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Синдром подовженого інтервалу QT (LQTS) є рід-
кісною, клінічно значущою патологією, асоційованою 
з раптовою серцевою смертю. При дослідженні гене-
тичного матеріалу померлих немовлят із діагнозом 
«синдром раптової малюкової смерті» маркери LQTS 
були виявлені у 50% випадків [1].

Одним із прогностичних критеріїв перебігу хво-
роби є вік на момент маніфестації клінічних проявів. 
Наявність епізодів поліморфної тахікардії з синко-
пальними станами у дітей до 1 року є прогностично 
несприятливим фактором [2]. Зважаючи на велику 
небезпеку для життя була виділена окрема нозологія 
– злоякісний перинатальний синдром подовженого 
інтервалу QT [3].

Результати лікування даної групи пацієнтів зали-
шаються задовільними, проте оптимальна тактика не 
визначена [3]. Одним із підходів, описаних у сучасній 
літературі, є застосування високих доз β-блокаторів у 
поєднанні з імплантацією постійного електрокардіос-
тимулятора (ЕКС) [4, 5]. Результати такого лікування 
досить обнадійливі, але такий підхід не описаний як 
стандартна тактика для дітей віком до 1 року.

З огляду на рідкість даної патології і важкість пере-
бігу, накопичення досвіду успішного ведення хворих зі 
злоякісним перинатальним синдромом подовженого 
інтервалу QT є актуальним питанням.

Мета роботи – представити клінічний випадок 
успішного лікування пацієнтки з перинатальним 
синдромом подовженого інтервалу QT із застосу-
ванням епікардіальної електрокардіостимуляції та 
β-блокаторів.

Матеріали та методи. У дівчинки віком 1 міс. на фо-
ні психоемоційного збудження розвинувся синкопаль-
ний стан із подальшим кардіореспіраторним арестом. 

Перша медична допомога була надана бригадою каре-
ти швидкої медичної допомоги, що після приїзду кон-
статувала клінічну смерть і розпочала серцево-легене-
ву реанімацію. В подальшому пацієнтка доставлена у 
ДКЛ № 2 міста Києва, звідки переведена у відділення 
реанімації ДУ «НПМЦДКК МОЗ України» з діагнозом 
«шлуночкова тахікардія, стан після серцево-легеневої 
реанімації».

На момент госпіталізації хвора була у важко-
му стані, на апараті штучної вентиляції легень. При 
об’єктивному огляді шкірні покриви сіро-ціанотичні, 
SaO2 20%, ЧСС 80 уд./хв. За даними ЕхоКГ, фракція 
викиду лівого шлуночка становила 10%. На ЕКГ ви-
явлена функціональна блокада атріовентрикулярно-
го (АВ) проведення 2:1, 3:1 (рис. 1). При найменших 
проявах активності відмічалися епізоди поліморфної 
шлуночкової тахікардії з переходом у фібриляцію шлу-
ночків. Коригований інтервал QT складав 600 мсек, на 
підставі чого виставлено діагноз «синдром вродженого 
подовженого інтервалу QT» (рис. 2).

З метою усунення додаткової адренергічної сти-
муляції серця була поглиблена седація пацієнтки. В 
якості патогенетичного лікування було призначено 
метопролол у дозі 2 мг/кг на добу з подальшим посту-
повим збільшенням дози протягом 16 діб до 8 мг/кг на 
добу. Доза збільшувалася поступово, із кроком в 2 мг/
кг на добу кожні 4–6 днів залежно від стану дитини. 
З огляду на нестабільну гемодинаміку, схильність до 
гіпотензії, брадикардію (60–80 уд./хв.), зумовлену 
функціональною блокадою АВ-проведення, і необ-
хідність призначати максимальні дози β-блокаторів, 
на другу добу прийнято рішення нав’язати тимчасову 
двокамерну епікардіальну ЕКС через серединну стер-
нотомію.
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Застосована лікувальна тактика дозволила стабілі-
зувати стан пацієнтки. Відмічалася значна позитивна 
динаміка, у зв’язку з чим через 9 діб після застосування 
тимчасового ЕКС прийнято рішення імплантувати по-
стійний епікардіальний двокамерний ЕКС. Це дозво-
лило поступово збільшити добову дозу метопрололу до 
8 мг/кг на добу.

Хвора була виписана зі стаціонару у доброму стані 
через 31 день після госпіталізації, без ознак невроло-
гічного дефіциту і з повним відновленням скоротливої 
функції лівого шлуночка.

Наступний контрольний огляд пацієнтки прово-
дився через 1 міс. та через 6 міс. з моменту виписки.

Результати та обговорення. Протягом 6 місяців стан 
дитини залишався стабільним, жодного епізоду шлу-
ночкової тахікардії або синкопе зареєстровано не було. 
При перевірці роботи ЕКС спостерігався переважно 
синусовий ритм із короткими періодами стимуляції у 
режимі DDD. Фізичний і психомоторний розвиток ди-
тини відповідав віковим нормам.

Застосування терапії максимальними дозами 
β-блокаторів у поєднанні з епікардіальною двока-
мерною ЕКС було ключовою терапією, що сприяла 
успішному лікуванню даної хворої. Незважаючи на 
те, що метопролол значно поступається в терапев-
тичній ефективності нодалолу і пропранололу в даній 
групі пацієнтів [6], вибір препарату був зумовлений 
коротким часом дії, а отже, більш контрольованим 
впливом, що вкрай важливо в умовах нестабільної ге-
модинаміки.

Іншим фактором, що сприяв виживанню пацієнт-
ки, була своєчасно надана перша медична допомога з 
подальшим транспортуванням у спеціалізовану клі-
ніку. Тому для покращення виживаності пацієнтів да-
ної групи цілком виправдане скринінгове проведення 
ЕКГ-дослідження всім новонародженим з метою своє-
часного виявлення групи ризику.

В сім’ях, де було виявлено дітей із безсимптомним 
подовженням інтервалу QT, доцільно провести на-
вчання батьків і родичів основам серцево-легеневої 
реанімації у випадку маніфестації хвороби, що могло 
б збільшити вірогідність своєчасного надання першої 
медичної допомоги. 

Висновки. Епікардіальна ЕКС та призначення ви-
соких доз β-блокаторів є ефективним методом ліку-
вання у пацієнтів до року з функціональною блокадою 
АВ-проведення та нестабільною гемодинамікою.

Для підвищення шансів виживаності пацієнтів із 
вродженим LQTS доцільним є своєчасне виявлення 
групи ризику. Батькам і родичам дітей із групи ризику 
слід пройти навчання поводженню в ситуації прояву 
симптомів  хвороби.
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Рис. 1. Функціональна блокада АВ-проведення 2:1, 3:1 Рис. 2. Синдром вродженого подовженого інтервалу QT
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Successful treatment of a patient aged 1 month with long qT syndrome  
and multiple episodes of ventricular fibrillation
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Long QT syndrome (LQTS) is a rare condition associated with sudden cardiac death. Accumulation of experience of the 
successful management of patients under the age of 1 year old with LQTS is a relevant issue. Objective. To analyse the com-
plex case of treatment of a patient with LQTS. Materials and methods. Treatment of a symptomatic patient aged 1 month 
with LQTS was performed. Results and discussion. We have a successful experience of epicardial pacing in combination with 
β-blockers. Conclusion. Prescription of β-blocker maximal doses and epicardial pacing is the efficient treatment method in 
patients under 1 year of age with LQTS and unstable hemodynamics.
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