКГ:
· зубець Р несинусового походження (відсутній або розташований після комплексу QRS або на сегменті SТ-T, негативний Р при АВ-тахікардії);
· інтервали RR рівні;
· ЧСС -130-250 уд./хв. (більше 200 уд./хв. у дітей раннього віку та 150 уд./хв. у дошколят та школярів;
· комплекс QRS не змінений;
· негативний зубець Р при АВ-тахікардії;
· не менше трьох скорочень екстрасистол в пароксизмі;
· наявність вторинних змін сегменту ST-T;
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Шлуночкові пароксизмальні тахікардії
Зазвичай починаються з виникнення ранніх шлуночкових, часто поліморфних екстрасистол, що асоціюється з високим ризиком розвитку фібриляції шлуночків і раптової серцевої смерті. Шлуночкова ПТ нерідко виникає при таких захворюваннях серця  як аномальне відходження коронарних артерій, аритмогенна дисплазія правого шлуночку, кардіоміопатії, пухлини міокарду, синдром Бругада, стан після кардіохірургічної корекції, вроджені та набуті вади серця, міокардит, а при також токсичному впливу на міокард серцевих глікозидів.
Клінічні ознаки: 
1. непереносимість фізичних навантажень.
2. ЧСС від 150 до 250 уд./хв.
3. нерегулярність ритму.
4. неефективність вагусних проб.
5. поєднання повільного пульсу на яремних венах і швидкого артеріального пульсу.
6. посилена пульсація вен в області правої надключичної ямки в результаті збігу систол передсердя і шлуночків.
7. схильність до швидкого розвитку гемодинамічних розладів при затяжному нападі у вигляді аритмогенного шоку, набряку легенів.
8. важка (рефрактерна) декомпенсація серцевої діяльності.
Характеристика ЕКГ:
· три та більше уширених комплексів QRS (> 60 мс у дітей до 1 року; > 90 мс у дітей до 3 років; > 100 мс у дітей 3–10 років; > 120 мс у дітей старше 10 років).
· дискордантне співвідношення між головним зубцем QRS і кінцевою частиною шлуночкового комплексу ST-Т.
· частота шлуночкових скорочень від 150 до 250 уд./хв.
· відсутність Р-хвилі перед QRS-комплексом.
· стабільно короткий інтервал R-R.
· раптовий початок і закінчення тахікардії.
· наявність зливних комплексів.
· наявність синусових провідних комплексів.
· АВ-дисоціація.
· можлива реєстрація ретроградного АВ-проведення.
Лікування пароксизмальної тахікардії
Лікування ПТ направлене на купування нападів. Хворого слід заспокоїти, звільнити дихальні шляхи від зовнішніх перешкод (розстібнути комірці, тощо). Спочатку застосовують методи рефлекторної дії на тонус блукаючого нерва: натискання на очні яблука (зараз не використовується через ризик відшарування сітківки), корінь язика, масаж каротидного синуса і ін. Ці прийоми дозволяють купувати  тільки напади суправентрикулярної тахікардії, причому в основному в ранні терміни їх виникнення. Одночасно використовують седативні засоби (седуксен). За відсутності ефекту призначають антиаритмічні препарати: фіноптин, анаприлін, етмозин, новокаїнамід і ін. перорально у вікових дозах. За відсутності ефекту протягом 1 години напад слід купувати за допомогою парентерального введенення антиаритмічних препаратів. При шлуночковій формі ПТ найбільш ефективними є новокаїнамід та лідокаїн. У хворих із застійною серцевою недостатністю купування  нападу слід починати з внутрішньовенного введення серцевих глікозидів (строфантин, ізоланід і ін.). При нападах ПТ, що часто повторюються, з профілактичною метою призначають антиаритмічні препарати перорально протягом тривалого часу. У випадках неефективності лікарської терапії застосовують метод дефібриляції. 
Основні лікарські засоби, що використовуються для лікування ПТ
	препарат
	доза для дітей, мг
	час введення разової дози, хв
	ефективність при 

	
	
	
	СВ ПТ
	Ш ПТ

	Аймалін (гілуритмал)
	 
	3-5
	+++
	+++

	Аміодарон (кордарон)
	10 мг/кг/доб  до настання ефекту,  2—3 мг/кг/доб  5 днів  в тиждень в 2 прийоми
	5-10
	+
	+

	Анаприлін
	0,5—1,0 мг/кг/доб   в 3—4 прийоми
	5-10
	+++
	+++

	АТФ (аденозин)
	0,1 мг/кг в/в струм. протягом 3-5 с,

До 6 міс:0,5мл; 6міс -1рік:0,7мл; 1-3роки:0,8мл; 4-7років:1,0мл; 

8-10років:1,5мл; 

11-14років:2,0мл; 

мах разова доза не більше 12мг;

 При необхідності, ввести подвійну дозу можна ще двічі;
	1-5с
	?
	++

	Верапаміл
	1—3 мг/кг/доб  в 3—4 прийоми
	1-2
	++++
	++

	Дигоксин
	перші 3 доби – доза насичення: 

0-1міс: 0,03 мг/кг; 

1-3 роки: 0,03-0,1мг/кг;   старше 3 років: 0,02-0,05мг/кг; 

підтримуюча доза: 1 /4 - 1 / 6 дози насичення
	5-10
	+++
	++

	Лікокаїн
	0,5-1 мг/кг струйно (протягом 3—4 хв). При необхідності- продовжити введення в/в крап. по 1 — 2 мг/хв (у половинній дозі, не більше 3мг/кг). Підтримуюча доза: 20-50мкг/кг/хв
	1-3
	+
	+++

	Новокаїнамід
	40—100 мг/кг/добу всередину в 4 — 6 прийоми; парентерально: 5-7мг/кг, мах 17мг/кг або 0,15—0,2 мл на рік життя (не більше 10 мл)

	10-30
	++++
	++++

	Етмозин
	3 мг/кг/добу всередину  в 3—4 прийоми
	3—5
	++++
	++++


Повна атріовентрикулярна блокада (АВ-блокада ІІІ ступеня)
Повна атріовентирулярна блокада виникає при повній відсутності проведення імпульсу від передсердь до шлуночків при цьому передсердя та шлуночки скорочуються незалежно один від одного.
Повний атріовентрикулярний блок зустрічається з частотою 1:15000 живонароджених дітей. Описано декілька гістологічних типів повного АВ-блоку: відсутність анатомічного зв’язку між передсердям і АВ-вузлом, переривання на рівні пучка Гіса, функціональна слабкість синусового вузла і дистальної провідної системи. Розрізняють спадкову, природжену та набуту форми повної АВ-блокади, що відрізняться не лише за етіологією, а й за характером перебігу та прогнозом. 
Вроджена повна АВ-блокада може виявлятися як ізольований стан. Близько чверті природжених АВ-блокад виникає на тлі вроджених вад серця, перенесеної пренатальної гіпоксії, вроджених вад  розвитку нервової системи. Не виключена роль аутоіммунного процесу у порушенні в провідній системі серця плоду. Також показана наявність асоціації між HLA-DR3, В8, Мв2 галлотипами у матери і плоду. За наявності SSA антитіл у матери і АВ-блокади у плоду встановлена асоціація з галлотипами А1, В8, DR3, Мв2, Мт2. Спадкові АВ-блокади  обумовлені дифузною інфільтрацією провідної системи серця ліпідними, білковими або полісахаридними комплексами внаслідок дефекту відповідних ферментних систем, відповідальних за їх синтез, нерідко супроводжуються ураженням скоротливого міокарду. Спадкові АВ-блокади при хворобі Лева, хворобі Ленегра обумовлені дегенеративними процесами в клапанном апараті серця та провідної системи. Нерідко спадкові форми повної АВ-блокади виникають при хворобі Керс-Сейра (патологія мітохондрій), хворобі Фабрі (ліпоїдоз серця), глікогенозах, мукополісахаридозах, спадкових захворюваннях сполучної тканин (хвороба Елерс-Данлоса, СЧВ). Набуті АВ-блокади у новонароджених найчастіше виникають унаслідок, токсичного, запального пошкодження гіпоксії, у дітей, що перенесли важку асфіксію в пологах, родову травму ЦНС, рідше без визначених причин. Ятрогенні АВ-блокади виникають при передозуванні серцевими глікозидами, β-блокаторами. Минучий атріовентрикулярний блок також може бути наслідком діагностичної ангіографії при проведенні обстеження немовлят з приводу дефекту міжшлуночковій перегородки, при гіперваготонії.

Клінічно АВ-блокада проявляється брадикардією, відчуттям загальної слабкості, головокружінням, схильністю до синкопальних станів (напад Морган’ї – Адамса – Стокса). Нерідко вроджена АВ-блокада призводить до розвитку кардіомегалії, обумовленої  гемодинамічними порушеннями (компенсаторне збільшення ударного об'єму ЛШ при рідкому пульсі  - гемодинамічна дилатація, а згодом, при ураженні міокарду – міогенна дилятація),  збільшення інтервалу Q-T (свідчить про асинхронний процес реполяризації в міокарді, частіше спостерігається при дистальних типах блокади, кардіомегалії, патологічній ваготонії, електролітному дисбалансі), розвитку ригідного ритму, серцевої недостатності.
Виділяють проксимальну та дистальну АВ-блокади. При проксимальній блокаді ектопічний водій ритму розташований у АВ-з’єднанні нижче місця блокади, при дистальній АВ-блокаді – в одній з ніжок пучка Гіса.

Характеристика ЕКГ. Проксимальна АВ-блокада:
-комплекси QRS з частотою 40-60  уд./хв;
-інтервал РР однаковий, не відповідає інтервалу RR;
-відсутній зв’язок між зубцем Р на комплексом QRS (3:1, 4:1);
-комплекси QRS звичайної форми, шириною не більше 0,12с;
-реєструються зливні комплекси
Дистальна АВ-блокада:
-повне роз’єднання передсердних та шлуночкових комплексів;

-інтервали РР та RR постійні, але RR більше, ніж РР;

-зменшення кількості шлуночкових скорочень (зменшення комплексів QRS) до 40—45 /хв та менше;

-шлуночкові комплекси широкі та деформовані; 
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Лікування АВ-блокади полягає у раціональному лікуванні основного захворювання (інфаркту міокарду, міокардиту і ін.). Слід відмінити лікарські засоби, що сприяють порушенню предсердно-шлуночкової провідності (серцеві глікозиди, адреноблокатори, верапаміл, новокаїнамід, аймалін та інші протиаритмічні засоби, препарати калія). При повній поперечній блокаді проксимального типу іноді застосовують атропін (0,1% розчин 0,1 мл підшкірно), беладонну, беллоїд, проте ефект від використання цих засобів непостійний, в кращому разі вони надають тимчасову дію. При блокадах дистального типу ці засоби протипоказані, оскільки можуть збільшити ступінь блокади. Для покращення електричної стабільності міокарду застосовують вітамінні препарати на кардіотрофіки (кудесан, рибоксин). При серцевій недостатності рекомендують серцеві глікозиди, ІАПФ (каптоприл, еналоприл), сечогінні препарати.
Всі блокади, що привели до порушень периферичного кровообігу, нападам Морган’ї – Адамса – Стоксу, серцевої недостатності, а також неповна і повна блокади дистального типу є показанням до застосування постійною або тимчасовою шлуночковою ЕКС. 
Абсолютним показанням до встановлення ЕКС є: 

· будь-яка форма повної АВ-блокади у поєднанні із застійною серцевою недостатністю, що виникла внутрішньоутробно або після народження; 
· будь-яка форма АВ-блокади у поєднанні з вродженою вадою серця (L-транспозиція магістральних судин з атрезією або стенозом легеневої артерії або великим ДМШП, стеноз аорти з градієнтом тиску крові більше 60 мм рт. ст.); 
· кардіомегалія, обумовлена міогенною дилатацією ЛШ; 
· середня денна частота шлуночкового ритму менше 55 в хвилину; 
· дистальна форма блокади (широкий комплекс QRS більше 0,1 з);— подовження інтервалу Q-T на 50 мс і більш від нормативних значень; 
· часті мультиформні шлуночкові ектопії; 
· епізоди асистолії більше 2 з на ЕКГ спокою або при холтеровському моніторуванні. 
Напад Морган’і—Адамса—Стокса
Кардіальний синкопальний стан  (напад Морган’і—Адамса—Стокса) є крайнім проявом брадикардії  викликаною різким зниженням серцевого викиду і ішемією мозку унаслідок гостро виниклого порушення серцевого ритму (атріовентрикулярна блокада ІІ ступеня або повна атріовентрикулярна блокада, пароксизмальна тахікардія, фібриляція шлуночків, синдром слабкості синусно-предсердного вузла, гіперчутливість каротидного синуса, синдром обкрадання головного мозку і ін.). Клінічно напад супроводжується раптовою втратою свідомості, ціанозом, арефлексією, судомами клоніко-тонічного характеру, мимовільним сечовипусканням. Напади зазвичай виникають раптово, рідко тривають більше 1-2 хвилин, і, як правило, не спричиняють за собою неврологічних ускладнень. 

Розрізняють три патогенетичні форми синдрому Морган’і—Адамса—Стокса: 1) брадисистолічну або асистолічну; 2) тахісистолічну  (тахікардитичну); 3) змішану. Брадісистолічна і асистолічна форми зустрічаються при СА-блокаді, відмові синусового вузла при синдромі слабкості вузла, АВ-блокадах II і III ступеня. Часто напади втрати свідомості виникають під час переходу синусового ритму в повну АВ-блокаду. Тахісистолічна - при тріпотінні та мерехтінні шлуночків, украй рідко при пароксизмальній тахікардії великої частоти, при миготливій аритмії у хворих синдромом WPW з ЧСС 240/хв. Змішана форма синдрому Морган’і—Адамса—Стокса виникає у хворих, у яких на фоні клінічно значущій брадикардії виникають пароксизми шлуночкової тахікардії, тріпотіння і мерехтіння шлуночків. Зазвичай це спостерігається у хворих з повною АВ-блока-дою серця.
Невідкладна допомога при нападі Морган’і—Адамса—Стокса включає непрямий масаж серця, штучне дихання, оксигенотерапію та введення симпатоміметиків (0,1% норадреналін до 6 міс – 0,1 мл, 7-12 місяців – 0,15 мл, 1-5 років -0,2-0,4 мл). 
Якщо причиною нападів є тахіаритмія, необхідно призначити відповідні антиаритмічні препарати. Якщо напади виникають внаслідок брадикардії (найчастіше при повній АВ блокаді), показана постійна електрокардіостимуляція. Якщо напад МАС викликаний повною АВ блокадою з повільним заміщаючим шлуночковим ритмом, для невідкладного лікування можна використовувати в/в введення ізопротеренола або адреналіну з метою підвищення ЧСС. 
Миготлива аритмія 
Миготлива аритмія (МА) є одним з найважчих і в той же час маловивчених порушень ритму у дітей. У дітей МА зустрічається достатньо рідко, складаючи близько 1,5 % всій серцево-судинній патології і 5,6 % всіх порушень серцевого ритму.  

Виділяють пароксизмальну і хронічну форми мерехтіння. На відміну від дорослих в переважній більшості випадків (64 %) у дітей діагностується хронічна форма МА.  
Серед етіологічних чинників, сприяючих виникненню миготливої аритмії, виділяють вроджені вади серця (транспозиція магістральних артерій, дефект міжпередсердної перегородки, тетрада Фалло, атріовентрикулярна комунікація, аномальний дренаж легеневих вен, природжена мітральна недостатність, аномалія Ебштейна), що складає майже 30% всіх випадків, а решта випадків рівномірно представлена фиброеластозом, кардіоміопатіями, пухлинами правого передсердя і післяопераційними ускладненнями. У 30 % випадків МА зустрічається за відсутності органічного ураження міокарду і розцінюється як ідіопатична. Окремо виділяється МА як раннє або пізнє післяопераційне ускладнення. Морфологічним субстратом аритмії у дітей в цих випадках служать пошкодження провідної системи серця (особливо зони синусового вузла), маніпуляції в області дрібних гілок коронарних артерій і коронарного синуса, формування рубцевих тканин. Найбільш високий ризик розвитку аритмії у пацієнтів після внутрішньопередсердної корекції транспозиції магістральних артерій. 

Експериментально і клінічно доведена можливість існування трьох основних механізмів миготливої аритмії: циркуляції (re-entry) хвилі електричного збудження по міокарду передсердя, частого утворення імпульсів в декількох ектопічних передсердних вогнищах і ранній або затриманій деполяризації, витікаючій від основного потенціалу дії. 

Вивчається роль апоптозу у розвитку МА. Рання загибель кардіоміоцитів приводить до виникнення аритмогенних порушень. Певна роль в патогенезі миготливої аритмії належить гормональному дисбалансу. Порушення окислювального фосфорилування і тканинного дихання призводять до зниження зміст АТФ і інших енергетичних субстратів, збільшується число адренорецепторів і їх чутливість, знижується концентрація іонів калію і підвищується зміст іонів натрію, що призводить до зниження порогової збудливості міокарду в різних ділянках передсердної тканини. Велике значення у виникненні і підтримці фібриляції передсердя надається порушенню функціональної активності синусового вузла (синдром слабкості синусового вузла) і активації додаткових провідних шляхів (синдром Вольфа — Паркінсона — Уайта).

Клінічні прояви захворювання у дітей залежать від форми миготливої аритмії, віку дитини, наявності супутніх захворювань серця і ступеня атріовентрикулярного проведення імпульсів. Самопочуття дітей, не дивлячись на важке порушення ритму, страждає не завжди. У решті випадків причиною звернення до лікаря може послужити поява ознак недостатності кровообігу — задишки при фізичному навантаженні і у спокої, серцебиття. При ідіопатичному хронічному мерехтінні передсердя діти старшого віку скаржаться на кардіалгії, головний біль і запаморочення. Тривало існуюча миготлива аритмія супроводжується розвитком аритмогенной кардіоміопатії, прояви якої зникають після відновлення синусового ритму або уповільнення частоти скорочення шлуночків.
Пароксизмальна форма миготливої аритмії завжди виявляється різким порушенням самопочуття дитини. У дітей раннього віку відмічається виражений неспокій, відмова від їжі, блідість шкірних покривів, тахіпное, підвищена пітливість, ціаноз носогубного трикутника, блювота. При миготливій аритмії з нормального циклу серцевого скорочення виключається систола передсердя або ж вона є функціонально неефективною. Внаслідок цього зменшується наповнення шлуночків, що клінічно найбільш значущо у новонароджених і дітей молодшого віку. Висока частота проведення імпульсів на шлуночки (1 : 1 і 2 : 1) приводить до порушення гемодинаміки на тлі різкого укорочення фази розслаблення діастоли шлуночків і зниження хвилинного об'єму серця. Розвиваються серцева недостатність і клінічні прояви гіпоксії мозку. У дітей старшого віку напад мерехтіння передсердя супроводжується відчуттями серцебиття (при високій частоті скорочення шлуночків), перебоїв і болів в області серця. Ритм серця неправильний, дефіцит пульсу. Можливий розвиток передсинкопальних і синкопальних станів. Найбільш небезпечними ускладненнями МА є розвиток аритмогенної кардіоміопатії, тромбоемболія судин мозку та біфуркації аорти.
Групи ризику по виникненню миготливої аритмії:
· новонароджені (без вроджених вад серця), такі, що мають клінічні ознаки енцефалопатії гіпоксії, брадикардію, уповільнення внутрішньопередсердної і атріовентрикулярної провідності;
· пацієнти з дилатацією лівого або правого передсердя (більше 50 % від верхньої межі вікової норми за даними ехокардіографії);
· діти з вираженою недостатністю мітрального або трикуспидального клапанів;
· діти з синдромом Вольфа — Паркінсона — Уайта;
· діти з синдромом слабкості синусового вузла;
· діти, що оперуються з приводу вроджених вад серця.
Характеристика ЕКГ :

швидкі регулярні пилкоподібні хвилі (F-хвилі) в двох і більш відведеннях; частота F-хвиль від 250 до 350 в хвилину; відсутність ізоелектричної лінії; нерегулярні шлуночкові комплекси нормальної морфології або деформовані унаслідок накладення на F-хвилі або аномального проведення імпульсу по додаткових провідних шляхах.
В більшості випадків при МА у новонароджених і дітей раннього віку атріовентрикулярне проведення прискорене і може розповсюджуватися на шлуночки з коефіцієнтами 2 : 1 і 1 : 1. Інша група дітей з ризиком швидкого атріовентрикулярного проведення — хворі з синдромом Вольфа — Паркінсона — Уайта, у яких є високий ризик розвитку фібриляції шлуночків. У дітей старшого віку в більшості випадків має місце атріовентрикулярне проведення з коефіцієнтами 3 : 1 — 4 : 1.

Лікування МА полягає у корекції основного захворювання та купування аритмії. При гостро виниклій аритмії на перший план виступають заходи щодо конверсії ритму. Метод фармакологічної кардіоверсії є методом вибору для купірування аритмії у дітей. Важливо відзначити, що ефективність терапії залежить від тривалості епізоду аритмії. З антиаритмічних препаратів найчастіше і тривало використовується дигоксин (0,05-0,08 мг/кг проятгом 2 діб, з наступним переходом на підтримуючу дозу - 1/5-1/6 від дози насичення). Він показаний дітям з ознаками серцевої недостатності у поєднанні з іншими антиаритмічними препаратами (IA групи) при купіруванні аритмії або для контролю атріовентрикулярного проведення при хронічній формі аритмії. Дігоксин протипоказаний при синдромі Вольфа — Паркінсона — Уайта.
З I класу антиаритмічних препаратів для конверсії ритму використовують препарати IA класу (хінідин, аймалін, неогілуритмал, прокаінамід, дизопірамід) і IC класу (пропафенон (ритмонорм), флекаїнід). Препарати IA класу, що мають ваголітичний ефект слід застосовувати спільно з дигоксином, щоб уникнути проведення на шлуночки під час тахікардії 1 : 1 і розвитку фібриляції шлуночків. Ці препарати найбільш ефективні при ідіопатичній миготливій аритмії, їх не слід застосовувати при значному порушенні скоротливій функції міокарду шлуночків.
Антиаритмічні препарати II класу — бета-адреноблокатори (пропранолол) можуть бути ефективними при купіруванні пароксизмів симпатикозалежної  фібриляції передсердя і не застосовуються для терапії вагозалежної форми. Ефектиним при відновленні синусового ритму є  антиаритмічний препарат  III класу – амиодарон.  При хронічній формі МА аміодарон використовується для контролю ритму шлуночків. Застосування антагоністів кальцієвих каналів — IV клас антиаритмічних препаратів (Верапаміл) — показано для контролю частоти шлуночкового ритму. Препарат протипоказаний при синдромі Вольфа — Паркінсона — Уайта.
Призначення антиаритмічних препаратів протипоказане пацієнтам з брадисистолічною  формою аритмії. 

Перспективним напрямом вдосконалення методів медикаментозної терапії МА в дитячому віці є застосування мембраностабілізуючих, антиоксидантних і нейрометаболічних препаратів, що впливають на нейровегетативні та метаболічні механізми аритмії.
Питання для самоконтролю: 
СИТУАТИВНІ ЗАВДАННЯ.

1. Проведення об'єктивного обстеження хворого з обстеженням серцево-судинної системи.

2. Встановлення попереднього діагнозу.

3. Призначення адекватного лабораторно-інструментального обстеження.

4. Призначення лікування на підставі встановленого попереднього діагнозу.

5. Оцінка даних лабораторно-інструментального обстеження.

6. Проведення диференціальної діагностики, з урахуванням даних лабораторно-інструментального обстеження.

7. Встановлення заключного діагнозу.

8. Корекція лікування  з урахуванням даних лабораторно-інструментального обстеження.
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при значеннях інтервалу зчеплення менше 0,12 ЕС є ранньою, при значеннях більше 0,12 с - пізньою
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