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Мета роботи – представити сучасний погляд на проблему синдрому подовженого інтервалу QT (LQTS) у дітей, що дозволить 

своєчасно попереджувати розвиток раптової серцевої смерті в дитячому віці та проілюструвати тактику ведення хворого з LQTS 
власним клінічним спостереженням.

У роботі наведено огляд сучасної літератури щодо причин та механізмів розвитку, діагностики та лікування LQTS у дітей. Пред-
ставлено власне клінічне спостереження підлітка з LQTS та тактику його ведення. 

Викладені матеріали дозволять розширити знання лікарів-педіатрів про LQTS як предиктора фатальних порушень ритму серця 
у дітей та дадуть можливість своєчасно попереджувати розвиток раптової серцевої смерті в дитячому віці.

Ключові слова: синдром подовженого інтервалу QT, синдром раптової cерцевої смерті, каналопатії, тахікардія типу «пірует», діти.

UDC 616.12-008.46-036.886-053.2

G. S. Senatorova1, O. V. Omelchenko1, I. M. Galdina1, 2, O. V. Buchnieva1, 3

LONG QT SYNDROME IN PEDIATRIC PRACTICE
1Kharkiv National Medical University, Kharkiv, Ukraine
2Kharkiv Regional Children’s Clinical Hospital, Kharkiv, Ukraine
3State Institution “Zaycev V. T. Institution of General and Urgent Surgery of the National Academy of Medical Sciences of Ukraine”, 

Kharkiv, Ukraine
Introduction. Long QT syndrome (LQTS) refers to channelopathies characterized by prolongation of the QT interval with occurrence of 

palpitations, syncope, and anoxic seizures secondary to ventricular arrhythmia, classically torsade de pointes. 
The purpose of the work – to present a modern view of the problem of LQTS in children, which will allow preventing the development 

of sudden cardiac death in children’s age in a timely manner, and to illustrate the tactics of managing a patient with LQTS with own clinical 
observation.

Materials and methods. The research was based on modern literary sources devoted to etiology, pathogenesis, clinical manifestations, 
treatment, and management tactics of different variants of LQTS in children. The analysis of the original clinical observation of a teenager 
with congenital LQTS is presented. The research was carried out following the principles of the Helsinki Declaration. Informed consent of 
the parents was obtained for the research. The authors declare no conflict of interest.

Results. The work provides a review of modern literature on the causes and mechanisms of development, diagnosis, and treatment of 
LQTS in children. The article presents individual clinical participant data of a teenager who was diagnosed with congenital LQTS and the 
tactics of its treatment. In order to prevent sudden cardiac death, the child was prescribed β-blockers and a defibrillator-cardioverter was 
installed. 

Conclusion. The presented materials will allow expanding the knowledge of pediatricians, family doctors and children’s cardiologists 
about LQTS as a predictor of fatal heart rhythm disturbances in children and will provide an opportunity to timely prevent the development 
of sudden cardiac death in childhood.

Key words: long QT syndrome, sudden cardiac death, channelopathies, pirouette-type tachycardia, children.
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Вступ. Одним з найбільш небезпечних захворю-
вань із ризиком розвитку раптової серцевої смерті (РСС) 
аритмогенного генезу є синдром подовженого інтервалу 
QT (англ. long QT syndrome, LQTS) [1; 2]. Поширеність 
LQTS у загальній популяції у середньому становить 
1:2000–1:2500 осіб [1; 3; 4]. Необхідно зазначити, що до 
цієї кількості ввійшли хворі, у яких зафіксоване подо-
вження інтервалу QTс (коригованого) за даними ЕКГ, та 
не враховували тих, у кого був позитивний генотип за 
результатами молекулярного скринінгу, але зберігалась 
нормальна тривалість QTс, тому справжня розповсюдже-
ність патології, вірогідно, значно більша. Так, за даними 
різних авторів, частота виявлення LQTS становить від 
1:2500 до 1:20000 осіб [1; 4; 5; 6]. Відповідно, якщо в Укра-
їні щороку народжується до півмільйона дітей, серед них 
може бути від 50 до 200 пацієнтів із LQTS і небезпекою 
розвитку РСС у молодому віці [7]. Вважається, що LQTS 
трапляється у всіх вікових та етнічних групах. Ґендерне 
співвідношення для LQTS 1,6–2:1 на користь жіночої 
статі, особливо починаючи з підліткового віку [8]. 

Усі форми LQTS відповідні за третину випадків РСС 
та близько 20% раптової смерті немовлят [9; 10; 11].  
За даними літератури, смертність у разі нелікованих 
вроджених форм LQTS досягає 75%, при цьому близько 
21% дітей помирають протягом року після першого 
синкопального епізоду і до 50% в перше десятиліття 
життя [12; 13].

Мета роботи – представити сучасний погляд на 
проблему синдрому подовженого інтервалу QT (LQTS) 
у дітей, що дозволить своєчасно попереджувати роз-
виток раптової серцевої смерті в дитячому віці та про-
ілюструвати тактику ведення хворого з LQTS власним 
клінічним спостереженням.

Матеріали і методи. Проведено пошук сучасних 
літературних джерел на етіологію, патогенез, клінічні 
прояви, лікування та тактику ведення різних варіантів 
LQTS у дітей. Представлено аналіз власного клінічного 
спостереження підлітка з вродженим LQTS. Дослі-
дження виконано відповідно до принципів Гельсін-
ської декларації. На проведення досліджень отримано 
інформовану згоду батьків дитини. Автори заявляють 
про відсутність конфлікту інтересів.

Синдром подовженого інтервалу QT – це гене-
тично зумовлена патологія іонних каналів, що характе-
ризується подовженням інтервалу QT, з виникненням 
поліморфної шлуночкової тахікардії типу torsades de 
pointes (тахікардії типу «пірует») і раптової серцевої 
смерті [1; 2; 3; 5; 7]. 

Натепер LQTS асоціюють з так званою «первинною 
електричною хворобою серця» (primary electric heart 
disease), що виявляється в осіб без жодних ознак орга-
нічної патології серцево-судинної системи, та виклю-
чає вроджені структурні аномалії серця [14; 15].

Виділяють вроджений та набутий LQTS. Синдром 
вродженого подовженого інтервалу QT – це порушення 
серцевого ритму генетично детерміноване з переважно 
аутосомно-домінантним типом успадкування. Набуте 
подовження інтервалу QT трапляється на тлі деяких 
захворювань, порушень електролітного балансу або 
застосування препаратів, які подовжують інтервал QT 
[1; 3; 16; 17].

Історія відкриття синдрому, найбільш ймовірно, 
починає відлік з 1856 р., коли T. Мeissner описав рап-
тову смерть під час стресової ситуації дівчини з туго-
вухістю, у сім’ї якої ще двоє дітей померли за анало-
гічних обставин [18]. Тільки через 100 років A. Jervell 
і F. Lange-Nielsen (1957 р.) представили повний клініч-
ний опис LQTS у чотирьох членів однієї родини з вро-
дженою глухотою, частими нападами втрати свідомості 
і стійким подовженням інтервалу QT на ЕКГ [19]. Неза-
баром, незалежно один від одного, італійський педіатр 
C. Romano (1963 р.) та ірландський педіатр O. Ward 
(1964 р.) надали спостереження аналогічного син-
дрому, але без вродженої глухоти [20; 21]. 

Таким чином, з 1964 р. відомі два варіанти спадко-
вого синдрому подовженого інтервалу QT: Романо-Уорда 
(аутосомно-домінантний) і Джервелла-Ланге-Нільсена 
(аутосомно-рецесивний). В останньому випадку подо-
вження інтервалу QT поєднується із вродженою глухо-
тою. Встановлено, що синдром Романо-Уорда визнача-
ють у популяції з частотою 1:10000, а в дитячому віці 
від 1:3000 до 1:7000 [1; 18; 22]. Синдром Джервелла-
Ланге-Нільсена вважається рідкісною патологією, тра-
пляється з частотою 1:100000–200000 усього населення 
і становить менш 1% від усіх діагностованих випадків 
генетично детермінованого LQTS [18; 23; 24]. 

Основною рисою LQTS є довший, ніж у нормі інтер-
вал QT. Інтервал QT вимірюється від початку зубця Q 
до кінця зубця T. Якщо ідентифікація точки закінчення 
зубця Т ускладнена, інтервал QT вимірюється до місця 
перетину ізоілектричної лінії та лінії, дотичної до дуги 
зубця Т [25; 26]. 

Інтервал QT на електрокардіограмі (ЕКГ) являє 
собою час від початку деполяризації шлуночків до кінця 
реполяризації, таким чином відображаючи тривалість 
потенціалу дії шлуночків. На клітинному рівні потен-
ціал дії міокарда характеризується послідовною спів-
дією різних іонних каналів (калієвих, натрієвих, кальці-
євих) [25; 27]. У дітей тривалість інтервалу QT менша, 
ніж у дорослих [7]. Наявні таблиці, в яких представлені 
нормативи електричної систоли шлуночків (інтервал 
QT) для такої статі, віку і частоти серцевих скорочень. 
Якщо у пацієнта тривалість інтервалу QT перевищує 
показники більше, ніж на 0,05 с, то це вказує на подо-
вження електричної систоли шлуночків [18; 25]. 

Для об’єктивної оцінки інтервалу QT користуються 
коригованим (з поправкою на частоту серцевих скорочень 
(ЧСС) інтервалом QT (QTc), що визначається за форму-
лами Базетта (Bazett) і Фредеріка (Friderici) [28; 29]. 

Нормальні значення інтервалу QTс демонструють 
важливі відмінності, залежні від віку та статі, які слід вра-
ховувати в обговоренні LQTS (табл. 1). [30; 31; 32; 33]. 

Таблиця 1
Порогові рівні інтервалу QTс  

(адаптовано за Bayes de Luna, 2011) [7]
Вікові  

та ґендерні 
категорії

Нормальний Проміжний Подовжений

Вік 1–15 років < 440 440–460 > 460
Чоловіки < 430 430–450 > 450

Жінки < 450 450–470 > 470
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Генетична природа вродженого LQTS уперше була 
описана Keating et al. у 1995 р. [34]. Натепер відомо 
17 генів, у них ідентифіковано близько 600 мута-
цій, які призводять до розвитку LQTS [35; 36]. Най-
більш розповсюдженими вважаються LQTS1, LQTS2, 
LQTS3 типи – до 90% усіх випадків вродженого LQTS  
[11; 37; 38]. При цьому близько 15–20% обстежених 
з клінічними та електрокардіографічними проявами 
LQTS не мають ідентифікованих генетичних змін [3; 39]. 
Незважаючи на широке генетичне різноманіття LQTS, 
загальні прояви його патогенезу загалом однакові для 
будь-якої форми. Основу LQTS становлять порушення 
в будові іонних (калієвих, натрієвих, кальцієвих) каналів 
кардіоміоцитів, які формуються білками, що кодуються 
вказаними вище 17 генами [36; 40]. Дисфункція цих 
іонних каналів або білків, пов’язаних із внутрішньоклі-
тинним іонним транспортом, призводить до подовження 
тривалості потенціалу дії, гетерогенності реполяризації 
і тахіаритмії, індукованої механізмом ріентрі [1; 25; 41]. 
Подовження потенціалів дії збільшує ймовірність транс-
мембранних коливань напруги, що виникають під час 
деполяризованого потенціалу дії міоцитів (рання пост-
деполяризація). Якщо тривалість потенціалу дії міоцитів 
на локальній ділянці змінюється, ці коливання можуть 
реактивувати сусідні міоцити, які реполяризувались, 
і таким чином стати причиною виникнення шлуночкової 
тахікардії типу «пірует» [1; 4; 8; 41]. Піруетна тахікардія 
(Torsades de Pointes) – це специфічна форма поліморф-
ної шлуночкової тахікардії у пацієнтів із синдромом 
подовженого інтервалу QT, що характеризується швид-
кими нерегулярними QRS-комплексами, які виглядають 
ніби «перевертаються» навколо ізолінії електрокардіо- 
грами [25; 42].

Ця аритмія може спонтанно припинитися або транс-
формуватися у фібриляцію шлуночків. Ризик шлуноч-
кової тахікардії типу «пірует» залежить від ступеня 
подовження інтервалу QTc, особливо якщо він стано-
вить >500 мс [18; 42; 43]. Крім того, LQTS значно під-
вищує чутливість міокарда до впливу симпатичної нер-
вової системи, що стає причиною частих тахіаритмій, 
здатних приводити до фібриляції шлуночків. При цьому 
у різних генетичних типів LQTS відзначається різна 
чутливість до тих або інших впливів. Наприклад, LQTS 
1 типу характеризується синкопальними нападами 
і аритмією під час фізичного навантаження, у LQTS 2 
типу аналогічні прояви спостерігаються у разі шумних 
і різких звуків, для LQTS 3 типу, навпаки, більш харак-
терні розвиток аритмій і фібриляцій у спокійному стані 
(наприклад, під час сну) [2; 3; 5; 44; 45]. 

У реалізації проявів LQTS значну роль відіграють 
модифіковані та немодифіковані чинники ризику подо-
вження інтервалу QT [15; 31; 46].

Модифіковані чинники ризику подовження  
інтервалу QT:

1) електролітний дисбаланс (нудота, блювота, діа-
рея, лікування петлевими діуретиками, гіпокаліемія, 
гіпокальціемія, гіпомагнезіемія);

2) гіпотиреоз;
3) голодування чи ожиріння;
4) одночасне застосування інгібіторів системи 

цитохромів Р 450, що подовжують інтервал QT;

5) лікарські засоби: антибіотики (азітроміцин, кла-
ритроміцин, кліндаміцин, ерітроміцин, ципрофлок-
сацин), протитуберкульозні препарати (ізоніазид), 
протигрибкові препарати (флуконазол, кетоконазол), 
антиаритмічні препарати (хінідин, лідокаїн, флекаї-
нід, ритмонорм, кордарон, соталол, аймалін), серцево-
судинні засоби (адреналін, кавінтон), гастроентероло-
гічні препарати (цизапрід, домперидон, ондасетрон), 
антигістамінні (астемізол, терфенадин), діуретики 
(фуросемід, гідрохлортіазід, індапамід), нейролептики 
(галоперидол, дроперидол), антидепресанти (амітрип-
тилін, циталопрам, фенотіазін) та деякі інші [47; 48]. 

Немодифіковані чинники ризику подовження 
інтервалу QT:

1)	 сімейний анамнез раптової смерті (вроджене 
подовження інтервалу QT, генний поліморфізм); 

2)	 синкопальний стан в анамнезі;
3) початкове подовження інтервалу QTс в анамнезі;
4) жіноча стать;
5) структурні захворювання міокарду/дисфункція 

лівого шлуночка;
7) ниркова недостатність;
8) порушення метаболізму препаратів у печінці.
Серед дітей дебют рецидивуючої клінічної симп-

томатики LQTS відбувається у віці 5–15 років, най-
частіше у підлітків – у середньому у віці 14 років  
[2; 5; 13; 20]. 

Спектр клінічних проявів варіює від повної відсут-
ності симптомів до синкопальних станів та раптової 
смерті. Тривалість втрати свідомості становить у серед-
ньому 1–2 хвилини і в половині випадків супроводжу-
ється епілептиформними, тоніко-клонічними судомами 
з мимовільним сечовипусканням і дефекацією [16; 18]. 
Синкопальні стани при LQTS зумовлені розвитком 
поліморфної шлуночкової тахікардії типу «пірует». 
Рідко хворий скаржиться на серцебиття перед втратою 
свідомості. Патогномонічним є синкопальні стани, які 
провокуються фізичним та/або емоційним навантажен-
ням, різким звуком, плаванням [5; 7; 22; 45; 46].

Особливості синкопальних станів при LQTS:
– виникають, як правило, на висоті психоемоцій-

ного або фізичного навантаження;
– типові провісники (раптова загальна слабкість, 

потемніння в очах, серцебиття, тяжкість за грудиною);
– швидке, без амнезії і сонливості, відновлення сві-

домості;
– відсутність змін особистості, характерних для 

хворих на епілепсію.
Клінічна класифікація LQTS ґрунтується на осо-

бливостях його перебігу. Виділяють чотири основні 
клінічні варіанти перебігу LQTS [2; 3; 25; 46]:

– синкопе + подовження інтервалу QT (38%);
– ізольоване подовження інтервалу QT (40%);
– синкопе під час відсутності подовження інтервалу 

QT (11%);
– прихована форма – «німа», латентний перебіг син-

дрому. 
Необхідно зазначити, що під час збирання анам-

незу найбільшу увагу необхідно приділяти докладній 
характеристиці синкопальних станів: вік маніфеста-
ції синкопе, фактори, що провокують синкопе, особ-
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ливості початку та закінчення нападу, самопочуття 
після відновлення свідомості. Обов’язковою частиною 
обстеження є складання сімейного анамнезу (наявність 
у родичів 1 і 2 ступеня спорідненості нападів втрати 
свідомості та/або випадків раптової смерті віком до 
40 років; подовження інтервалу QT на ЕКГ у членів 
сім’ї та/або у родичів, а також уражених членів сім’ї) 
[5; 46; 48].

Під час проведення стандартного клінічного огляду 
необхідно звернути увагу на наявність фенотипічних 
особливостей, характерних для варіантів LQTS з муль-
тисистемним ураженням. Синдактилія трапляється 
у 100% випадків при синдромі Тімоті. Для хворих із 
синдромом Джервелла-Ланге-Нільсена характерна вро-
джена нейросенсорна приглухуватість. При синдромі 
Андерсена-Тавіла виявляються такі стигми дизембріо-
генезу, як низько посаджені вушні раковини, гіпертело-
ризм, дефекти м’якого та твердого піднебіння, мікро-
гнатія, клінодактилія та синдактилія, низький ріст та 
сколіоз [2; 6; 15].

Відповідно до сучасних рекомендацій Європей-
ського товариства кардіологів (ESC, 2022) провід-
ними діагностичними критеріями LQTS є тривалість 
QTс≥480 мс на повторних ЕКГ у 12 відведеннях або 
ризик розвитку LQTS>3 балів за модіфікованою шка-
лою діагностики LQTS (табл. 2). За наявності в анам-
незі непритомності аритмогенного генезу або зупинки 
серця визначення QTс≥460 мс досить для вірогідної 
діагностики LQTS [5; 48].

В оновленнях клінічної практики Канадського кар-
діоваскулярного товариства (CCS, 2023) щодо ведення 
пацієнтів з LQTS рекомендують включати тестування 
на біговій доріжці з фізичним навантаженням (з три-
валим записом ЕКГ у період відновлення протягом 
6 хвилин у дорослих та 10 хвилин у дітей), яке може 
виявити аномальне подовження QT у період віднов-
лення, незважаючи на нормальний чи межовий QTc на 
ЕКГ спокою. Це дослідження також може допомогти 
визначити генотип LQTS за змінами патерну зубця T 
та реакцією сегмента ST на фізичне навантаження. Так, 
під час фізичного навантаження інтервал QTc зазвичай 
подовжується при LQTS 1 типу і залишається подо-

вженим протягом раннього відновлення. Тип 2 харак-
теризується подовженим значенням QTc на ранній 
стадії навантаження та пізнього відновлення, але може 
бути нормальним на піку навантаження та на ранньому 
відновленні. При LQTS 3 типу інтервал QT зазвичай 
істотно не змінюється під час навантаження, і жодної 
конкретної закономірності не було встановлено в інших 
рідкісних генотипах LQTS [48].

Слід зазначити, що ESC (2022) вважає, що для діа-
гностики LQTS може бути корисним проведення орто-
кліностатичної проби [5], але в рекомендаціях CCS 
(2023) відзначено, що тест ЕКГ стоячи не показав 
достатньої діагностичної цінності у дітей та підлітків 
[5]. У цьому віковому періоді найбільш значущими 
є дані ЕКГ, особливо в перші 4 хвилини відновлення 
після фізичного навантаження [5].

Зважаючи на те, що подовження інтервалу QT може 
бути непостійним, тому добове холтерівське монітору-
вання ЕКГ є досить інформативним методом, особливо 
при LQTS 2 та 3 типів. Це пояснюється тим, що у паці-
єнтів з такими варіантами LQTS більш виражене подо-
вження інтервалу QT спостерігається у нічний час або 
під час проведення провокаційних тестів [15; 43].

Провокаційні тести з використанням деяких лікар-
ських препаратів можуть допомогти вирізнити LQTS 
серед інших варіантів каналопатій, але не рекоменду-
ється рутинне проведення провокаційної проби з вве-
денням адреналіну [43; 47; 48].

З метою уточнення характеру змін структур та функ-
цій серця всім дітям з підозрою на LQTS обов’язково 
показано проведення допплерехокардіографії.

У хворих з LQTS не рекомендується інвазивне елек-
трофізіологічне обстеження серця [5].

Дуже важливим для діагностики самого LQTS 
та його варіантів має медико-генетичне тестування.  
Пацієнтам з уже встановленим діагнозом LQTS реко-
мендується проходити генетичне тестування та отри-
мати консультацію у спеціалізованому медико-генетич-
ному центрі для призначення генотип-специфічного 
лікування та виявлення родичів, що входять до групи 
ризику виникнення шлуночкової тахікардії та розвитку 
РСС [3; 5; 24; 48].

Таблиця 2
Модифікована діагностична шкала LQTS (ESC, 2022) 

Критерій Бали

ЕКГ

QTc

≥480 мс 3,5
= 460–479 мс 2

= 450–459 мс (у чоловіків) 1
≥480 мс протягом 4-ої хвилини відновлення після тесту  

з фізичним навантаженням 1

Зареєстрована тахікардія типу «пірует» (Torsade de pointes) 2
Альтернація хвилі T 1

Наявність зазублин на хвилі Т у ІІІ відведенні 1
Низький пульс для віку 0,5

Клінічні прояви Синкопе зі стресом 2
без стресу 1

Сімейний анамнез Член(и) родини з визначеним LQTS 1
Раптова смерть у сім’ї хворого у віці <30 років 0,5

Генетичні знахідки Патогенна мутація 3,5
Примітка: діагноз LQTS встановлюється за кількості балів більше 3.
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Також під час обстеження пацієнта з LQTS необ-
хідно проводити лабораторні дослідження крові з оцін-
кою електролітного складу, визначенням активності 
кардіоспецифічних ферментів та маркерів запалення, 
включаючи дослідження титру антитіл до структур 
серця, гормонального профілю щитоподібної залози 
для виключення вторинних станів, що призводять до 
шлуночкових тахіаритмій.

Лікування LQTS включає міждисциплінарний під-
хід, який повинен бути спрямований на зниження ризику 
розвитку небезпечних для життя аритмій та РСС. Осно-
вні принципи лікування LQTS: корекція способу життя, 
психологічна підтримка, медикаментозна та немедика-
ментозна профілактика РСС; невідкладна терапія шлу-
ночкової тахікардії типу «пірует» [3; 5; 43; 45; 48].

Насамперед усім хворим рекомендовано виключити 
прийом препаратів, що подовжують інтервал QT. Необ-
хідно відмовитись від екстремальних фізичних наван-
тажень та мінімізувати генотип-специфічні тригери, 
попереджувати дизелектролітні порушення. Заняття 
професійним спортом протипоказані хворим із синко-
пальною формою LQTS та хворим із групи високого 
ризику; за відсутності клінічних проявів та генетично 
підтвердженого LQTS рішення приймається лікар-
ською комісією в індивідуальному порядку [5; 43; 48].

Основу медикаментозної терапії LQTS становлять 
β-адреноблокатори [3; 5; 15; 48; 49; 50]. Перевага нада-
ється таким неселективним β-адреноблокаторам, як надо-
лол (1,0–1,5 мг/кг/добу в 1–2 прийоми) та пропранолол 
(1,0–4,0 мг/кг/добу в 3–4 прийоми), тому що вони забез-
печують більшу ефективність у попередженні аритмоген-
ного ризику, ніж селективні β1-адреноблокатори – мето-
пролол та атенолол [3; 5; 11; 48]. Визначено, що надалол 
та пропранолол найбільш ефективні при LQTS 1 та 2 типів  
[43; 49]. Їм надається перевага у хворих із середнім та висо-
ким аритмогенним ризиком. Хворим з низьким ризиком 
розвитку життєво-загрожуючої аритмії можна призначати 
бісопролол [48]. Що стосується призначення метопрололу 
та атенололу, то останніми роками ці β-адреноблокатори 
обмежуються хворим на LQTS, оскільки їх застосування 
супроводжується високим ризиком рецидиву подовження 
інтервалу QT із загрозою розвитку аритмій [11]. 

На додаток до β-адреноблокаторів хворим з під-
твердженим LQTS 3 типу та QTc>500 мс, у яких після 
лікарської проби QTc зменшується більш ніж на  
40 мс, рекомендується призначення блокатора натріє-
вих каналів мексилетину (2,0–5,0 мг/кг у 3 прийоми) 
[5; 48; 51]. Також у деяких варіантах LQTS у під-
літків можливе призначення флекоїніду, який діє за 
рахунок пригнічення дії швидких натрієвих каналів  
[5; 43; 48; 52]. Антиаритмічна терапія призначається 
довічно з корекцією дози препарату залежно від збіль-
шення ваги пацієнта. Також необхідно підтримувати 
концентрацію калію, магнію та кальцію у сироватці 
крові в межах норми [5; 43; 48].

У разі недостатньої ефективності медикаментоз-
ної терапії хворим з LQTS показані хірургічні методи 
лікування – лівостороння симпатична денервація 
серця (ЛСДС) та імплантація кардіовертера-дефібри-
лятора (ІКД) [3; 5; 43; 48]. Відповідно до рекоменда-
цій Канадського товариства кардіологів (2023) такі 

методи лікування у дітей, як правило, використову-
ються рідко [48].

ЛСДС рекомендована особливо молодим пацієнтам, 
у яких рецидиви шлуночкової тахікардії зберігаються, 
незважаючи на прийом максимально допустимої дози 
β-адреноблокаторiв. Також ЛСДС виконується як ще 
один крок перед розглядом необхідності встановлення 
ІКД або за наявності протипоказань до ІКД чи відмови 
від нього [5; 53; 54]. Визначено, що антифібриляторні 
ефекти ЛСДС, такі як ослаблення симпатичного лока-
лізованого розряду і підвищення порога фібриляції 
шлуночків, значно знижують серцеві події приблизно 
на 90% після процедури. Це робить ЛСДС цінним варі-
антом для лікування пацієнтів з LQTS, особливо у дітей 
або у випадках проривних синкопе при LQTS 2 та  
3 типів, де спостерігається висока сприйнятливість до 
симпатичних сплесків [5; 43].

Відповідно до рекомендацій ESC (2022) встанов-
лення ІКД належить до показань ІІ класу для хворих 
з LQTS з урахуванням можливих ускладнень та психосо-
ціального впливу на якість життя пацієнта [5; 43]. Хворі, 
які мають високий ризик LQTS, та ті, у кого була зупинка 
серця з успішним відновленням серцевої діяльності або 
множинні аритмогенні синкопальні епізоди на тлі при-
йому β-адреноблокаторів, повинні проходити агресивне 
лікування з імплантацією кардіовертера-дефібрилятора 
[5; 43; 55; 56]. Встановлення ІКД є важливим у тера-
пії пацієнтів з підтвердженим LQTS 3 типу, який часто 
демонструє зниження чутливості до β-адреноблокаторів 
та аритмогенними рецидивами під час сну [43].

Пацієнти з LQTS потребують постійного спосте-
реження у спеціалізованих аритмологічних центрах 
[5; 48]. Частота відвідувань залежить від віку хворого 
і тяжкості захворювання. При синкопальній формі 
LQTS контроль ефективності терапії і моніторинг фак-
торів ризику РСС проводиться 1 раз на 1–6 місяців.  
За відсутності синкопе моніторинг факторів ризику 
проводиться не рідше 1 разу на рік. В пубертатному 
періоді – 1 раз на 6 місяців.

Хворим з ІКД контроль системи проводиться не 
рідше 1 разу на 6 місяців; а також щоразу у разі спра-
цьовування пристрою або рецидиву синкопе. У разі 
планового контролю системи ІКД попередньо про-
водяться ЕКГ, холтерівське моніторування серцевого 
ритму, ДЕхоКГ, рентгенографія органів грудної клітки 
у прямій і лівій бічній проєкціях.

Питання про вакцинацію вирішується в індивіду-
альному порядку залежно від клінічного стану дитини, 
ефективності медикаментозного контролю аритмії, 
а також з урахуванням раніше виявлених провокуючих 
чинників (зв’язок маніфестації аритмії з вакцинацією, 
інфекційним захворюванням).

Дітям із синкопальною формою LQTS вакцинація 
проводиться за індивідуальним графіком. За відсутності 
синкопе вакцинація проводиться в декретовані терміни.

Для ілюстрації вище зазначених положень наводимо 
КЛІНІЧНИЙ ВИПАДОК власного спостереження та 
ведення дитини з LQTS.

Дитина Д., 13 років, надійшла до відділення інтен-
сивної терапії обласної клінічної дитячої лікарні з жит-
тєзагрозливим порушенням серцевого ритму. 
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З анамнезу захворювання відомо, що у хворої під 
час занять у школі була втрата свідомості, яка супрово-
джувалась ціанозом шкіри та носо-губного трикутника, 
мимовільним сечовипусканням.

З анамнезу життя з’ясовано, що дитина від 2 вагіт- 
ності, яка перебігала на тлі загрози переривання  
з 12 тижнів. Пологи 2, самостійні, вага під час наро-
дження 2600 г. Зростала та розвивалась відповідно до 
віку. Серед перенесених захворювань: ГРВІ, вітряна 
віспа, пневмонія, пієлонефрит. Оперативних втручань 
не було. Алергічний анамнез не обтяжений. Під час 
бесіди з матір’ю було з’ясовано, що в молодших класах 
при обстеженні на ЕКГ – ознаки подовженого інтервалу 
QT, але повного обстеження дитині проведено не було. 
Мати – 41 рік, перенесла ішемічний інсульт у 2016 р., 
батько – 41 рік, здоровий.

Дитина надійшла до лікарні в тяжкому стані, що зумов-
лено порушенням серцевого ритму, АТ 60/20 мм рт.ст.,  
SpO2 – 92%, на ЕКГ поліморфна шлуночкова тахікардія. 
Не лихоманила. Катаральних явищ не було. Стан свідо-
мості – приглушення, оцінка за шкалою ком Глазго 12 
балів. Очі відкриває, зіниці діаметром 3 мм, OD=OS, 
фотореакції збережені, мляві, симетричні, погляд 
короткочасно фіксує. Корнеальні та рогівкові рефлекси 
збережені. Тонус м’язів знижений, рухи в кінцівках 
збережені, D=S. Судом не спостерігалося. Менінге-
альні знаки негативні. Грубої вогнищевої неврологіч-
ної симптоматики не виявлено.

Дівчинка правильної тілобудови, високоросла (вага 
58 кг, зріст 175 см, ІМТ = 19,3 кг/м2). Шкірні покриви 
блідо-рожеві, без висипу. Видимі слизові рожеві, вологі, 
губи рожеві. Перфузія нігтьових лож задовільна. Дис-

тальні відділи кінцівок теплі на дотик. Периферій-
них набряків немає. Дихання самостійне, ритмічне,  
ЧД 18 за хвилину. Аускультативно у легенях дихання 
везикулярне, проводилося у всі відділи, помірно посла-
блене в базальних відділах, хрипи не вислуховувались. 
Перкуторно над легенями ясний легеневий звук. Тони 
серця приглушені, аритмічні, короткий систолічний 
шум над верхівкою, ЧСС 86 ударів на хвилину. Арте-
ріальна гіпотензія. 

Живіт м’який, доступний пальпації у всіх відділах. 
Печінка та селезінка не збільшені. Фізіологічні від-
правлення не порушені. 

Під час ЕКГ-обстеження у хворої виявлено пору-
шення серцевого ритму – поліморфна шлуночкова тахі-
кардія типу «пірует». Черговим лікарем введено корда-
рон 5 мг/кг в/в струйно. На ЕКГ на тлі короткотривалих 
епізодів синусового ритму зареєстровано подовжений 
інтервал QTс до 690 мс та поліморфну шлуночкову 
тахікардію типу «пірует» (рис. 1 А, Б). 

Кордарон відмінено. Відповідно до рекомендацій 
Європейського товариства кардіологів (2022) внутріш-
ньовенно введено лідокаїн у сумарній дозі 3,5 мг/кг. 
Знову стійкого ефекту досягнуто не було, призначено 
β-блокатор анаприлін у дозі по 20 мг 3 рази на добу 
внутрішньо. Стан дитини стабілізовано, напад шлу-
ночкової тахікардії купійовано, на ЕКГ зареєстрована 
парасистолічна шлуночкова бігеменія, синдром подо-
вженого інтервалу QT (рис. 2 А, Б).

Надалі протягом доби повторно були зареєстро-
вані напади шлуночкової тахікардії типу «пірует». 
Дитину переведено до кардіохірургічного відділення 
ДУ «Інститут загальної та невідкладної хірургії імені 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

           

 

Рис. 1. а, б – веретеноподібна поліморфна шлуночкова тахікардія типу «пірует»
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В.Т. Зайцева НАМН України» (м. Харків) для вирі-
шення питання імплантації кардіовертера-дефібриля-
тора, про що отримано згоду батьків дитини. 

Діагноз на момент переводу: синдром подовженого 
інтервалу QT. Поліморфна шлуночкова тахікардія. 
Синкопе. Субаортальна аномальна хорда лівого 
шлуночка. Органічне ураження ЦНС, синдром веге-
тативної дисфункції.

За час спостереження дитина була обстежена. 
Клінічний аналіз крові: дефіцитна анемія легкого 

ступеня. 
Клінічний аналіз сечі: без патології.
Біохімічні показники: загальний білок, протеїно-

грама, цукор крові, тропонін Т, креатинін та сечовина 
крові, білірубін загальний і фракції, трансамінази, 
тімолова проба, альфа-амілаза крові, лактатдегідроге-
наза, креатинфосфокіназа, лужна фосфатаза, ліпідний 
спектр крові – в межах норми. 

Рентгенографія органів грудної порожнини: 
легені без патологічних змін. Серце мітральної конфі-
гурації, талія згладжена за рахунок ІІІ дуги, КТІ=39,7%, 
кардіо-діафрагмальні кути: гострий праворуч, прямий 
ліворуч.

ЕКГ: неодноразово були зареєстровані порушення 
серцевого ритму (поліморфна шлуночкова тахікардія 
типу «пірует»; парасистолічна шлуночкова бігеменія, 
синдром подовженого інтервалу QT).

ДЕхоКГ: субаортальна аномальна хорда лівого 
шлуночка. Зниження скоротливої здатності лівого шлу-
ночка (ФВ=49%) на тлі шлуночкової тахікардії. Пору-
шення діастолічної функції лівого шлуночка.

УЗД органів черевної порожнини та нирок: 
помірне збільшення печінки до 2,5 см нижче краю 
реберної дуги, структура однорідна, ехогенність не під-
вищена; помірна деформація ЧМС, сольова інкрустація 
мисок нирок.

ЕЕГ: ознаки зниження функціональної активності 
кори головного мозку. Плоский тип ЕЕГ. Нижньоство-
лова дисфункція.

ЕхоЕГ: ознаки лікворної гіпертензії І ступеня. 
Доплерографія судин голови та шиї: отримані 

добрі ультразвукові сигнали з передньої, середньої 
та задньої мозкових артерій з обох боків, основної та 
інтракраніальних ділянок хребтових артерій. Сполучні 
артерії Вілізієва кола функціонують задовільно. Кро-
вонаповнення в загальній, внутрішній та зовнішній 
сонних артеріях нерівномірне, спектр кровоплину зна-
чно змінений.

МРТ головного мозку: на серії отриманих томо-
грам головного мозку вогнищевої патології та інтракра-
ніальних патологічних об’ємних утворень не виявлено. 
Бокові шлуночки трохи асиметричні (S>D), розміри 
в межах норми, 3 та 4 шлуночки не змінені. Серединні 
структури не зміщені. Трохи розширені конвекситальні 
субарахноїдальні простори на тлі початкових гіпотро-
фічних змін відділів обох гемісфер головного мозку. 
Гіпофіз та гіпоталамічна зона не змінені. 

Консультація нейрохірурга та отоларинголога: 
патології не виявлено.

Консультація невропатолога: органічне ураження 
ЦНС, синдром вегетативної дисфункції.

Консультація кардіохірурга-аритмолога: син-
дром подовженого інтервалу QT, поліморфна шлуноч-
кова тахікардія. Синкопе. Дитині показано оперативне 
лікування – імплантація кардіовертера-дефібрилятора.

В умовах кардіохірургічного відділення ДУ «Інсти-
тут загальної та невідкладної хірургії імені В.Т. Зайцева 
НАМН України» хворій проведена імплантація карді-
овертера-дефібрилятора. Післяопераційний період без 
особливостей. На 5-ту добу стан пацієнтки з помітним 
поліпшенням. Параметри гемодинаміки оптимальні. 
Симптомів серцевої недостатності не виявлено. На ЕКГ: 

Рис. 2. а, б. Парасистолічна шлуночкова бігеменія, LQTS
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скорочення інтервалу QT, шлуночкові аритмії не реци-
дивують. Робота ІКД стабільна у заданому режимі. Реко-
мендовано приймати беталок ЗОК (метопролол) 25 мг 
1 раз на добу зранку із контролем ЧСС, АТ безстроково 
під наглядом кардіолога. Контроль ЕКГ та стану імп-
лантованого кардіовертера-дефібрилятора 2 рази на рік. 
Протипоказано наражати ІКД впливу електромагнітного 
поля, у разі виконання хірургічних операцій користува-
тись біполярним коагулятором. Спостереження сімей-
ного лікаря, кардіолога, помірна фізична активність.

Натепер стан дитини стабільний; перебуває поза 
межами України.

Особливістю цього клінічного випадку є те, що 
у дитини мав місце вроджений LQTS, про який вказу-
вали попередні ЕКГ-дослідження, але дитина не була 
обстежена в повному обсязі і, відповідно, не призна-
чалось адекватне профілактичне лікування. Клінічним 
проявом стало синкопе у віці 13 років, що типово для 
такого віку. Також дитина жіночої статі, що частіше тра-
пляється починаючи з підліткового періоду. Синкопе 

на тлі LQTS було викликано розвитком поліморфної 
шлуночкової тахікардії типу «пірует», яка є предикто-
ром РСС. Купіювати напад вдалося на тлі призначення 
бета-блокаторів. З огляду на те, що у дитини вже розви-
нулося синкопе внаслідок поліморфної тахікардії типу 
torsades de pointes як маркер можливого розвитку РСС, 
то тактика ведення такої хворої потребувала встанов-
лення ІКД з пожиттєвим прийомом бета-блокаторів та 
спостереження кардіолога та кардіохірурга.

Висновки
Таким чином, у роботі наведені основні положення, 

що стосуються сучасних знань про синдром подо-
вженого інтервалу QT, основні клінічні прояви, діа-
гностичні критерії та тактику лікування дітей з LQTS. 
Також надано приклад власного клінічного спостере-
ження підлітка з вродженим LQTS. Вищевказані дані 
розширять знання педіатрів, сімейних лікарів та дитя-
чих кардіологів про синдром подовженого інтервалу 
QT як предиктора фатальних порушень ритму серця 
у дітей та дозволять своєчасно попереджувати розви-
ток раптової серцевої смерті в дитячому віці.
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