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ЗМІСТ 

Склад мультидисциплінарної робочої групи з опрацювання клінічної 

настанови 

 

СПИСОК СКОРОЧЕНЬ   

ПЕРЕДМОВА РОБОЧОЇ ГРУПИ З АДАПТАЦІЇ КЛІНІЧНОЇ 

НАСТАНОВИ 

 

1. Вступ (Преамбула)   

2. Епідеміологія  

2.1. Передчасні шлуночкові комплекси  

2.2. Прискорений ідіовентрикулярний ритм  

2.3. Мономорфні шлуночкові тахікардії  

3. Визначення   

3.1. Підвиди шлуночкових аритмій:   

3.2. Раптова серцева смерть                         

3.3. Синкопе  

3.4. Спеціалізовані центри           

3.5. Генетика   

4. Епідеміологія раптової серцевої смерті, поінформованість населення та 

стратифікація ризику 

 

4.1. Поширеність раптової серцевої смерті  

4.2. Причини раптової серцевої смерті в різних вікових групах  

4.3. Прогнозування популяційного та індивідуального ризику  

4.4. Калькулятори ризику раптової серцевої смерті та огляд методології  

4.5. Обізнаність та втручання: громадська підтримка життя та доступ до 

автоматичних зовнішніх дефібриляторів 
 

5. Оцінка та лікування. Загальні аспекти  

5.1. Діагностичні засоби  

5.1.1. Збір анамнезу та фізикальне обстеження  

5.1.2. Лабораторні дослідження  

5.1.3. Неінвазивні та інвазивні тести  

5.1.3.1. Електрокардіограма та амбулаторне електрокардіографічне 

моніторування 
 

5.1.3.2. Усереднена по сигналу електрокардіограма  

5.1.3.3. Тести з фізичним навантаженням  

5.1.3.4. Візуалізація  

5.1.3.5. Провокаційні діагностичні тести  

5.1.3.6. Електрофізіологічне дослідження  

5.1.4. Генетичне тестування  
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5.2. Діагностична оцінка при першому зверненні зі шлуночковою аритмією 

у пацієнтів без відомого захворювання серця 
 

5.2.1. Сценарій 1: Випадкове виявлення нестійкої шлуночкової тахікардії  

5.2.2. Сценарій 2: Перші прояви стійкої мономорфної шлуночкової 

тахікардії 
 

5.2.3. Сценарій 3: Особа, яка пережила раптову зупинку серця  

5.2.4. Сценарій 4: Раптова смерть (РС) пацієнта  

5.2.5. Сценарій 5: Родичі померлих із синдромом раптової аритмічної  

смерті 
 

6. Терапія шлуночкових аритмій. Загальні аспекти. Загальні рекомендації.  

6.1. Шлуночкова ектопія/тахікардія в дитинстві  

6.1. Невідкладне лікування  

6.1.1. Лікування причин, що викликали аритмію  

6.1.2. Невідкладне лікування стійкої мономорфної шлуночкової тахікардії  

6.1.3. Лікування електричного шторму та невпинної шлуночкової тахікардії  

6.2. Довгострокове ведення пацієнтів  

6.2.1. Фармакотерапія  

6.2.2. Лікування за допомогою пристроїв  

6.2.2.1. Імплантований кардіовертер-дефібрилятор (ІКД або ICD)  

6.2.2.2. Додаткова серцева ресинхронізаційна терапія  

6.2.2.3. Носимий кардіовертер-дефібрилятор  

6.2.3. Окремі аспекти використання пристроїв  

6.2.3.1. Оптимізація програмування пристроїв  

6.2.3.2.Супутнє лікування для уникнення неадекватної терапії ІКД  

6.2.3.3.Психосоціальний вплив терапії ІКД  

6.2.3.4. Пацієнти з лівошлуночковими допоміжними пристроями  

6.2.3.5.Ускладнення, пов’язані з пристроями  

6.2.3.6. Питання, що стосуються закінчення життя  

6.2.4. Інтервенційна терапія  

6.2.4.1.Катетерна абляція  

6.2.4.1.1 Пацієнти зі структурною патологією серця  

6.2.4.1.2 Пацієнти без явної структурної патології серця  

6.2.4.1.3. Автономна модуляція  

7. Діагностична оцінка, лікування та стратифікація ризику відповідно до 

клінічної картини та наявного (імовірного) захворювання 
 

7.1.2. Ідіопатичні передчасні шлуночкові комплекси/шлуночкова тахікардія 

та кардіоміопатія, індукована передчасними шлуночковими комплексами 
 

7.1.2.1. Ідіопатичні передчасні шлуночкові комплекси/шлуночкова 

тахікардія 
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7.1.2.2. Кардіоміопатія, викликана/загострена передчасним шлуночковим 

комплексом 
 

7.2 Первинні електричні захворювання  

7.2.1 Ідіопатична фібриляція шлуночків  

7.2.2 Синдром подовженого інтервалу QT (LQTS)  

7.2.3. Синдром Андерсена-Тавіла 1 типу  

7.2.4. Синдром Бругада  

7.2.5. Синдроми ранньої реполяризації  

7.2.6. Катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія  

7.2.7. Синдром вкороченого інтервала QT (SQTS)  

8. Особливі аспекти в окремих групах населення  

8.2. Трансплантація серця  

8.3. Раптова серцева смерть у спортсменів  

8.4. Синдром Вольфа-Паркінсона-Уайта  

9. Ключові повідомлення  

9.1. Загальні аспекти  

9.2. Структурні  хвороби  серця  

9.3. Первинні електричні хвороби серця  

10. Проблеми доказовості  

10.1. Загальні аспекти  

10.2. Структурні хвороби серця – загальна частина  

10.3. Ідіопатична шлуночкова екстрасистолія/шлуночкова тахікардія  

10.4. Ішемічна хвороба серця  

10.5. Кардіоміопатії  

10.6. Клапанні вади серця  

10.7. Вроджені вади серця  

10.8. Первинна електрична хвороба  
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Склад мультидисциплінарної робочої групи з опрацювання клінічної 

настанови  

Бекетова 

Галина 

Володимирівна 

професор кафедри педіатрії, дитячої неврології та медичної 

реабілітації  Національного університету охорони здоров’я 

імені П.П.Шупика, член-кореспондент НАМН України, 

експерт МОЗ України, заступник голови робочої групи;  

Куркевич Андрій 

Казимирович 

заступник генерального директора державної установи 

«Науково-практичний медичний центр дитячої кардіології 

та кардіохірургії Міністерства охорони здоров’я України», 

кардіолог дитячий, лікар з ультразвукової діагностики; 

Руденко 

Надія Миколаївна 

заступник генерального директора з наукової роботи 

кардіологічного профілю Державної установи «Науково-

практичний медичний центр дитячої кардіології та 

кардіохірургії Міністерства охорони здоров’я України», 

член-кореспондент НАМН України, завідувач кафедри 

дитячої кардіології та кардіохірургії Національного 

університету охорони здоров'я України імені П.Л.Шупика;  

Гончарь 

Маргарита 

Олександрівна 

завідувач кафедри педіатрії № 1 та неонатології 

Харківського національного медичного університету, 

професор; 

Бойченко 

Альона Дмитрівна 

доцент кафедри педіатрії № 1 та неонатології Харківського 

національного медичного університету; 

Саніна  

Ірина Олександрівна 

доцент кафедри педіатрії № 1 та неонатології Харківського 

національного медичного університету; 

Бучнєва 

Ольга Володимирівна 

завідувач відділення кардіохірургії та патології кровообігу 

Державної установи «Інститут загальної та невідкладної 

хірургії імені В.Т.Зайцева Національної академії медичних 

наук України», професор кафедри хірургії №1 Харківського 

національного медичного університету; 

Доронін  

Олександр 

Володимирович 

доцент кафедри дитячої кардіології та кардіохірургії 

Національного університету охорони здоров'я України 

імені П.Л.Шупика, лікар-хірург серцево-судинний 

відділення електрофізіології та рентгехірургічних методів 
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лікування порушень ритму серця Державної установи 

«Науково-практичний медичний центр дитячої кардіології 

та кардіохірургії Міністерства охорони здоров’я України; 

Онікієнко Олександр 

Леонідович 

доцент кафедри педіатрії № 1 та неонатології Харківського 

національного медичного університету; 

Мешкова  

Марина Сергіївна 

завідувач відділення електрофізіології та 

рентгенхірургічних методів лікування порушень ритму 

серця Державної установи «Науково-практичний медичний 

центр дитячої кардіології та кардіохірургії Міністерства 

охорони здоров’я України. 

Методичний супровід та інформаційне забезпечення 

Гуленко  

Оксана Іванівна 

заступник директора департаменту - начальник управління 

стандартизації медичної та реабілітаційної допомоги 

Департаменту стандартів у сфері охорони здоров’я 

Державного підприємства «Державний експертний центр 

Міністерства охорони здоров’я України», заступник голови 

робочої групи з методологічного супроводу; 

 

Шилкіна  

Олена Олександрівна  

начальник відділу стандартизації медичної та 

фармацевтичної допомоги управління стандартизації 

медичної та реабілітаційної допомоги Департаменту 

стандартів у сфері охорони здоров’я Державного 

підприємства «Державний експертний центр Міністерства 

охорони здоров’я України». 

 

Електронну версію документа можна завантажити з Реєстру медико-

технологічних документів зі стандартизації медичної допомоги, що розміщений на 

сайті Державного експертного центру МОЗ України 

(https://www.dec.gov.ua/mtd/home/). 

 

 

Державний експертний центр Міністерства охорони здоров’я України є членом 

https://www.dec.gov.ua/mtd/home/
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Guidelines International Network  

(Міжнародна мережа настанов)  

 

 

Рецензенти: 

Жарінов                       

Олег Йосифович 

завідувач кафедри функціональної діагностики 

Національного університету охорони здоров’я України імені 

П. Л. Шупика, д.мед.н., професор 

Кравчук                   

Борис Богданович 

завідувач відділення лікування аритмій з рентгенопераційною 

Національного інституту серцево-судинної хірургії імені 

М.М.Амосова 
 

Перегляд клінічної настанови заплановано на 2030 рік 
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СПИСОК СКОРОЧЕНЬ 

АЗД (AED) автоматичні зовнішні дефібрилятори  

АВРТ АВ re-entry тахікардія  

АДПШ (ARVC) аритмогенная дисплазія правого шлуночка 

АМР антагоніст мінералокортикоїдних рецепторів 

AAП антиаритмічні препарати 

АТС антитахікардійна стимуляція 

АПФ ангіотензинперетворюючий фермент  

БПНПГ (RBBB) блокада правої ніжки пучка Гіса 

БЛНПГ (LBBB) блокада лівої ніжки пучка Гіса 

БКК блокатор кальцієвих каналів 

БРА блокатор рецепторів ангіотензину 

ВТПШ виносний тракт правого шлуночка 

ГКС гострий коронарний синдром 

ГКМП гіпертрофічка кардіоміопатія 

ДКМП дилатаційна кардіоміопатія 

ЖЗА життєзагрозливі аритмії  

ЗОЗ заклад охорони здоров’я 

ЕКГ Електрокардіографія 

ЕхоКГ ехокардіографія  

ЕФД електрофізіологічне дослідження  

ІКД (ICD) імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

ІКАГ інвазивна коронароангіографія 

ІАПФ-І інгібітор ангіотензинперетворюючого ферменту-І 

ІХС ішемічна хвороба серця 

ІФШ ідіопатична фібриляція шлуночків 

ІШТ ідіопатична шлуночкова тахікардія 

ІХС ішемічна хвороба серця 

КПШТ (CPVT) катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія 

КМП Кардіоміопатія 

ЛШ лівий шлуночок 

МШТ мономорфна шлуночкова тахікардія  

НШТ (NSVT)  нестійка шлуночкова тахікардія  

ПЛЗС позалікарняна зупинка серця 

ПЕС програмована електрична стимуляція  

ПМК пролапс мітрального клапана 

ППГ пізнє посилення парамагнітними контрасними засобами, що 

містять гадоліній 



9 
 

ПРР паттерн ранньої реполяризації  

ПСШ передчасне скорочення шлуночків 

ПШК передчасний шлуночковий комплекс 

ПШТ поліморфна шлуночкова тахікардія  

РПЖ розширена підтримка життєдіяльності  

РКД рандомізовані контрольовані дослідження 

РЗС раптова зупинка серця 

РС раптова смерть 

РСС раптова серцева смерть 

СВТ суправентрикулярна тахікардія 

СДС симпатична денервація лівих відділів серця  

СЗС структурні захворювання серця 

СМШТ (SMVT)  стійка мономорфна шлуночкова тахікардія 

система GRADE система класифікації, оцінки, розробки та експертизи 

рекомендацій 

СН серцева недостатність 

СНЗФВ серцева недостатність зі зниженою фракцією викиду 

ARNI інгібітор неприлізину рецепторів ангіотензину 

СРАС синдром раптової аритмічної смерті 

СРДС синдром раптової дитячої смерті 

СРЛ серцево-легенева реанімація 

СРР синдром ранньої реполяризації  

СХС структурна хвороба серця 

ТВТПШ (RVOT) тахікардія вихідного тракту правого шлуночка 

ТС трансплантація серця 

ФВЛШ фракція викиду лівого шлуночка  

ФП фібриляція передсердь 

ФШ фібриляція шлуночків 

ХМЕКГ холтерівське моніторування ЕКГ 

ЧСС частота серцевих скорочень  

ША шлуночкова аритмія 

ШЕС шлуночкова екстрасистолія 

ШТ шлуночкова тахікардія  

ESC Європейське товариство кардіологів 

BrS синдром Бругада 

CRT серцева ресинхронізуюча терапія 

SGLT2 інгібітори натрій-глюкозного котранспортера 2  

LVAD допоміжний пристрій лівого шлуночка 

LVOT вихідний тракт лівого шлуночка  
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LQTS синдром подовженого інтервала QT 

SQTS синдром вкороченого інтервала QT 

NYHA функціональна класифікація Нью-Йоркської Асоціації 

Кардіологів хронічної серцевої недостатності 

СRТ серцева ресинхронізуюча терапія  

RVOT  вихідний тракт правого шлуночка 

TdP аритмія torsades de pointes 

SADS синдром раптової аритмічної смерті  

SaECG сигнал-усереднена ЕКГ 

SGLT2 натрій-глюкоза ко-транспортер 2 

WCD носимий кардіовертер-дефібрилятор 
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ПЕРЕДМОВА РОБОЧОЇ ГРУПИ З АДАПТАЦІЇ КЛІНІЧНОЇ НАСТАНОВИ 

Аритмія серцевої діяльності є порушенням утворення  / проведення серцевого 

імпульсу або того й іншого, що призводить до аномального ритму, який може бути 

аномально швидким або сповільненим для віку дитини і може виникнути у будь-який 

час. Життєзагрозливі аритмії (ЖЗА) є проблемою, що може виникати вперше і 

супроводжуватись клінічними проявами раніше невідомого серцевого захворювання. 

Порушення ритму серця можуть бути пов'язані з вродженими вадами серця, а також 

із спадковими каналопатіями. Тахікардія є найпоширенішою аритмією, що 

зустрічається у пацієнтів дитячого віку.  

Випадково виявлена аритмія при рутинному кардіологічному обстеженні 

(наприклад, при несерцевих захворюваннях, обстеженні перед початком занять 

спортом) та/або у випадку моніторингу перед індукцією анестезії/седативних засобів 

при позасерцевих процедурах потребують повного кардіологічного обстеження 

дитини. Нещодавня непритомність, підозріла на серцеве походження, є симптомом 

високого ризику і може вимагати госпіталізації.  

Частота порушень ритму серця у дітей досі невідома. Клінічна картина 

залежить від віку та типу аритмії. Своєчасна діагностика життєзагрозливих 

тахіаритмій вкрай важлива, оскільки дилатація та дисфункція лівого шлуночка, 

зазвичай, оборотні після початку відповідного лікування для досягнення синусового 

ритму або (за неможливості його досягнення) контролю частоти серцевих скорочень 

(ЧСС). Нерегулярний серцевий ритм у дитини є поширеною проблемою, що має 

різноманітну етіологію, від нормальних доброякісних варіантів до злоякісних 

аритмій. Важливо визначити основну причину нерегулярного ритму, оскільки це 

може бути загрозливим або навіть небезпечним для життя станом.  

Призначення антиаритмічних препаратів потребує веріфікованого діагнозу з 

електрокардіографічно (ЕКГ) задокументованою аритмією. У випадку виникнення 

порушення ритму серця у дитини слід враховувати співвідношення ризику та користі 

медикаментозної терапії. У зв’язку з викладеним вище, необхідність вирішення 

проблеми виокремлення життєзагрозливих тахіаритмій у дитячій популяції, їх 

своєчасної діагностики, ведення та ефективного лікування залишається вкрай 

актуальною.   

Нове розуміння епідеміології ЖЗА, генетичних аспектів захворювання, 

розширення можливостей візуалізації, досягнення в терапевтичних стратегіях у 

сукупності з клінічними даними надають додаткові інструменти для стратифікації 

ризику розвитку життєзагрозливих порушень ритму та обумовлюють необхідність 

створення даної КН.  

Розробка та впровадження сучасних медико-технологічних документів на 

засадах доказової медицини є необхідним підґрунтями для застосування у сфері 

охорони здоров’я медичних технологій з науково доведеною ефективністю. Клінічна 
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настанова – це рекомендаційний документ з найкращої медичної практики, 

заснованої на доказах ефективності, в першу чергу для практикуючих лікарів.  

Дана КН за своєю формою, структурою та методичними підходами щодо 

використання вимог доказової медицини адаптована відповідно до наказу 

Міністерства охорони здоров’я України від 28 вересня 2012 року № 751 «Про 

створення та впровадження медико-технологічних документів зі стандартизації 

медичної допомоги в системі Міністерства охорони здоров’я України», 

зареєстрованого в Міністерстві юстиції України 29 листопада 2012 року за 

№ 2001/22313. 

Цілями цієї Настанови є: забезпечення стратегії раннього виявлення порушень 

ритму серця у дітей; поліпшення діагностичної точності, результатів лікування та 

якості життя дітей з життєзагрозливими тахіаритміями. 

Дана КН призначена для надання допомоги кожній лікувальній установі 

створити свою власну політику проведення і програму реалізації діагностики 

життєзагрозливих аритмій у дітей. Ці методики і процедури повинні бути чіткими, 

повними і заснованими на фактичних даних. 

Запропонована КН не повинна розцінюватись, як стандарт медичного лікування. 

Дотримання положень даної настанови не є гарантією успішного лікування у кожному 

конкретному клінічному випадку, її не можна розглядати, як посібник, що включає усі 

необхідні остаточні методи лікування або, навпаки, виключає інші. Остаточне рішення 

стосовно вибору конкретної клінічної процедури або плану лікування повинен 

приймати лікар з урахуванням клінічного стану пацієнта та можливостей для 

проведення заходів діагностики і лікування у конкретному ЗОЗ. КН «Життєзагрозливі 

тахіаритмії у дітей» має на меті надання допомоги практикуючому лікарю та 

представникам пацієнта в прийнятті раціонального рішення у різних клінічних 

ситуаціях, є інформаційною підтримкою для підвищення якості медичної допомоги на 

основі доказів ефективності застосування певних медичних технологій, ліків та 

організаційних ресурсів медичної допомоги. 

Дана КН створена з урахуванням найкращої практики лікування серцевих 

аритмій на основі оригінальних документів: 1) 2022 ESC Guidelines for the management 

of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death. 

Developed by the task force for the management of patients with ventricular arrhythmias 

and the prevention of sudden cardiac death of the European Society of Cardiology (ESC). 

Endorsed by the Association for European Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC) 

(2022); 2) 2014 PACES/HRS Expert Consensus Statement on the Evaluation and 

Management of Ventricular Arrhythmias in the Child with a Structurally Normal Heart. 

За рішенням мультидисциплінарної робочої групи в даній Настанові не 

наведено переклад окремих розділів у зв’язку з тим, що надана інформації не може 

бути імплементованою для пацієнтів дитячого віку. З повним текстом Guidelines for 

the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden 
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cardiac death. Developed by the task force for the management of patients with ventricular 

arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death of the European Society of 

Cardiology (ESC). Endorsed by the Association for European Paediatric and Congenital 

Cardiology (AEPC) (2022) можна ознайомитися за посиланням 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633  

Клінічна настанова представляє сучасні підходи до діагностики та лікування 

життєзагрозливих аритмій у дітей, починаючи з періоду новонародженості та в 

подальшому з розвитком можливих коротко- і довгострокових несприятливих 

наслідків несвоєчасної діагностики складних порушень ритму серця. Для цієї 

настанови із зазначених вище міжнародних прототипів використано лише 

інформацію стосовно дітей. 

Клінічна настанова «Життєзагрозливі тахіаритмії у дітей» адаптована 

мультидисциплінарною робочою групою, до якої увійшли лікарі-неонатологи, лікарі-

педіатри, лікарі-кардіологи дитячі, лікарі-кардіохірурги, лікарі функціональної 

діагностики, керівники закладів охорони здоров’я (далі – ЗОЗ). Доказовість 

рекомендацій настанови оцінено за допомогою системи GRADE.  

Відповідно до ліцензійних вимог та стандартів акредитації у ЗОЗ має бути 

наявний внутрішній документ (клінічний маршрут пацієнта (КМП)), що уніфікує 

клінічну практику застосування Стандарту діагностики та лікування 

життєзагрозливих порушень ритму серця у дітей на локальному рівні. 

  

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
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1. ВСТУП (Преамбула) 

ESC Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias 

and the prevention of sudden cardiac death. Developed by the task force for the 

management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden 

cardiac death of the European Society of Cardiology (ESC). Endorsed by the 

Association for European Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC) (2022) 

Настанова узагальнює та оцінює наявні дані з метою допомоги медичним 

працівникам у застосуванні найкращої стратегії діагностики та лікування окремого 

пацієнта з порушенням серцевого ритму. Настанова та її рекомендації повинні 

полегшити прийняття рішення медичними працівниками у їх повсякденній практиці. 

Однак, вони не замінюють стосунків пацієнта з лікарем. Остаточне рішення щодо 

конкретного пацієнта повинне прийматися відповідальним(и) медичним(и) 

працівником(ами) на підставі того, що вони вважають найбільш доречним за цих 

обставин.  

Крім публікації «Посібників з клінічної практики», ESC реалізує програму 

Європейських спостережних досліджень міжнародних регістрів серцево-судинних 

захворювань та втручань, які необхідні для оцінки діагностичних/терапевтичних 

процесів, використання ресурсів та дотримання керівних принципів. Метою цих 

реєстрів є забезпечення кращого розуміння медичної практики в Європі та в усьому 

світі на основі високоякісних даних, зібраних під час повсякденної клінічної 

практики. 

Крім того, ESC розробляє набори показників якості (QI), які є інструментами 

для оцінки рівня впровадження настанов та можуть бути використані ESC, лікарнями, 

постачальниками медичних послуг та фахівцями для оцінки клінічної практики, а 

також в освітніх програмах поряд з ключовими ідеями керівництв, для покращення 

якості медичної допомоги та клінічних результатів. 

Рівень доказовості та сила рекомендацій конкретних варіантів ведення 

зважувалися та оцінювалися за наперед визначеним шкалам, як зазначено нижче 

(табл. 1, 2). 

Таблиця 1 

Клас рекомендацій 
 

Клас  

рекомендацій 

 

 

Визначення 

 

 

Використовуване 

формулювання 

Клас І Докази та/або загальна згода про 

те, що це лікування чи процедура є 

благотворною, корисною та 

Рекомендовано або показано 
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ефективною 

Клас ІІ Суперечливі дані та/або розбіжності у думках експертів щодо 

корисності/ефективності даного лікування чи процедури 

Клас ІІа Вагомість доказів/думок на 

користь корисності/ефективності 

Слід враховувати 

Клас ІІb Корисність/ефективність менш 

точно підтверджується 

доказами/думкою. 

Може бути розглянуто 

Клас ІІІ Докази або загальна згода, що дане 

лікування чи процедура не є 

корисними/ефективними, а в 

деяких випадках можуть бути 

шкідливими 

 

Не рекомендовано 

 

Таблиця 2 

Рівні доказів 

 

Судження Рекомендація 

 

Рівень доказовості А Дані, отримані з багатьох рандомізованих 

клінічних досліджень або мета-аналізів 

Рівень доказовості B Дані, отримані з одного рандомізованого 

клінічного дослідження або великих 

нерандомізованих досліджень 

Рівень доказовості C Консенсус думок експертів та/або 

невеликі дослідження, ретроспективні 

дослідження, реєстри 

 

Однак, Рекомендації ESC жодним чином не скасовують індивідуальну 

відповідальність медичних працівників за прийняття відповідних і точних рішень з 

урахуванням стану здоров'я кожного пацієнта та після консультацій з цим пацієнтом 

або особою, яка доглядає пацієнта, де це доречно та/або необхідно. До обов'язків 

медичного працівника також входить перевірка правил та положень, що 

застосовуються в кожній країні до ліків та пристроїв на момент виписки рецепту, та, 

де це можливо, дотримання етичних правил своєї професії. 

Використання ліків не за призначенням може бути представлене у цій 

настанові, якщо достатній рівень доказів показує, що його можна вважати 

прийнятним з медичної точки зору для даного стану та якщо пацієнти можуть 

отримати користь від рекомендованої терапії. Однак, остаточні рішення щодо 
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окремого пацієнта повинні прийматися відповідальним медичним працівником, 

приділяючи особливу увагу: 

(1) конкретній ситуації пацієнта. У зв'язку з цим уточнюється, що, якщо інше 

не передбачено національним законодавством, використання ліків не за 

призначенням має бути обмежене ситуаціями, коли це відповідає інтересам пацієнта 

щодо якості, безпеки та ефективності препарату. догляд і лише після того, як пацієнт 

(або опікун) був поінформований та дав згоду; 

(2) законодавство охорони здоров'я конкретної країни, постанови державних 

органів щодо регулювання лікарських засобів та етичні правила, яким 

підпорядковуються працівники охорони здоров'я, де це застосовно. 

 

2014 PACES/HRS Expert Consensus Statement on the Evaluation and 

Management of Ventricular Arrhythmias in the Child with a Structurally Normal 

Heart  

2. Епідеміологія 

На даний час існує досить маленька кількість досліджень, що висвітлюють 

розповсюдженість ШТ у дітей зі структурно нормальним серцем, але є дуже обмежені 

дані щодо захворюваності у загальної популяції. [3–7] При проведенні скринінгового 

дослідження у школярів Японії ризик виникнення нестійкої або стійкої ШТ було 

виявлено в 0,2-0,8 випадків на 10000 дітей [9]. Більшість із них (54%) зникли при 

подальшому спостереженні за цими дітьми. Roggen та інші при проведенні 

одноцентрового дослідження протягом 10 років виявили, що частота стійкої ШТ 

становить 1,1 випадок на 100000 дітей [10]. Половина цих пацієнтів мала структурне 

захворювання серця, тоді як решта випадків ШТ були розподілені на неонатальні, 

ідіопатичну лівосторонню та ідіопатичну правосторонню ШТ, більшість з них (53%) 

походять із правого шлуночка. Летальні випадки, асоційовані з ШТ, виникали лише 

у пацієнтів із серцевими захворюваннями. 

Таким чином, ШТ у дитини зі структурно нормальним серцем зустрічається 

рідко і має сприятливий прогноз. 

 

Клінічна презентація 

Існує ряд можливих представлень дитини з ідіопатичними шлуночковими 

аритміями, починаючи від рідкісної ектопії до безперервної ШТ; вони будуть 

розглянуті індивідуально. 

 

2.1. Передчасні шлуночкові комплекси 

ПШК часто зустрічаються у новонароджених, немовлят і дітей. Коли ПШК  

рідкісні та поодинокі, вони рідко потребують подальшої оцінки. Однак, коли ектопія 
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стає частішою, більше 10% ПШК від усіх комплексів QRS протягом 24-годинного 

періоду, це потребує подальшого обстеження. Початкове рішення щодо того, коли 

продовжити обстеження, таке як ехокардіографія та амбулаторний моніторинг, щоб 

визначити 10% навантаження ПШК протягом доби, визначає лікар за наявності 

декількох ПШК на ЕКГ або при фізикальному огляді. При вибірці - 10% ектопій 

визначаються, як «часті», а визначення є нижчим, ніж зазвичай асоціюється з 

дисфункцією шлуночків, але здається розумним пороговим значенням для цілей 

моніторингу, враховуючи денну мінливість частоти.  

Поширеність ПШК у здорових дітей залежить від віку. Близько 20% 

новонароджених мають неускладнений перебіг шлуночкової ектопії, що складається 

з однорідних ПШК або куплетів [1]. У дітей ясельного та шкільного віку 

розповсюдженість ПШК знижується до 10% та зростає до 20-30% у підлітків. Велике 

значення мають навантаження та ступінь ектопії [2]. Так, у здорових хлопчиків-

підлітків, менше ніж в 5% випадків можуть зустрічатись шлуночкові ектопічні 

комплекси з частотою до 50 за добу, менш ніж в 2% - мультиформні ПШК, куплети, 

або нестійка ШТ. 

Походження ПШК і реакція на фізичні вправи також підлягає ретельному 

аналізу. Деякі дослідження вказують на те, що пригнічення ПШК фізичними 

вправами свідчить про більш доброякісний перебіг, але пригнічення фізичними 

вправами настільки поширене, що важко використовувати цей критерій діагностично. 

Існують докази того, що ПШК, які походять з лівого шлуночка (морфологія блокади 

правої ніжки пучка Гіса [RBBB]) більше ймовірно регресують через деякий час [11]. 

ПШК, які походять від вихідного тракту правого шлуночка (RVOT) зазвичай 

доброякісні. Однак вони можуть бути ранніми проявами аритмогенної дисплазії 

правого шлуночка (АДПШ). Таким чином, коли навантаження ПШК перевищує 

вікові норми, також важливо обстежити пацієнтів на наявність можливої основної 

патології. Нова робоча група з діагностики АДПШ знизила критерії ектопії до 500 

передчасних ударів за 24 години в пацієнтів, які мають інші ознаки, що стосуються 

АДПШ [12]. 

Шлуночкова ектопія може проявлятися як ізольованою екстрасистолією, так і 

нестійкою ШТ. Швидкість нестійкої ШТ може бути важливою характеристикою, про 

яку буде сказано далі. У безсимптомних пацієнтів з частою ектопією слід спостерігати 

за зниженням серцевої функції. У рідкісних випадках, якщо кількість шлуночкових 

скорочень значна, у дітей може розвинутися серцева дисфункція, ймовірно пов’язана 

з дисинхронією. Даних про це у дітей дуже мало, але дослідження у дорослих 

припускають, що ектопія в такому випадку зазвичай становить щонайменше 10% від 

усіх комплексів QRS, а також при зростанні частоти ПШК до 20-30% за добу 

підвищується ризик розвитку дисфункції шлуночків [13, 14]. 

Комплексно шлуночкову ектопію визначають як бігемінію, мультиформну 

ектопію, куплетну або непостійну ШТ. Ці аритмії можуть виявити підгрупу пацієнтів 
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з серцево-судинними захворюваннями, які підвищуються ризик смерті та раптової 

серцевої смерті. Дані Біффі та ін., використовуючи найбільше проспективне когортне 

дослідження практично здорових осіб (усі треновані спортсмени) виявили часту 

та/або складну шлуночкову ектопію, що підтверджує низьку асоціацію даних видів 

аритмій та поганий прогноз за відсутності структурних захворювань серця [15]. 

Проте, ретельна оцінка таких пацієнтів є виправданою, оскільки у кількох пацієнтів 

було діагностовано кардіоміопатію, а реєстрація двонаправленої шлуночкової ектопії 

або тахікардії може вказувати на наявність каналопатії. Детальний сімейний анамнез 

щодо раптової смерті може стати приводом для подальшого обстеження щодо 

наявності катехоламінергічної шлуночкової тахікардії, синдрому Андерсена-Тавіля 

та інших каналопатій [16]. 

 

2.2. Прискорений ідіовентрикулярний ритм 

У дорослих кількісні критерії диференціюють ШТ від прискореного 

ідіовентрикулярного ритму, але у дітей вікова варіабельність синусового ритму 

перешкоджає виключно кількісній класифікації; однак, використовується 

співвідношення з очікуваною синусовою частотою. Вентрикулярний ритм 

визначається, як повільніший, ніж синусовий ритм; ідіовентрикулярні ритми подібні 

до синусового; а прискорені ідіовентрикулярні ритми трохи швидші, ніж синусовий 

ритм, визначений у межах 10% основної синусової частоти. ШТ визначається, як 

принаймні на 10-15% пришвидшення очікуваної синусової частоти або понад 120 

ударів/хв. у старших підлітків і молодих людей у стані спокою [3]. Прискорений 

ідіовентрикулярний ритм, очевидно, є наслідком посиленого автоматизму міокарда 

або системи Гіса-Пуркіньє. Незважаючи на те, що вони зазвичай є доброякісними, в 

умовах метаболічного порушення, ішемії або захворювання міокарда можуть бути 

провісниками більш злоякісних шлуночкових аритмій. Прискорений 

ідіовентрикулярний ритм новонародженого може з’явитися в перші години життя, як 

правило, виявляється через дещо нерегулярний ритм або у дитини, яка знаходиться 

під наглядом з іншої причини. У безсимптомного немовляти, при виключенні 

структурного захворювання серця, а також за наявності температурних, метаболічних 

та електролітних порушень, це вважається доброякісним явищем. Новонароджені з 

доброякісним прискореним ідіовентрикулярним ритмом не потребують лікування, 

але їх слід спостерігати тривало, щоб переконатися, що вони залишаються 

безсимптомними, а ритм усувається, як очікувалося, зазвичай протягом першого року 

життя. [25,26] 

Ідіовентрикулярний ритм, прискорений чи ні, також може спостерігатися у 

дітей старшого віку, і він виглядає так само досить доброякісним і, як правило, 

самостійно зникає. [27] Безсимптомного пацієнта слід спостерігати на предмет 

можливого зниження серцевої функції, як при частій шлуночковій ектопії. Якщо 

навантаження шлуночкових скорочень є значним, у рідкісних випадках у дітей може 
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розвинутися серцева дисфункція, яка може бути спричинена диссинхронією. У цих 

випадках може бути показана абляція шлуночкового вогнища для відновлення 

серцевої синхронності, і було продемонстровано, що вона відновлює нормальну 

серцеву функцію [17]. 

 

2.3. Мономорфні шлуночкові тахікардії 

2.3.1.  Тахікардія вихідного тракту правого шлуночка  

Визначення. Тахікардія вихідного тракту правого шлуночка (ТВТПШ, RVOT) є 

однією з найпоширеніших шлуночкових аритмій, які спостерігаються у молодих 

пацієнтів, і становить 60-80% усіх випадків ІШТ [18]. Тахікардія походить від 

трикуспідального клапана та каудально до легеневого клапана, найчастіше із 

задньоперегородкового відділу або вільної стінки правого шлуночка трохи нижче 

легеневого клапана. Рідше вогнища тахікардії можуть виникати з ділянок над 

легеневим клапаном або поблизу пучка Гіса. Подібну морфологію можна 

спостерігати при ШТ, що походить із вихідного тракту лівого шлуночка (ВТЛШ, 

LVOT) або стулок аорти. Тахікардія мономорфна з морфологією QRS блокади лівої 

ніжки пучка Гіса (ЛНПГ, LBBB) та віссю QRS, що спрямована донизу (рис. 1). Часто 

спостерігається пізній перехід (>V3) у прекардіальних відведеннях. 

 

Рис. 1. 12-канальна електрокардіограма, записана під час тривалої ідіопатичної шлуночкової тахікардії, що 

виникла з вихідного тракту правого шлуночка. Важливими електрокардіографічними характеристиками цього місця 

походження є швидкі удари перших 40 мс морфології QRS (що означає нормальний міокард), блокада лівої ніжки пучка 

Гіса та віссю, що направлена донизу. Відведення I позитивне у цьому прикладі, але може бути й негативним 

Механізм. Найпоширенішим механізмом тахікардії RVOT є автоматизм, що 

запускається через активність, опосередковану циклічним аденозинмонофосфатом 

(цАМФ) [19,20]. Таким чином, ці тахікардії реагують на аденозин, блокатори 

кальцієвих каналів і β-блокатори і часто реагують на маневри, які зменшують рівні 
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циклічного АМФ, включаючи вагусні маневри. Рідко тахікардія RVOT може бути 

наслідком автоматизму або повторного входу, які можуть бути чутливими або 

нечутливими до верапамілу [21]. 

Клінічна характеристика. Описано два клінічні варіанти тахікардії RVOT, які 

можуть бути спектром одного захворювання. Найпоширеніший варіант складається з 

частих ПШК або нестійкої мономорфної ШТ, що виникає в стані спокою або в період 

відновлення після фізичного навантаження.[35-37] Рівень шлуночкової ектопії 

зазвичай зменшується під час фізичного навантаження. Менш поширений варіант 

проявляється у вигляді тривалих циклів мономорфної ШТ, викликаної фізичними 

вправами або стресом. [38] 

Типовий середній вік при зверненні становить 8 років, у дітей до року 

спостерігається рідко [4]. Тахікардія RVOT частіше виникає у жінок, та існує 

підвищена частота виникнення цієї аритмії, пов’язаної з менструальним циклом [22, 

23]. 

Симптоми серцебиття або майже синкопе виникають приблизно у 50%-67% 

пацієнтів [3,41]. Синкопе є рідкісним явищем і повинно викликати підозру на 

альтернативний діагноз або асоційовану кардіоміопатію. Тахікардія RVOT у 25%-

68% випадків може провокуватися тестуванням з фізичним навантаженням [21]. 

У той час як тахікардія RVOT, зазвичай, виникає у структурно нормальному 

серці, є повідомлення про структурні аномалії у вихідному тракті ПШ, які 

виявляються за допомогою комп’ютерної томографії (КТ) або магнітно-резонансної 

томографії (МРТ) [24, 25]. Вони включають вогнищеве витончення стінки правого 

шлуночка, сегментарні аномалії та жирову інфільтрація у 25% досліджуваних. 

Значення цих результатів слід інтерпретувати в контексті суворих критеріїв 

діагностики АДПШ, оскільки в минулому багатьом пацієнтам із цими незначними 

аномаліями неправильно діагностували АДПШ [12]. 

Диференціальна діагностика тахікардії RVOT включає міокардит, пухлини, 

КПШТ, АДПШ, аномалію Уля або ішемічну хворобу серця [26, 27]. В одному 

дослідженні показано, що до 14% цих тахікардій можуть бути пов’язані з виявленням 

вогнищевого міокардиту. Важливо враховувати діагностику АДПШ, яка може 

вимагати подальшої оцінки за допомогою сигнал-усередненої ЕКГ, ехокардіографії, 

МРТ та/або ангіографії правого шлуночка. Це особливо актуально для пацієнтів із 

синкопе при фізичному навантаженні, частими ПШК, аномальною базовою ЕКГ або 

тривожною сімейною історією раптової смерті у молодому віці. На відміну від 

тахікардії RVOT, ШТ, що пов’язана з АДПШ виникає через reentry і зазвичай не 

реагує на аденозин або вагусні проби. Крім того, шлуночкові аритмії, пов’язані з 

АДПШ, можуть мати кілька морфологій QRS, що вказує на більш дифузне 

захворювання правого шлуночка [28]. 

Інколи ШТ з морфологією QRS LBBB і нижньою віссю може виникати з LVOT. 

LVOT тахікардії можуть виникати з кореня аорти, безперервності аортально-
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мітрального клапана, верхньої частини перетинки лівого шлуночка, кільця 

мітрального клапана або епікардіальної поверхні по ходу коронарних вен. Механізм 

цих тахікардій, очевидно, зумовлений цАМФ-опосередкованим автоматизмом, 

подібним до тахікардій RVOT, хоча більшість із них може бути наслідком 

автоматизму у молодших пацієнтів [21]. Тахікардія стулок аорти виникає частіше з 

правої коронарної стулки, ніж з лівої, і рідко з некоронарної стулки (рис. 2) [29]. 

ШТ з морфологією QRS LBBB та верхньою віссю рідше зустрічаються у 

молодих пацієнтів, ніж у дорослих. Фокальні аритмії, що виникають з боку тіла 

правого шлуночка, включаючи передню вільну стінку та кільце тристулкового 

клапана, описані у пацієнтів із структурно нормальним серцем. Механізми цих 

тахікардій пов’язані з підвищеним автоматизмом [30]. 

Деякі дослідження показали, що тахікардії з морфологією QRS LBBB і 

верхньою віссю частіше асоціюються з прихованими структурними аномаліями 

правого шлуночка, і тому необхідно провести детальне обстеження щодо формування 

АДПШ [31]. 

 
Рис. 2. Ідіопатична шлуночкова аритмія може виникати з вихідного тракту лівого шлуночка. Найбільш 

поширеними місцями є права та ліва коронарні стулки. Порівняно з виносним трактом ПШ, вихідний тракт ЛШ на рівні 

коронарних чашок є більш уразливим. Основним впливом цього розташування VT на ЕКГ є більш ранній 

прекардіальний перехід зубця R (оскільки місце походження розташоване ближче до заднього боку). У цьому прикладі 

передчасне скорочення шлуночків мають морфологію блокади лівої ніжки пучка Гіса та передню вісь, але перехідне 

відведення є V3 (раніше, ніж типова тахікардія виносного тракту ПШ); є також широкий зубець R у V2. 

 

Природний перебіг. Природній перебіг тахікардії ПВШ, зазвичай, є 

доброякісним із хорошим довгостроковим прогнозом. Спонтанна ремісія може 

виникнути у 5-65 % пацієнтів, у інших пацієнтів з часом спостерігається зменшення 
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навантаження аритмією [4, 9, 32]. Широкий діапазон зареєстрованих рівнів ремісії, 

можливо, пов’язаний з віком появи захворювання, при чому практично в усіх 

немовлят спостерігається спонтанне одужання, а у старших дітей більша ймовірність 

персистенції. Є повідомлення про рідкісні випадки раптової смерті з можливою 

ідіопатичною тахікардією RVOT. Усі ці звіти передують нашому розумінню АДПШ 

та більш точних механізмів тахікардії; Аналіз цих документів свідчить про те, що ці 

випадки, швидше за все, були пов’язані з нерозпізнаною кардіоміопатією. Недавні 

дослідження показали відсутність смертності протягом 80 місяців спостереження у 

дітей зі структурно нормальним серцем [4, 33].  
 

2.3.2. Стійка шлуночкова тахікардія у грудному віці 

Визначення. Ця рідкісна форма ШТ виникає в дитинстві. Є зазвичай 

мономорфна і найчастіше виникає з лівого шлуночка. 

 

Механізм. Механізмом виникнення цієї тахікардії є автоматизм. Вона може 

бути асоційована з пухлинами шлуночків, або ізольованими гамартомами (пухлини 

клітин Пуркіньє), або більш дифузними гістіоцитоїдними чи лімфоцитоїдними 

пухлинами [34]. Це також може бути пов’язано з гострим або хронічним міокардитом 

у дуже молодих пацієнтів. У 50% пацієнтів конкретна причина не виявлена. [6] 

 

Клінічна характеристика. Клінічний перебіг характеризується стійкою 

тахікардією з ЧСС нерідко більше 200 уд/хв. Діти старшого віку частіше мають 

симптоми серцевої недостатності [5]. Безперервна ШТ більше 80% від усіх 

комплексів QRS протягом доби може призводити до виникнення тахііндукованої 

кардіоміопатії. [6] 

 

Природний перебіг ШТ. У немовлят можливий спонтанний регрес тахікардії 

протягом 1–2 років, але деякі дослідження вказують на смертність до 15%. [34].  
 

2.3.3. Інтрафасцикулярна верапаміл-чутлива re-entry тахікардія або 

ідіопатична ШТ 

Визначення. Інтрафасцикулярна верапаміл-чутлива ріентрі тахікардія або 

ідіопатична ШТ виникає від середньої до верхівкової частини перетинки лівого 

шлуночка. На її частку припадає 10-15% ШТ. Тахікардія мономорфна з морфологією 

QRS RBBB, вісь QRS переважно спрямована вгору. Відхилення осі вправо 

спостерігається в 5-10% випадків. 
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Механізм. Вважається, що ця тахікардія спричинена контуром повторного 

входу поблизу задньої гілки лівої ніжки пучка Гіса, і її зазвичай називають 

фасцикулярною ШТ [35]. Вважалося, що шлях проведення включає антеградну 

провідність донизу по лівому пучку, а потім рухається вгору вздовж сусідньої гілки 

провідної тканини. Характерно, що ця тахікардія чутлива до верапамілу та іноді може 

реагувати на аденозин, проте не чутлива до вагусних проб [36]. 

Клінічна характеристика. У клінічному перебігу найчастіше спостерігаються  

тривалі або нетривалі епізоди мономорфної ШТ, викликаної стресом або фізичним 

навантаженням. Частота тахікардії коливається від 120 до 250 уд/хв, зазвичай від 150 до 

200 уд/хв. Тахікардія, як правило, добре переноситься, особливо при більш повільних 

темпах. Тахікардія виникає у хлопчиків частіше, ніж у дівчаток, причому її початок 

часто трапляється в підлітковому віці. [74] Більшість пацієнтів мають легкі симптоми 

серцебиття або запаморочення та рідко обмежені в активності через тахікардію, 

спричинену фізичним навантаженням. 

 

Перебіг ШТ. Природній перебіг ідіопатичної ШТ, зазвичай, є доброякісним при 

самостійній регресії нападів ШТ. Є рідкісні повідомлення про РСС за наявності 

тахііндукованої кардіоміопатії [33, 37].  
 

2.3.4. Re-entry тахікардія ніжки пучка Гіса 

Визначення. Ця тахікардія часто виникає внаслідок хвороби Гіса-Пуркіньє, 

пов’язаної зі збільшенням (дилатацією) лівого шлуночка та серцевою недостатністю. 

Вона може спостерігатися у молодих пацієнтів із міотонічною дистрофією, у яких 

уповільнена провідність у системі Гіса-Пуркіньє і є типовою, незважаючи на 

збережену функцію лівого шлуночка [37, 38].  Вихідна ЕКГ зазвичай вказує на ознаки 

хвороби Гіса-Пуркін’є, такі як неспецифічна затримка міжшлуночкової провідності 

або подовження PR, ШТ мономорфна з морфологією QRS LBBB і верхньою віссю. 

Менш поширеною є морфологія QRS RBBB з нижньою віссю. 

 

Механізм. Звичайний контур повторного входу передбачає рух вниз по правій 

ніжці пучка Гіса, перетинання переділки біля верхівки та просування вгору до основи 

через ліву ніжку пучка Гіса. Пучок Гіса активується ретроградним способом [6]. 

Менш поширений контур повторного входу рухається в протилежному напрямку, 

рухаючись вгору по правій гілці пучка Гіса через переділку біля основи і вниз по лівій 

гілці пучка Гіса. У рідкісних випадках описано ланцюг повторного входу, що виникає 

в передньому та задньому пучках лівої ніжки пучка Гіса. 

 

Клінічна характеристика. Тахікардія re-entry ніжки пучка Гіса рідко 

зустрічається навіть у дорослих. Ця аритмія унікальна тим, що вона залежить 
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виключно від спеціалізованих провідних систем і зазвичай зустрічається у пацієнтів 

з розвиненою структурною хворобою серця [7]. Ця тахікардія не була описана у 

молодих пацієнтів із структурно нормальним серцем, але була описана у пацієнтів із 

хворобою Гіса-Пуркіньє, пов’язаною з міотонічною дистрофією [8]. Симптоми 

включають серцебиття або запаморочення, коли функція лівого шлуночка збережена, 

але синкопе або серцево-судинний колапс є поширеними при зниженні серцевої 

функції. 

 

Природний перебіг тахікардії re-entry ніжки пучка Гіса здебільшого пов’язаний 

з основним захворюванням. У пацієнтів з міотонічною дистрофією повідомлялося 

про прогресуючу хворобу Гіса-Пуркіньє та пізній розвиток блокади серця. 

 

Таблиця рекомендацій 1 – Рекомендації щодо ведення пацієнтів зі 

шлуночковою тахікардією 

 Рекомендації 

Клас 

рекомендацій 

Рівень 

доказовості 

Немовлятам і дітям із підозрою на шлуночкову 

аритмію необхідно провести ЕКГ у 12 

відведеннях, ЕхоКГ, 24-годинний 

амбулаторний моніторинг ЕКГ та зібрати 

детальний особистий і сімейний анамнез 

 

І 

 

С 

Немовлята та діти з гострою мультиформною 

або комплексною вентрикулярною ектопією 

або поліморфною ШТ повинні пройти 

лабораторне обстеження, яке включає 

метаболічну панель і токсикологічний скринінг 

 

I 

 

С 

Дітям із мультиформною або комплексною 

шлуночковою ектопією рекомендовано 

проводити навантажувальний тест, при 

стабільному стані дитини, якщо відчувається, 

що дитина здатна співпрацювати з таким 

тестуванням та в іншому випадку відповідає 

встановленим критеріям для 

навантажувального тестування 

 

 

І 

 

 

 

 

С 
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Для немовлят і дітей із раніше 

задокументованою частою шлуночковою 

ектопією, а також у разі підтвердження або 

серйозної підозри на продовження ектопії 

рекомендується подальше 24-годинне 

амбулаторне ЕКГ-моніторинг 

 

 

I 

 

 

С 

Навантажувальний тест може бути корисним у 

дітей зі стійкою частою шлуночковою ектопією 

або тахікардією вихідного тракту, якщо 

відчувається, що дитина здатна співпрацювати 

з таким тестуванням і іншим чином відповідає 

встановленим критеріям для 

навантажувального тестування 

 

 

 

ІІа 

 

 

 

С 

Призначення МРТ може бути корисним у 

немовлят і дітей із безперервною або складною 

формою шлуночкової ектопії або тахікардії як 

частина оцінки можливого міокардиту у 

пацієнтів, які вважаються достатньо 

стабільними для безпечного проходження 

тестування 

 

 

 

ІІа 

  

 

 

В 

МРТ може бути корисним у дітей зі 

шлуночковими аритміями, у яких є клінічна 

підозра на аритмогенну дисплазію правого 

шлуночка (АДПШ) 

 

ІІа 

 

В 

МРТ може бути доцільним у старших немовлят 

із шлуночковими аритміями, у яких є сильна 

клінічна підозра на АДПШ 

 

ІІb 

 

С 

SAECG може бути доцільним у дітей із 

шлуночковими аритміями, у яких є клінічна 

підозра на АДПШ 

 

ІІb 

 

В 

Діагностичне ЕФД без наміру катетерної 

абляції не рекомендована для дітей із 

шлуночковими аритміями та передбачувано 

 

 

ІІІ 

 

 

С 
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структурно нормальним серцем, за винятком 

особливих обставин, обговорених у тексті 

МРТ не рекомендується немовлятам із 

прискореним шлуночковим ритмом 

ІІІ С 
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3. Визначення  

  3.1. Підвиди шлуночкових аритмій 

Передчасний шлуночковий комплекс (ПШК): передчасне виникнення 

аномального комплексу QRS (тривалість зазвичай ≥120 мс, зубець Т, зазвичай, 

широкий та дискордартний відхиленню QRS, відсутній попередній зубець Р). 

Уніфокальні або мономорфні ПШК: ПШК з єдиною морфологією QRS. 

Мультифокальний, мультиформний або поліморфний ПШК: ПШК з різними за 

морфологією QRS комплексами. 

Ранній ПШК: ПШК, який нашаровується на зубець Т попереднього комплексу. 

Шлуночкова тахікардія (ШТ): ≥3 послідовних ударів із частотою більше 100 

уд/хв походять із шлуночків, незалежно від передсердь та атріовентрикулярної (АВ) 

вузлової провідності. 

Нестійка шлуночкова тахікардія (НШТ): послідовне скорочення шлуночків від 

3 ударів до 30 с. 

Мономорфна шлуночкова тахікардія (МШТ): однакова морфологія QRS під час 

тахікардії. 

Поліморфна шлуночкова тахікардія (ПШТ): різноманітна морфологія QRS під 

час тахікардії. 

Стійка мономорфна/поліморфна шлуночкова тахікардія: безперервна ШТ 

протягом щонайменше 30 с, або яка вимагає втручання для її припинення. 

Двонаправлена шлуночкова тахікардія: чергування ударів з різнонаправленою 

фронтальною віссю QRS (наприклад, при катехоламінергічній поліморфній 

шлуночковій тахікардії (КПШТ), синдромі Андерсена-Тавіля, інтоксикації 

дигоксином, гострому міокардиті). 

Шлуночкова тахікардія Torsades de pointes: підтип поліморфної ШТ у дітей з 

подовженням інтервалу QT із постійною зміною комплексів QRS, які здаються 

спіральними навколо базової лінії ЕКГ. 

Фібриляція шлуночків (ФШ): хаотичний ритм із хвилеподібними 

нерегулярними скороченнями за часом і морфологією, без дискретних комплексів 

QRS на поверхневій ЕКГ. 

Електрична буря (ЕБ): ШТ що відбувається 3 або більше разів протягом 24 

годин (з інтервалом принаймні 5 хвилин), кожна з яких вимагає втручання для 

припинення. 



30 
 

Безперервна ШТ: безперервна стійка ШТ, яка швидко рецидивує, незважаючи 

на повторне втручання для припинення, протягом кількох годин. 
 

3.2. Раптова серцева смерть  

Раптова зупинка серця (РЗС): раптове припинення нормальної серцевої 

діяльності з гемодинамічним колапсом. 

Раптова серцева смерть (РСС): раптова природна смерть, причиною якої 

вважаються серцево-судинні події, що настає протягом однієї години після появи 

симптомів в очевидних випадках і протягом 24 годин після того, як востаннє бачили 

пацієнта  живим. РСС у випадках аутопсії визначається, як природна раптова смерть 

невідомої або серцевої причини.  

Раптова незрозуміла смерть: незрозуміла раптова смерть, що сталася у дитини 

старше 1 року. 

Синдром раптової дитячої смерті (СРДС): незрозуміла раптова смерть, яка 

виникає у дитини молодше 1 року з негативною патологоанатомічною та 

токсикологічною оцінкою та негативною судово-медичною експертизою обставин 

смерті. 

Синдром раптової аритмічної смерті (СРАС): незрозуміла раптова смерть, що 

настає у дитини старше 1 року з негативною патологоанатомічною та 

токсикологічною оцінкою. Примітка: є синонімом до «раптова незрозуміла смерть 

з негативним результатом розтину».  
 

3.3. Синкопе 

Синкопе без пояснення причини: тимчасова втрата свідомості внаслідок 

церебральної гіпоперфузії, яка характеризується швидким початком, короткою 

тривалістю та спонтанним повним відновленням, але без пояснення причини після 

звичайного обстеження. Обстеження та диференційна діагностика наведені в 

Рекомендаціях ESC 2018 року щодо діагностики та лікування синкопе.  

Аритмічне синкопе: як зазначено вище, дуже підозріле щодо переміжної 

брадикардії, швидкої суправентрикулярної тахікардії або атріовентрикулярної 

тахікардії. 

 

3.4. Спеціалізовані центри  

Мультидисциплінарні команди: Мультидисциплінарна команда фахівців різних 

спеціальностей характеризується відкритим спілкуванням, позитивною співпрацею і 

лідерством, відповідними ресурсами та поєднанням навичок. Прийняття рішень має 

бути спільним для команди. 

Спеціалізований центр катетерної абляції ША: пацієнти та складність 

процедури дуже різні. Деяким пацієнтам потрібен більш досвідчений оператор і 

центр з більшими можливостями, що більш імовірно для пацієнтів з неішемічною 
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етіологією захворювання. Спеціалізований центр має принаймні одного фахівця з 

відповідним досвідом втручань, які можуть знадобитися для успішної процедури 

(наприклад, черезшкірний епікардіальний доступ). У центрі регулярно проводиться 

катетерна абляція ШТ при структурних захворюваннях серця (СЗС). Крім того, центр 

має необхідні ресурси для лікування захворювань, супутніх хвороб і потенційних 

ускладнень у пацієнтів, які проходять складну абляцію ШA; це включає експертні 

знання у сфері інтервенційної кардіології, невідкладне розміщення механічних 

пристроїв для підтримки кровообігу та кардіоторакальну хірургічну підтримку. 

Враховуючи різну доступність у європейських країнах, краще лікувати складних 

пацієнтів у центрі з найбільш досвідченими лікарями на розумній відстані. 

 

3.5. Генетика  

Патогенний варіант та ймовірний патогенний варіант: Американський 

коледж медичної генетики надав основу для інтерпретації причинно-наслідкових 

зв’язків захворювання за генетичними варіантами, стандартизованими у класи. 

Генетичні варіанти, які, швидше за все, спричиняють асоційоване захворювання, 

називаються V, «патогенними», і IV, «ймовірно патогенними». 

Мутація: цей термін використовується у цьому документі для позначення 

варіанту класу IV або V. 

Варіант невизначеного значення: зміна послідовності дезоксирибонуклеїнової 

кислоти (ДНК) гена, яка завідомо впливає на здоров’я людини. 

 

 

4. Епідеміологія раптової серцевої смерті, поінформованість населення та 

стратифікація ризику 
 

       4.1. Поширеність раптової серцевої смерті 

РСС є причиною приблизно 50% усіх смертей, зумовлених серцево-судинними 

причинами, причому до 50% є першим проявом серцевого захворювання [1-6]. В 

ідеалі випадки, підозрілі на РСС, слід ідентифікувати з багатьох джерел і провести 

аутопсію, яка є необхідною для достовірного виключення інших серцевих причини 

раптової смерті (РС). 

Випадки РСС помітно частішають з віком. З дуже низькою частотою 

захворюваності в дитинстві (1 на 100 000 людино-років) [7-9], серед осіб середнього віку 

(на п’ятому та шостому десятиліттях життя) захворюваність становить приблизно 50 на 

100 000 людино-років. [10-12]. На восьмому десятилітті життя вона досягає щорічної 

частоти принаймні 200 на 100 000 людино-років [2]. У будь-якому віці чоловіки мають 

вищу частоту РСС порівняно з жінками, навіть після поправки на фактори ризику 

ішемічної хвороби серця (ІХС) [6, 13-15]. Етнічне походження також має велике 

значення [16, 17]. За оцінками експертів, 10-20% усіх смертей у Європі є РСС [18, 19]. 
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Приблизно 300 000 людей у Європі мають позагоспітальну зупинку серця, яку щороку 

лікують в системі невідкладної медичної допомоги [20, 21]. 

У країнах заходу епідеміологія РСС тісно пов’язана з ІХС, яка становить  75-80% 

випадків РСС [22]. Хоча поширеність ІХС не зменшилася, спостерігається значне 

зниження смертності внаслідок ІХС. Звіти показують, що випадки РСС знижуються, 

[22-24], але ризик РСС, як частки загальної смертності від серцево-судинних 

захворювань може зрости [25, 26]. 

Хоча регулярна фізична активність корисна для серцево-судинної системи, було 

показано, що випадки раптової серцевої смерті в окремих групах населення можуть 

відбуватись при занятті спортом, особливо при енергійних заняттях під час або 

незабаром після тренування [27-33].  
 

4.2. Причини раптової серцевої смерті у різних вікових групах 

Захворювання серця, пов’язані з РСС, відрізняються в залежності від віку людини. 

У молодих людей переважають первинні електричні захворювання та кардіоміопатії, а 

також міокардити та коронарні аномалії [7, 9, 38-43].  

Розподіл пацієнтів за віком при зверненні з приводу шлуночкових аритмій та 

РСС, домінуючі підтипи аритмій, тригери, генетичні фактори та стать, що пов’язані з 

підвищеним ризиком ША при окремих первинних електричних та СЗС, представлені 

на рис. 4. 

 

Коментар робочої групи: за рішенням робочої групи у розділах 4.1. 

Поширеність раптової серцевої смерті та 4.2. Причини раптової серцевої смерті у 

різних вікових групах не наведено переклад окремих абзаців щодо розвтку РСС у 

дорослих та пацієнтів похилого віку.  
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Рис. 4. Генетичний ризик ЖЗА/РСС, типові тригери ЖЗА/РСС, вік на момент реєстрації ЖЗА/РСС, переважання 

статі та типова ЖЗА (ПШТ/ФШ проти МШТ при різних захворюваннях, пов'язаних із ША/РСС). 

ЖЗА – життєзагрозливі аритмії, ГКС – гострий коронарний синдром, АРПК – аритмогенна правошлуночкова 

кардіоміопатія, BrS – синдром Бругада, ХІХС – хронічна ішемічна хвороба серця, КПШТ – катехоламінергічна 

поліморфна шлуночкова тахікардія, ДКМП – дилатаційна кардіоміопатія, ГКМП – гіпертрофічна кардіоміопатія, LQT 

– синдром подовженого інтервалу QT, МШТ – мономорфна шлуночкова тахікардія, ПШТ - поліморфна шлуночкова 

тахікардія; кТФ – коригована тетрада Фалло; РСС – раптова серцева смерть; ША – шлуночкова аритмія; ФШ – 

фібриляція шлуночків 

 

Коментар робочої групи: в дитячій популяції розвиток гострого коронарного 

синдрому є можливим на тлі сімейної гіперхолестеринемії, гіпертрофічної 

кардіоміопатії, хвороби Кавасакі та ін. Розвиток ішемії міокарда у дітей також 

може реєструватись при вроджених вадах серця, наприклад як аномальне 

відходження коронарної артерії від легеневої артерії, аномальне відходження 

коронарних артерій, в поодиноках випадках після хірургічної корекції транспозиції 

магістральних артерій, наявності міокардіальних місточків. 
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4.3. Прогнозування популяційного та індивідуального ризику 

У загальній популяції осіб без відомої хвороби серця найефективнішим 

підходом до запобігання РСС є кількісна оцінка індивідуального ризику розвитку ІХС 

на основі діаграм ризику [46, 47]. Деякими дослідженнями доведено, що існує 

генетична схильність до раптової смерті під час гострої ішемії [48-52]. Мета полягала 

в тому, щоб визначити невеликі підгрупи пацієнтів високого ризику серед загальної 

популяції, які мають ризик РСС, як першої серцевої події. Нещодавно були 

запропоновані моделі для нової стратифікації ризику РСС у загальній популяції [53-

55]. Немає чітких даних, що підтверджують переваги програм масового скринінгу у 

загальній популяції для запобігання ССЗ [56-58]. 

Протягом десятиліть дослідники визначили широкий спектр «індикаторів» 

розвитку РСС, особливо в умовах ІХС. Було запропоновано кілька неінвазивних 

маркерів ризику (включаючи пізні потенціали, варіабельність серцевого ритму, 

періодичну динаміку реполяризації та барорефлексну чутливість) [59]. Незважаючи 

на багатообіцяючі результати на старті досліджень, ці «предиктори» ще не мають 

широкого впровадження в клінічну практику. Оцінка фракції викиду лівого шлуночка 

(ФВЛШ) часто використовується у поєднанні з функціональною класифікацією Нью-

Йоркської Асоціації Кардіологів хронічної серцевої недостатності (NYHA), для 

первинної профілактики та визначення показань для встановлення ІКД в умовах 

хронічної ІХС та ДКМП. Розроблено схеми стратифікації ризику та on-line 

калькулятори для діагностики спадкових аритмогенних захворювань, таких як 

гіпертрофічна кардіоміопатія (ГКMП), аритмогенна кардіоміопатія правого 

шлуночка (АКПШ) і lamin A/C (LMNA) кардіоміопатія [60-64]. 
 

4.4. Калькулятори ризику раптової серцевої смерті та огляд методології 

Було запропоновано низку калькуляторів ризику РСС для дорослих і дітей [62, 

63, 65-67]. Сфера моделювання прогнозів розвивалася протягом останніх десятиліть, 

встановлюючи стандарти для розробки, перевірки (внутрішньої та зовнішньої) та 

звітності моделей прогнозування при РСС [68, 69]. На додаток до дискримінаційних 

заходів, таких як С-індекс, заходи калібрування, такі як калібрувальний нахил, 

нещодавно привернули більше уваги, оскільки важливо не лише відрізнити пацієнтів 

із вищим ризиком від пацієнтів із меншим ризиків, а також для отримання надійної 

кількісної оцінки самого ризику від калькуляторів ризику [70]. Типові недоліки у 

розробці та валідації калькуляторів ризику включають, але не обмежуються цим, 

використання історичних зразків, які не є репрезентативними для сучасних когорт 

пацієнтів, відсутні значення, складені результати зі складними подіями різного 

клінічного значення, відсутність зовнішньої валідації та відсутність калібрування. У 
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цьому документі для індикації РСС використовується інший пороговий показник для 

5-річного ризику РСС/ШA. Кожне порогове значення було обрано авторами та 

робочою групою з урахуванням конкуруючого ризику, виміряного результату (РСС 

проти ШA) та надійності кожного калькулятора ризику. 

Коментар робочої групи: У дитячій практиці в поодиноких випадках 

використовуються калькулятори ризику раптової серцевої смерті для прийняття 

рішення щодо доцільності імплантації ІКД. 

 

4.5. Обізнаність та втручання: громадська підтримка життя та доступ до 

автоматичних зовнішніх дефібриляторів 

Рівень виживаності пацієнтів залишається вражаюче низьким після 

позалікарняної зупинки серця (ПЛЗС) [71-77], хоча були описані великі регіональні 

відмінності [78]. Раннє впровадження реанімаційних втручань, особливо до прибуття 

служби екстреної медичної допомоги, було визначено, як ключовий елемент для 

покращення виживаності [77, 79]. Серцево-легенева реанімація (СЛР) і використання 

загальнодоступних автоматичних зовнішніх дефібриляторів (АЗД) 

продемонстрували покращення неврологічного та функціонального результату, а 

також виживання пацієнтів з ПЛЗС. Дані підтверджують потребу в більшій 

доступності дефібриляторів у місцях загального доступу та навчання громадян 

базовій підтримці життєдіяльності [71-77], бажано починати навчання з дитинства 

[80-82]. Нарешті, було визначено, що направлення волонтерів, які пройшли базову 

підготовку з життєзабезпечення, через мережі мобільних додатків показало, 

збільшення частоти СЛР, ініційовану сторонніми особами, і, як наслідок, значне 

скорочення інтервалу без реанімації, що покращує результат для постраждалих від 

ПЛЗС [83-85]. Навчання державних службовців та членів громади щодо важливості 

збільшення частоти проведення СЛР та сприяння використанню ранньої дефібриляції 

непрофесіоналами та професійними рятувальниками має вирішальне значення для 

підвищення рівня виживання пацієнтів. 
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Таблиця рекомендацій 3 – Рекомендації щодо базового життєзабезпечення 

населення та доступу до автоматичних зовнішніх дефібріляторів  

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Рекомендується, доступність дефібриляції у 

місцях, де ймовірність зупинки серця більш 

висока [72-74] 

 

І 

 

В 

Негайна СЛР сторонніми особами 

рекомендована при ПЛЗС [75-77] 

І В 

Рекомендується сприяти навчанню членів 

громади з базової підтримки життєдіяльності, 

щоб збільшити частоту СЛР та використання 

АЗД [72, 79, 86] 

 

 

І 
В 

Слід розглянути можливість оповіщення  

мобільним телефоном добровольців-свідків, які 

пройшли базову підготовку щодо підтримки 

життєзабезпечення, для надання допомоги 

жертвам, що знаходяться поблизу [83-85, 87] 

 

 

ІІа В 

Клас рекомендаційа 

Рівень доказовості b 

ПЛЗС, позалікарняна зупинка серця; АЗД, автоматичний зовнішній дефібрілятор 
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5. Оцінка та лікування. Загальні аспекти 

 

5.1. Діагностичні засоби 

 

5.1.1. Збір анамнезу та фізикальне обстеження 

Анамнез повинен зосереджуватися на «червоних прапорцях», у тому числі на 

ознаках аритмічного синкопе, наприклад, відсутність вагусного продрому та 

сімейному анамнезі передчасної або РСС, включаючи, наприклад, утоплення або 

автомобільну аварію при синдромі подовженого інтервалу QT і КПШТ [1, 2]. Ознаки, 

що свідчать щодо спадкових причин, включають сімейну історію епілепсії, синдром 

раптової дитячої смерті, глухоту (LQTS), серцеву недостатність або імплантацію 

кардіостимулятора у віці меньше 50 років. Особливості захворювань, пов’язаних з 

проаритмічними станами, включають середньосистолічне клацання при пролапсі 
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мітрального клапана, шуми в виносному тракті Вальсальв при гіпетрофічній 

кардіоміопатії. Можуть мати значення специфічні особливості шкіри, наприклад, 

вузлувата еритема при саркоїдозі, ангіокератома при хворобі Фабрі, 

ксантелазма/ксантома та долонно-підошвенний кератоз при аритмогенній 

кардіоміопатії правого шлуночка. 

 

5.1.2. Лабораторні дослідження 

Натрійуретичні пептиди (натрійуретичний пептид b-типу або N-кінцевий 

натрійуретичний пептид про-b-типу) можуть відігравати важливу роль у ідентифікації 

осіб із підвищеним ризиком РСС у загальній популяції [3, 4] або у пацієнтів із ІХС [5]. 

Немає достатніх доказів для використання натрійуретичного пептиду b-типу, як 

методу визначення необхідності використання ІКД [6, 7]. 

 

5.1.3. Неінвазивні та інвазивні тести 
 

5.1.3.1. ЕКГ та амбулаторне електрокардіографічне моніторування [2]. 

Електрокардіограма (ЕКГ) у 12 відведеннях є важливим інструментом для 

діагностики основного захворювання, для стратифікації ризику в окремих популяціях 

та діагностики підтипу ША, якщо вона виявлена. Документування аритмій, 

пов'язаних із симптомами, має клінічне значення, але може бути ускладнене у разі 

спорадичних явищ. Тому тип пристрою для моніторингу ЕКГ та час запису повинні 

відповідати частоті клінічних подій. Моніторинг протягом 24–48 годин (зазвичай 

«холтерівський запис») підходить для щоденних аритмій [8], у той час як 

переривчастий моніторинг протягом більш тривалого періоду за допомогою 

активованих пацієнтом реєстраторів ЕКГ (або мобільних пристроїв/смартфонів) має 

бути кращим для рідкісних подій [9]. Імплантовані петльові реєстратори можуть бути 

корисні при діагностиці аритмій у пацієнтів з потенційно небезпечними для життя 

симптомами, такими як раптові непритомності [10]. 
 

5.1.3.2.Сигнал усереднена ЕКГ 

Сигнал-усереднена ЕКГ (SaECG) може виявити сигнали дуже низької 

амплітуди («пізні потенціали») кінцевого сегменту QRS [11] за допомогою трьох 

вимірювань у часовому спектрі: тривалість QRS, тривалість сигналу низької 

амплітуди (≤40 мкВ) та середньоквадратична напруга терміналу 40 мс QRS. Аномалії 

SaECG можна також оцінити за допомогою частотного аналізу [8]. SaECG може 

сприяти діагностиці аритмогенної кардіоміопатії правого шлуночка [12]. 
 

5.1.3.3. Тести з фізичним навантаженням 

Тести з фізичним навантаженням корисні для діагностики та оцінки відповіді 

на терапію у пацієнтів із підозрюваними/підтвердженими адренергічно-залежними 

порушеннями ритму, такими як спричинена фізичним навантаженням ідіопатична 
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МШТ, ПШТ або двонаправлена ШТ при КПШТ [13,14]. 4-хвилинне відновлення 

комплексу QT після тестування з фізичним навантаженням може сприяти діагностиці 

синдрому подовженого інтервалу QT [15]. 
 

5.1.3.4. Візуалізація 

Візуалізація має вирішальне значення для оцінки серцевої функції та виявлення 

кардіоміопатій (ESC CardioMed, розділ 10) [16]. Негативна візуалізація підтверджує 

первинне електричне захворювання у пацієнта з ША. ЕхоКГ є легкодоступним і 

першочерговим інструментом діагностики та стратифікації ризику захворювань 

клапанів, ІХС, ДКМП, ГКМП, АКПШ [17] та некомпактного міокарда лівого 

шлуночка. Strain-Ехо дозволяє диференціювати активний і пасивний рух сегментів 

міокарда та раннє виявлення дисфункції міокарда. Порушення руху стінки можуть 

свідчити щодо перенесених інфарктів, кардіоміопатії або запальних захворювань. 

Глобальна поздовжня деформація є надійним показником функції лівого шлуночка 

(ЛШ) і може виявити незначні зміни у функції ЛШ при збереженій ФВЛШ [18]. 

Strain-Ехо може оцінити механічну дисперсію, що відображається неоднорідними 

скороченнями, які можуть бути пов’язані з підвищеним ризиком ША [19-21]. 

МРТ серця наразі забезпечує найбільш точне та відтворюване вимірювання 

передсердної, двошлуночкової глобальної та регіональної систолічної функції та 

може виявляти набряк міокарда, фіброз, інфільтрацію та дефекти перфузії (ESC 

CardioMed, розділ 11.4).  МРТ серця є більш чутливим, ніж ЕхоКГ, для діагностики 

АКПШ [23], є діагностичною при некомпактності лівого шлуночка і може виявити 

апікальні аневризми при ГКМП. Виявлення фіброзу за допомогою пізнього 

посилення парамагнітними контрасними засобами, що містять гадоліній сприяє 

стратифікації ризику ША при ГКМП [24], ДКМП [25] і, можливо, при аритмічному 

синдромі пролапсу мітрального клапана (ПМК) [26, 27]. Нові методи картування 

міокарда можуть виявити дифузний фіброз і визначити етіологію гіпертрофії ЛШ для 

призначення специфічної терапії, наприклад хвороба Фабрі та амілоїдоз. 

Прогностичне значення методів візуалізації ще належить оцінити. 

Візуалізація серця за допомогою КТ має перевагу високої просторової 

роздільної здатності (ESC CardioMed, розділ 12.1) [28]. Синхронізація ЕКГ, додаткові 

послідовності затримки дихання та використання бета-блокаторів для зниження ЧСС 

покращують якість. Радіаційний вплив знаходиться в діапазоні інвазивної 

коронароангіографії (ІКАГ). Коронарна комп’ютерна томографічна ангіографія є 

кращим методом для виключення стенозу коронарної артерії у пацієнтів з низькою 

ймовірністю ІХС [29, 30]. Наявність частих передчасних скорочень шлуночків 

(ПСШ) впливає на якість майже всіх модальностей зображення. 

Коментар робочої групи: На сьогодншній день є дані щодо інформатиівності 

Strain-Ехо як чутливого методу, який дозволяє детально оцінити серцеву механіку, 

візуалізувати деформацію міокарда, включаючи глобальну поздовжню деформацію, 
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регіональну деформацію та механічну дисперсію, як потенційних маркерів 

шлуночкових аритмій. 

 

5.1.3.5. Провокаційні діагностичні тести 

Провокаційні діагностичні тести підсумовані в Таблиці 1. Загальні тести, що 

проводяться, це тестування блокаторів натрієвих каналів при синдромі Бругада і тест 

на аденозин для виключення латентного попереднього збудження [31, 32]. 

Провокація епінефрином може бути корисною при КПШТ, коли фізичні вправи 

неможливо виконати. Тест на епінефрин не рекомендований для LQTS через високу 

частоту хибнопозитивних результатів і корисність тесту з фізичним навантаженням 

[33]. Коронарний вазоспазм, як причину ФШ за відсутності обструктивних 

коронарних захворювань/кардіоміопатії можна перевірити за допомогою додаткових 

інтракоронарних доз ацетилхоліну/ергоновіну. 

 

Коментар робочої групи: станом на 01.07.2024 р. лікарські засоби з 

міжнародними непатентованими назвами ацетилхолін та ергоновін в Україні не 

зареєстровані.  
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Таблиця 1 – Внутрішньовенні провокаційні діагностичні тести 

Діагностич-
ний тест Індикація 

Протоколи 
Доза/швидкість 

інфузії/ 
тривалість 

Позитив-
ний тест 

Протипоказа
ння 

Критерії припинення 
тестування, 

консультування та 
управління 

Час 
спостережен

ня 
Місцезнаход

ження 

Поси
ланн

я 

Аймалін 
 
Коментар 
робочої групи: 
станом на 
01.07.2024 р. 
лікарський засіб  
з міжнародною 
непатентованою 
назвою аймалін  
в Україні не 
зареєстрований 

Сімейна історія 
BrS або SADS 
Реанімована 
зупинка серця 
без СХС. 

1 мг/кг протягом 
5-10 хв (макс. 
доза 100 мг) або 1 
мг/кг зі 
швидкістю 10 
мг/хв. Запис у 
стандартних і 
високих 
прекордіальних 
відведеннях 
протягом 30 хв. 

BrS 1 тип 
ЕКГ. 

I тип BrS ЕКГ, 
СН. Запобіжні 
заходи, якщо є 
докази 
захворювання 
провідності 
(розглянемо 
використання 
дроту для 
тимчасової 
стимуляції) 

ШT/ФШ, тип 1 BrS ЕКГ, 
PVCs, розширення QRS 
>150%. 
При ШT/ФШ ввести 
ізопреналін в/в, натрію 
гідрокарбонат в/в. 
 
 
 
Коментар робочої групи: 
станом на 01.07.2024 р. 
лікарський засіб з 
міжнародною 
непатентованою назвою 
ізопреналін в Україні не 
зареєстрований 
 

30 хв при 
негативному 
тесті;  
 
4 години при 
позитивному 
тесті. 

Лабораторія 
катетерізації 
або 
амбулаторне 
місце для 
тестування з 
повним 
реанімаційним 
обладнанням. 

32, 34, 
35 

Флекаїнід 
 
 

Те саме, що 
аймалін. 

2 мг/кг протягом 
10 хв (макс. доза 
150 мг). Запис у 
стандартних і 
високих 
прекордіальних 
відведеннях 
протягом 30 хв. 

Те саме, 
що 
аймалін. 

Те саме, що 
аймалін. 

Те саме, що аймалін. 4 години, якщо 
тест 
негативний;  
 
24 години при 
позитивному 
тесті. 

Те саме, що 
аймалін. 

36 

Епінефрин КПШТ та 
реанімований 
після зупинки 
серця з або без 

Відпочити 10 хв. 
Почніть з 0,025 
мкг/кг/хв 
протягом 10 хв, 

≥3 ударів 
PVT або 
двонаправ
леної VT. 

Подовження 
QTc ≥480 мс. 

Систолічний артеріальний 
тиск ≥ 200 мм рт.ст., нестійка 
ШТ або ФШТ, >10 ПШК/хв, 
чергування зубців Т або 

30 хв. Те саме, що 
аймалін. 

37 
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Діагностич-
ний тест Індикація 

Протоколи 
Доза/швидкість 

інфузії/ 
тривалість 

Позитив-
ний тест 

Протипоказа
ння 

Критерії припинення 
тестування, 

консультування та 
управління 

Час 
спостережен

ня 
Місцезнаход

ження 

Поси
ланн

я 

СХС, коли тест 
з фізичним 
навантаженням 
неможливий. 
Сімейна історія 
SADS. 

поступово 
збільшуйте до 
0,05, 0,1 і 0,2 
мкг/кг/хв 
кроками по 5 хв. 

непереносимість пацієнта. 
Якщо симптоми зберігаються 
після припинення, в/в 
метопролол 2,5–5 мг 
протягом 1 хв. 

Ацетилхолін Підозра на 
спазм 
коронарних 
судин. 

Внутрішньокорон
арне введення: 
RCA: 20 і 50 
мкг. LCA: 20, 50 і 
100 мкг протягом 
20 с. Інтервали 
між ін'єкціями >3 
хв. 
Максимальна 
доза 50 мкг в 
RCA і 100 мкг в 
LCA. 

Спазм 
коронарної 
артерії 
візуалізова
ний під час 
процедури. 

Стеноз лівої 
магістралі 
>50%, 3-
судинне 
ураження, 2-
судинне 
ураження з 
тотальною 
оклюзією, СН 
NYHA III/IV, 
ниркова 
недостатність, 
тяжка 
бронхіальна 
астма. 

Тимчасовий електрод для 
резервної стимуляції. 
Ризик кардіогенного шоку. 

Нормальний 
час 
спостережен
ня після 
процедури. 

Кат 
лабораторія. 

38 

Ергоновін Те саме, що 
ацетилхолін. 

Внутрішньокорон
арне поетапне 
введення: 
RCA (20–60 мг) 
LCA (20–60 мг) 
протягом 2–5 хв. 

Те саме, 
що 
ацетилхолі
н 

Лівосторонній 
магістральний 
стеноз >50%, 
3-судинне 
ураження, 2-
судинне 
ураження з 
тотальною 
оклюзією, СН 
NYHA III/V, 

Для резервної стимуляції 
необхідно встановити 
тимчасовий електрод. 
Ризик кардіогенного шоку. 

Те саме, що 
ацетилхолін. 

Кат 
лабораторія. 

39 
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Діагностич-
ний тест Індикація 

Протоколи 
Доза/швидкість 

інфузії/ 
тривалість 

Позитив-
ний тест 

Протипоказа
ння 

Критерії припинення 
тестування, 

консультування та 
управління 

Час 
спостережен

ня 
Місцезнаход

ження 

Поси
ланн

я 

ниркова 
недостатність. 

Аденозин Виключити 
приховане 
передзбудження
. 

0,1 – 0,3 мг/кг  
(максимальна 
доза 6-12  мг або 
до появи 
атріовентрикуляр
ної блокади або 
попереднього 
збудження). 

Ідентифіка
ція 
додатковог
о шляху. 

Астма, 
захворювання 
синусового 
вузла, алергія 
на аденозин. 

Побічні дії: бронхоспазм, 
брадикардія, асистолія, ФП, 
судоми. Антагоніст: теофілін. 

5 хв. Те саме, що 
аймалін. 

40 

ФП – фібриляція передсердь; AV – атріовентрикулярний; BrS – синдром Бругада; КПШТ – катехоламінергічна поліморфна 

шлуночкова тахікардія; ЕКГ – електрокардіограма; СН – серцева недостатність; LCA – ліва коронарна артерія; NYHA – Нью-

Йоркська асоціація серця; ПШК – передчасні шлуночкові комплекси; PVT – поліморфна шлуночкова тахікардія; RCA – права 

коронарна артерія; СРАС – синдром раптової аритмічної смерті; СХС – структурна хвороба серця; ФШ – фібриляція шлуночків; VT 

– шлуночкова тахікардія
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5.1.3.6. Електрофізіологічне дослідження 

Електрофізіологічні дослідження, включаючи вимірювання базових інтервалів 

(наприклад, інтервал передсердя–Гіс [ПГ] та інтервал Гіс–шлуночок [ГШ]), програмована 

електрична стимуляція (ПЕС) та електроанатомічне картування можуть бути використані 

для діагностичних цілей і для визначення терапії [41-46]. ПЕС залежить від основного 

захворювання серця та його тяжкості, наявності або відсутності спонтанної ШТ, супутньої 

медикаментозної терапії, протоколу стимуляції та місця (місць) стимуляції. Типові 

протоколи включають стимуляцію 2 ділянок правого шлуночка (ПШ) з 2-3-а довжинами 

основного циклу, введення 3 екстрастимулів та введення ізопреналіну [44, 47, 48]. 

У даний час ПЕС в основному використовується для підтвердження діагнозу ШТ 

та індукування картографованих ША, причому кінцевою точкою абляції є 

неіндуктивність. Пацієнти з серцевою недостатністю та ФВЛШ ≤35%, зазвичай, 

матимуть показання до ІКД; отже, індукція ШТ/ШФ перед імплантацією не потрібна. У 

пацієнтів із СХС і помірно зниженою або збереженою ФВЛШ, які мають синкопе 

нез’ясованої природи, індукція СМШТ з ПЕС може бути корисною для визначення 

основної причини та прогнозування подальших подій [42, 49]. Індукція ПШТ/ШФ при 

СХС, зазвичай, розглядається, як неспецифічна ознака [50-52]. 

При первинних електричних захворюваннях ПЕС не має прогностичного 

значення, хоча є деякі докази для розгляду його використання при синдромі Бругада [23]. 

Інвазивна електрофізіологічна оцінка може мати важливе клінічне значення для 

пацієнтів з міотонічною дистрофією [53]. 

Завдяки прогресу в картуванні високої щільності, картування напруги, показники 

провідності/реполяризації та фракціонування електрограми можна використовувати для 

визначення цілей абляції або діагностики кардіоміопатичних захворювань. 

Ендокардіальне картування може бути корисним у диференціації АКПШ від 

доброякісної ШТ та для прицільної біопсії у випадках підозри на міокардит, АДПШ та 

саркоїдоз [54-59]. 

 

5.1.4. Генетичне тестування 

Масове паралельне секвенування або секвенування наступного покоління 

призвело до підвищення доступності генетичного тестування за меншою ціною [60]. У 

більшості діагностичних кардіологічних генетичних тестів використовуються великі 

панелі генів, визначені асоціаціями із захворюванням, створеним попередніми 

дослідженнями, тобто гени-кандидати. Однак, багато попередніх асоціацій генів були 

оскаржені щодо їх діагностичної корисності. Тому не рекомендується включати 

сумнівні гени до звичайних діагностичних панелей [61-65].  

 

Коментар робочої групи: на момент розробки даної Клінічної настанови такі 

методи генетичного тестування, як паралельне секвенування або секвенування 

наступного покоління рутинно в Україні не проводяться. 
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Загально геномні дослідження асоціацій виявили, що загальні генетичні варіації 

однонуклеотидних поліморфізмів можуть спричиняти або змінювати фенотипи при 

синдромі Бругада, LQTS, ГКМ та ДКМ. Оцінки полігенного ризику, показники, 

отримані на основі кумулятивних ефектів цих однонуклеотидних поліморфізмів, 

можуть, отже, відігравати роль у діагностиці та прогнозуванні цих умов у 

майбутньому [65-70].  

Секвенування створює цифрові дані, які вимагають подальшого 

біоінформаційного аналізу, що дозволяє точно визначити більшість змін ДНК, що 

впливають на кодуючий каркас кожного гена [71]. Найпоширенішими виявленнями є 

однонуклеотидні варіанти, що викликають прості амінокислотні заміни (міссенс), 

передчасне завершення або аномалії сплайсингу. Вставки та/або видалення 

зустрічаються рідше. Клінічне значення більшості некодованих варіантів ще 

належить визначити [71, 72]. 

Рамки для інтерпретації причинно-наслідкового зв’язку захворювання 

генетичними варіантами стандартизовані для п’яти класів: V «патогенний»; IV 

«імовірно патогенний»; III «варіант невизначеного значення»; II «імовірно 

доброякісний»; і І «доброякісний». Використовується комбінація доказів: зв’язок між 

генами та захворюваннями; наявність варіанту у здорових та/або хворих; дані in silico; 

функціональні дані in vitro та in vivo; та дані щодо сегрегації сімей [73]. 

Мутація (варіант класу IV або V) може бути негайно використана або для 

підтвердження діагнозу у пробандів (першого постраждалого члена сім’ї), або для 

початкової діагностики родичів та може допомогти визначити терапію та/або 

прогноз. Показана періодична переоцінка усіх варіантів IV і III класу [73]. 

Передімплантаційне генетичне тестування є ранньою формою пренатальної 

генетичної діагностики. Генетичні діагнози ембріонів, запліднених in vitro, 

ідентифікуються за допомогою біопсії, що дозволяє перенести генетично нормальні 

ембріони в матку. Якщо методика доступна, важливо надати інформацію пацієнтам з 

моногенними захворюваннями серця в дітородному віці. Законодавство щодо 

передімплантаційного генетичного тестування відрізняється в різних країнах, також 

стратегії відрізняються.  

Генетичне та клінічне тестування має проводитися лише міждисциплінарними 

групами, до складу яких входять професіонали, які мають навички консультування 

щодо наслідків і невизначеності результатів, а також досвідчені кардіологи, здатні 

спрямувати на тестування на визначення фенотипу [31,74-76]. Негативний результат 

не виключає діагноз і не повинен використовуватися з цією метою. Структура 

генетичних та інших клінічних діагностичних тестів для первинних електричних 

захворювань, заснована на доказах, якщо вони є, наведена у Таблиці 2. 
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Таблиця 2 – Генетичні тести та рекомендоване обстеження пробандів та родичів з первинними 

електричними захворюваннями серця 

 

 LQTS Синдром Бругада  КПШТ 
Ідіопатична 

ФШ 

Ранній 
реполярізацій
ний синдром 

Генетичний тест Клас Іа Клас І  Клас Іа Клас ІІ b Клас ІІ b 

Пробанд Початковий 
клінічний 

тест 

Наріжний камінь у 
діагностиці ЕКГ 

ЕКГ 
Тест з фізичним 
навантаженням 

ЕКГ і ЕКГ у високих 
прекордіальних відведеннях 

Провокаційний тест 
блокаторів натрієвих каналів 

Тест з фізичним 

навантаженням  
 

Див. Розділ 
5.2.3, сценарій 3 

ЕКГ 
 

Інші тести/процеси Виключити 
набуті 
LQTS 

Виключити фенокопію Виключити 
фенокопію/СХС 

 ХМЕКГ 

Follow-up 
(контрольний 

візит) 

 1–3 роки в залежності від рівня ризику 

Родичі  Клінічний 
скринінг 

 ЕКГ 
Тест з фізичним 
навантаженням 

(коли це 
можливо) 

Від народження 

ЕКГ та ЕКГ з високим 
прекордіальним відведенням: 

почати з 10 років  
Блокатори натрієвих каналів, 
провокаційні тести: почати з 

16 років, якщо немає 
клінічних показань [77, 78] 

ЕКГ 
Тест з фізичним 
навантаженням 
Від народження 

ЕКГ і ЕКГ з 
високаим 

прекардіальним 
відведенням 

Тест з фізичним 
навантаженням 

ЕхоКГ [79] 

ЕКГ 
ЕхоКГ 

Follow-up 
(контрольний 

візит) 

Позитивний фенотип та/або 
Варіант IV/V класу 

1–3 роки в залежності від рівня ризику 

 Негативний фенотип і немає 
Варіант IV/V класу 

Розряд 
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Таблиця рекомендацій 4 – Рекомендації щодо генетичного тестування 

 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Генетичне тестування рекомендується, коли 

захворювання діагностовано у живої або 

померлої дитини з ймовірною генетичною 

основою та ризиком ША та РСС [80, 81] 

 

І 

 

В 

Коли вперше виявлено передбачуваний 

причинний варіант, рекомендується оцінка 

патогенності за міжнародно прийнятою 

системою [73] 

 

І 

 

С 

Якщо у живої або померлої дитини було 

виявлено варіант класу IV або класу V із 

захворюванням, що несе ризик ША та РСС, 

рекомендується генетичне тестування родичів 

першого ступеня, родичів з симптомами та 

облігатних носіїв. 

 

 

 

І 
С 

Рекомендується, щоб генетичне тестування та 

консультування щодо його потенційних 

наслідків проводилися міждисциплінарною 

командою експертів [76] 

 

 

І 
С 

Рекомендується, щоб варіанти класу III 

(варіанти невизначеної значущості) і класу IV 

оцінювалися на сегрегацію в сім’ях, де це 

можливо, і варіанти періодично 

переоцінювалися. 

 

 

І С 

Не рекомендується проводити генетичне 

тестування у пацієнтів з індексом, що свідчить 

про недостатність доказів генетичного 

захворювання.  

 

 

ІІІ 
С 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

РCC, раптова серцева смерть; ША, шлуночкова аритмія 
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5.2. Діагностична оцінка при першому зверненні зі шлуночковою аритмією 

у пацієнтів без відомого захворювання серця 

ША та (перервана) РЗС є поширеними першими проявами раніше невідомого 

захворювання серця. Вичерпна діагностична оцінка надається для п’яти сценаріїв, які 

часто зустрічаються. 

 

5.2.1. Сценарій 1: Випадкове виявлення нестійкої шлуночкової тахікардії 

Алгоритм оцінки пацієнтів із випадковим виявленням НШТ представлено на 

Рис. 5. 

 
Рис. 5. Алгоритм обстеження пацієнтів, у яких випадково виявлена нестійка шлуночкова тахікардія 
НШТ – нестійка шлуночкова тахікардія, ШЕ – шлуночкова екстрасистолія (примітка: в англомовній літературі 

«передчасний шлуночковий комплекс» – premature ventricular complex, PVC), ІХС – ішемічна хвороба серця,  

ХМЕКГ – холтерівське моніторування, МРТ – магнітно-резонансна томографія, Y – так, N – ні   
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Випадкова нестійка шлуночкова тахікардія (НШТ) є поширеною ознакою під 

час рутинного кардіологічного обстеження (наприклад, для несерцевих захворювань, 

перед початком онкологічного лікування, перед заняттями спортом) і моніторингу 

перед індукцією анестезії/седації для несерцевих процедур [82]. Пацієнти з випадково 

виявленою НШТ потребують подальшого обстеження. Недавній синкопе з підозрою 

на серцеве походження є симптомом високого ризику і може спонукати до 

госпіталізації [1, 83]. Важливо оцінити морфологію НШТ (поліморфну або 

мономорфну). Типова морфологія МШТ (рис. 6) може свідчити про ідіопатичне 

походження зі сприятливим прогнозом.  

 

 
Рис. 6. Типова морфологія ідіопатичної шлуночкової тахікардії  

LBBB – блокада лівої ніжки пучка Гиса, LV – лівий шлуночок, RBBB - блокада правої ніжки пучка Гіса, RVOT 

– вихідний тракт правого шлуночка; ШТ – шлуночкова тахікардія 

 

Навпаки, короткий передчасний шлуночковий комплекс, що ініціює нестійку 

ПШТ або мономорфну НШТ з короткою довжиною циклу (зазвичай 300 мс, в 
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середньому 245+28, в одній серії), може ідентифікувати пацієнтів із вищим ризиком 

РСС [84, 85]. ЕКГ у 12 відведеннях у стані спокою є оцінкою першої лінії та може 

виявити ознаки серцевої недостатності або первинних електричних захворювань 

(ESC CardioMed, розділ 8.6.) [86]. ЕхоКГ є методом першої лінії візуалізації, який 

надає важливу інформацію про функцію серця та потенційну серцеву недостатність 

(ESC CardioMed 10.3, 10.10, 10.12.) [16, 87, 88]. Холтерівський моніторинг корисний 

для оцінки частоти НШТ та пов’язаних з нею передчасних шлуночкових комплексів 

(ESC CardioMed, розділ 8.9.) [89]. Крім того, принаймні 3-відведене холтерівське 

дослідження (V1, два нижніх відведення) може дати початкову оцінку, чи НШТ/ПШК 

є уніфокальними чи мультифокальними, а також ділянку(и) походження НШТ. 

Останнє важливо, якщо НШТ не було раніше задокументовано на ЕКГ у 12 

відведеннях [90]. 

Тест із фізичним навантаженням може бути корисним для запису ЕКГ у 12 

відведеннях НШТ та виявлення спричинених фізичним навантаженням аритмій. 

Посилення аритмій під час фізичного навантаження, що не вказує на ідіопатичне 

походження, повинно викликати підозру на СХС і може вимагати поради щодо 

утримання від фізичних вправ до встановлення діагнозу та початку відповідного 

лікування. Основну значущу ХКА слід виключити відповідно до ймовірності пацієнта 

перед обстеженням. 

МРТ серця слід розглянути, якщо при первинному обстеженні є підозра на 

кардіоміопатії або запальні захворювання (ESC CardioMed, розділ 10.4.) [91]. Крім того, 

МРТ серця може ідентифікувати ділянки фіброзу, як субстрати НШТ [25]. 

 

Таблиця рекомендацій 5 — Рекомендації щодо обстеження пацієнтів із 

нещодавно підтвердженою шлуночковою аритмією 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

У пацієнтів із вперше задокументованою ША 

(часта шлуночкова екстрасистолія, нестійка 

шлуночкова тахікардія, стійка мономорфна 

шлуночкова тахікардія), базово виконується 

ЕКГ у 12 відведеннях, з реєструванням ША, 

коли це можливо, також рекомендується 

ЕхоКГ як діагностика першої лінії 

 

 

 

І 

 

 

 

С 

У пацієнтів із нещодавно підтвердженою ША 

(часті передчасні шлуночкові скорочення, 

нестійка шлуночкова тахікардія, СМШТ) та 

 

 

ІІа 

 

 

В 
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підозра на СЗС, яке після первинної оцінки не 

відповідає ІХС, слід розглянути проведення 

МРТ серця 

У пацієнтів із випадковим виявленням 

нестійкої шлуночкової тахікардії, слід 

розглянути можливість холтерівської ЕКГ ≥24 

год 

 

ІІа 
С 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

ША, шлуночкова аритмія; СЗС, структурні захворювання серця; ІХС, ішемічна 

хвороба серця 

 

5.2.2. Сценарій 2: Перші прояви стійкої мономорфної шлуночкової 

тахікардії (СМШТ) 

Алгоритм оцінки дітей з першим епізодом СМШТ представлено на Рис. 7. 

Більшість пацієнтів, які звертаються з СМШТ, мають супутню СХС. СМШТ 

при СХС в основному пов’язана з рубцевими змінами і повторним входом імпульсу,  

і лише іноді через повторний вхід із залученням ураженої провідної системи або через 

вогнищеві джерела. Діагностика основної етіології та виявлення дітей з ідіопатичною 

ШТ є важливими. Початкове обстеження включає детальний клінічний та сімейний 

анамнез, ЕКГ у 12 відведеннях та ЕхоКГ. Запис ЕКГ при ШТ у 12 відведеннях 

показаний, оскільки він надає важливу інформацію про місце походження ШТ.  

Специфічна морфологія ШТ (наприклад, вихідний тракт правого шлуночка або 

фасцикулярне походження) (Рис. 5), за відсутності сімейного анамнезу щодо 

кардіоміопатій і без доказів СХС, є свідченням ідіопатичної ШТ [94]. Атипова 

морфологія ЕКГ і незвичайні клінічні прояви повинні викликати підозру щодо 

основної СХС, навіть якщо вихідна ЕКГ та ехокардіограма нормальні. У цьому 

сценарії слід розглянути додаткове обстеження за допомогою МРТ серця [92]. Вхідна 

шлуночкова тахікардія пучка Гіса (ВШТ-ПГ), що нагадує конфігурацію блокади 

ніжки пучка Гіса на ЕКГ, є ознакою порушення провідності, напр. при ДКМП, 

міотонічній дистрофії та хірургічних втручаннях на серцевому клапані (Рис. 8). 
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Рис. 7. Алгоритм для оцінки пацієнтів, які звертаються з першим стійким епізодом мономорфної шлуночкової 

тахікардії 

ШТ – шлуночкова тахікардия, ІХС – ішемічна хвороба серця, ПЕТ-КТ – позитронно-емісійна томографія, МРТ – 

магнітно-резонансна томографія,  КАГ – коронарографія, ШЕ – шлуночкова екстрасистолія (примітка: в англомовній 

літературі «передчасний шлуночковий комплекс» – premature ventricular complex, PVC), Y – так, N – ні   

 

Якщо первинна оцінка викликає підозру на ІХС, ІКАГ може виключити ІХС. 

Якщо ЕКГ та ЕхоКГ свідчать про кардіоміопатію, МРТ серця надає важливу 

діагностичну інформацію щодо локалізації рубців та характеристик тканини (розділ 
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5.1.3.4). Якщо неінвазивне обстеження не є остаточним, можна розглянути 

електроанатомічне картування та ПЕС для диференціальної діагностики між 

ідіопатичною ШТ та ранньою АКПШ [95]. 

Рис. 8.  Реципрокна шлуночкова тахікардія пучка Гіса 

BBR-VT, зворотна шлуночкова тахікардія пучка Гиса 

 

Біопсія під контролем електроанатомічного картування може бути корисною 

для діагностики тканин на AКПШ та запальні захворювання із вогнищевим 

поширенням (наприклад, кардіосаркоїдоз) [96,97]. За підозри на запальні 

захворювання - КТ (ПЕТ-КТ), автоімунні серологічні дослідження, біопсія ураженої 

тканини є частиною діагностичної оцінки [98, 99]. 
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Таблиця рекомендацій 6 — Рекомендації щодо оцінки пацієнтів з першим 

епізодом стійкої мономорфної шлуночкової тахікардії 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

У пацієнтів з першим епізодом СМШT, 

електрофізіологічне дослідження, 

електроанатомічне картування та біопсія під 

контролем картування можуть бути розглянуті 

для етіологічної оцінки [95-97, 100] 

 

 

ІІb 

 

 

С 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

СМШT, стійка мономорфна шлуночкова тахікардія 

 

5.2.3. Сценарій 3: Особа, яка пережила раптову зупинку серця  

У тих, хто пережив РЗС, слід розглянути КТ головного мозку/грудної клітки, 

коли результати огляду пацієнта, ЕКГ та дані ЕхоКГ не узгоджуються з серцевою 

причиною [101]. 

У тих, хто пережив РЗС, рекомендується зробити забір зразків крові під час огляду 

для можливого токсикологічного та генетичного тестування [102-104]. 

Отримання записів із серцевих імплантованих електричних пристроїв та 

портативних моніторів рекомендується усім, хто пережив РЗС [105-108]. У тих, хто 

пережив РЗС, рекомендуються повторні ЕКГ у 12 відведеннях під час стабільного 

ритму (включаючи ЕКГ з високим прекадіальним відведенням) [109], а також 

безперервний моніторинг серця під час одужання [110-111]. ЕхоКГ рекомендована з 

метою ранньої діагностики для виявлення будь-яких структурних аномалій та оцінки 

функції серця в усіх пацієнтів з РЗС [111, 112]. Коронарна візуалізація та МРТ серця 

з пізнім посиленням парамагнітними контрасними засобами, що містять гадоліній 

(ППГ) рекомендовані для оцінки структури та функції серця в усіх пацієнтів з РЗС 

без чіткої основної причини. Неодноразово було показано, що МРТ забезпечує значну 

діагностичну цінність, зокрема для діагностики прихованої кардіоміопатії [27, 113-

115]. Первинні електричні захворювання можуть бути виявлені за допомогою 

провокаційних тестів, таких як використання блокаторів натрієвих каналів [32, 116-

118], аденозину [40, 121], епінефрину [37, 48, 122-126], ергоновіну/ацетилхоліну [111, 

127] проведення ЕКГ лежачи та стоячи [119, 120], психологічний стрес-тест, а також 

тест з фізичним навантаженням. У тих, хто пережив РЗС, для діагностики спазму 

коронарних судин можна розглянути тести з ергоновіном, ацетилхоліном. 

Електрофізіологічне дослідження та електроанатомічне картування можуть 

бути корисними для розуміння механізму зупинки серця у конкретного пацієнта та 

вибору терапевтичних варіантів [131-135]. Генетичне тестування може 
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ідентифікувати молекулярну причину РЗС шляхом виявлення патогенних мутацій у 

генах, пов’язаних із специфічними фенотипами [102, 136, 137]. 
 

Таблиця рекомендацій 7 — Рекомендації щодо діагностики тих, хто 

пережив РЗС 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Дитині, яка пережила РЗС без позасерцевої 

причини рекомендовано знаходитись під 

наглядом мультидисциплінарної  команди [74, 

139-144] 

 

І 

 

В 

У електронестабільних дітей після РЗС з 

підозрою на тривалу ішемію міокарда, 

показана коронарографія 

І С 

Якщо при проведенні ЕКГ та ЕхоКГ їх 

результати не відповідають серцевій причині, 

дітям, які пережили РЗС, слід розглянути КТ 

головного мозку/грудної клітки [139, 145] 

 

ІІа 

 

С 

Дітям, які вижили після РЗС, рекомендовано 

провести забір крові для проведення 

генетичного та токсикологічного тестування 

[138, 103] 

 

І 

 

В 

Рекомендовано отримання записів із 

кардіологічних імплантованих електронних 

пристроїв та переносних моніторів для усіх 

дітей, які пережили РЗС [106, 107] 

 

І 

 

В 

У тих, хто пережив РЗС, рекомендуються 

провести повторні ЕКГ у 12 відведеннях під 

час стабільного серцевого ритму (включаючи 

ЕКГ з високим прекордіальним відведенням), а 

також проведення безперервного серцевого 

моніторингу [109, 111] 

 

 

І 

 

 

В 
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Для оцінки структури та функції серця в усіх 

пацієнтів, які перенесли РЗС рекомендується 

проведення ЕхоКГ 

І С 

Коронарна візуалізація та МРТ з ППГ є 

рекомендованими для оцінки структури та 

функції серця усім пацієнтам дитячого віку 

після РЗС, що вижили без чіткої основної 

причини захворювання [111, 112, 115] 

 

 

І 

 

 

В 

Тим, хто пережив РЗС без чіткої основної 

причини захворювання, рекомендовано 

провести тести з блокаторами натрієвих 

каналів та фізичним навантаженням [106, 111, 

146-148] 

 

 

І 

 

 

В 

Тим, хто пережив РЗС, розглянути тести з 

ергоновіном, ацетилхоліном або можна 

розглянути можливість проведення 

гіпервентиляційного тесту з метою діагностики 

спазму коронарних судин [127,149] 

 

 

ІІb  

 

 

В 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

РЗС, раптова зупинка серця; МРТ з ППГ, магнітно-резонансна томографія з пізнім посиленням 

парамагнітними контрасними засобами, що містять гадоліній 

 

5.2.4. Сценарій 4: Раптова смерть (РС) пацієнта 

Алгоритм оцінки раптово померлих  представлений на Рисунку 9. Потенційне 

генетичне захворювання серця можна ідентифікувати в 25-49% випадків РСС у 

молодих пацієнтів. Це також може торкнутися родичів померлого [56, 138, 173]. Щоб 

встановити причину смерті, важливо зібрати усі доступні дані щодо попередніх 

симптомів, супутніх захворювань та сімейного анамнезу [56, 138, 104, 150, 151].  

Основна роль розтину при РС — встановлення причини смерті. Експерт-

кардіолог змінює первинний діагноз у 41% випадків, підкреслюючи необхідність 

експертного оцінювання [151-153]. Спадкові захворювання серця, виявлені під час 

розтину, включають кардіоміопатії (ГКМП, ДКМП, АДПШ) та передчасну ІХС [174, 

154]. Токсикологічний скринінг може виявити передозування наркотиків або 

поліпрагмазію у 31–56% випадків РС у пацієнтів молодого віку [155, 156]. У випадках 

негативних результатів аутопсії з негативним результатом токсикологічного 

дослідження може застосовуватися термін синдром раптової аритмічної смерті 

(СРАС), а первинні електричні захворювання є потенційними причинами [138, 80, 



61 
 

112, 141]. Збереження тканини для виділення ДНК є важливим для посмертного 

генетичного аналізу [80, 157, 158].  

Клінічний огляд родичів першого ступеня споріднення є важливою, якщо 

причина смерті після розтину невідома (Розділ 5.2.5, сценарій 5) або є підозра, що 

вона є спадковою, з встановленим комбінованим діагностичним результатом 

генетичної та клінічної оцінки 18–53% [140, 154, 159]. Посмертне генетичне 

тестування померлого, спрямоване на визначення причини смерті, виявляло мутації 

приблизно в одній третині випадків [138, 154, 157]. 

 

5.2.5. Сценарій 5: Родичі померлих із синдромом раптової аритмічної 

смерті 

Дослідження, що оцінюють сім’ї померлих із СРАС, виявили основну 

генетичну хворобу серця у родичів, яка вважається причиною смерті за відсутності 

інших ознак. Загальний діагностичний вихід коливався від 18 до 53%, залежно від 

популяції та протоколів клінічних досліджень [164]. Етіологія включала LQTS, 

синдром Бругада, КПШТ та інші розлади, такі як кардіоміопатія. [164]. Усі протоколи 

дослідження спиралися на подібний початковий підхід до оцінки патологічних звітів 

померлого, історії хвороби та обставин смерті, а потім пропонували клінічний огляд 

родичам з мінімумом особистого анамнезу, сімейного анамнезу, фізикального огляду, 

ЕКГ і тесту з фізичним навантаженням, а також ЕхоКГ [112, 140, 141, 165-170]. 

Розходження полягали в частоті використання додаткових тестів, таких як ЕКГ з 

високим відведенням, холтерівське моніторування, ЕКГ з усередненим сигналом, 

МРТ серця та провокаційне тестування [31]. Проба з блокаторами натрієвих каналів і 

ЕКГ з високим відведенням, які систематично виконувалися родичам померлих із 

СРАС, показали у 28% випадках діагноз синдрому Бругада в одному дослідженні 

[169]; однак є занепокоєння щодо хибнопозитивних результатів [35]. Крім того, 

провокація епінефрином не вивчалася систематично в сім’ях з наявністю СРАС, але, 

на думку цієї комісії, може бути корисною для пацієнтів із підозрою на КПШТ, які не 

можуть виконувати фізичні вправи [33]. 
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Рис. 9. Алгоритм оцінки жертв раптової смерті. 

СРАС – синдром раптової аритмічної смерті, РСС – раптова серцева смерть  
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Таблиця рекомендацій 8 — Рекомендації щодо оцінки жертв раптової 

смерті 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Дослідження несподіваної РС, особливо у разі 

підозри на спадкову хворобу, має стати 

пріоритетом охорони здоров’я [138, 175] 

 

І 

 

В 

У випадках РС рекомендується зібрати 

детальний опис обставин смерті, симптомів, які 

передували смерті, сімейний анамнез та 

переглянути попередні медичні записи [138] 

 

І 

 

В 

Комплексний розтин рекомендовано в усіх 

випадках несподіваної РС і завжди у віці < 50 

років [80, 152, 153, 155, 157, 158] 

 

І 

 

В 

У випадках РСС рекомендується зберігати 

зразки, придатні для екстракції ДНК, та 

проконсультуватися з кардіологом, якщо є 

підозра на спадковість або причина смерті 

нез’ясована [152, 153] 

 

 

І 

 

 

В 

Токсикологічний скринінг рекомендований у 

випадках РС з невизначеною причиною смерті 

[155, 156] 

 

І 

 

В 

Для РСС, де причина відома або підозрюється, 

що є спадковою, рекомендується генетичне 

тестування, спрямоване на причину [138, 113, 

157] 

 

І 

 

В 

Після СРАС рекомендується проводити 

посмертне генетичне тестування, спрямоване 

на первинне електричне захворювання, якщо 

померлий молодий (до 50 років) та/або 

обставини, та/або сімейний анамнез 

підтверджують первинне електричне 

захворювання [138, 112, 80] 

 

 

І 

 

 

В 
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Коли розтин діагностує можливу спадкову 

хворобу серця, рекомендується направити 

родичів першого ступеня споріднення для 

обстеження серця до спеціалізованої клініки 

[159, 160]. 

 

І 

 

В 

У випадках РС без аутопсії, коли є підозра на 

спадкову хворобу серця, рекомендується 

направити родичів першого ступеня 

споріднення для обстеження серця до 

спеціалізованої клініки [112, 141, 161] 

 

 

І 

 

 

В 

Після СРАС можна розглянути посмертне 

генетичне тестування покійного на наявність 

додаткових генів  

 

ІІb  

 

С 

Після СРАС не рекомендується посмертне 

генетичне тестування без гіпотез із 

використанням секвенування екзому або 

геному [162, 163] 

 

ІІІ 

 

В 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

СРАС, синдром раптової аритмічної смерті; РС, раптова смерть; РСС, раптова серцева смерть  

 

Останні дані вказують на принаймні 13% мають генетичне походження у 

випадках СРАС [31, 75, 80, 164, 171]. Звичайне спостереження сімей без діагнозу дає 

мало нових діагнозів [172], хоча діти померлих можуть спостерігатися на вікові 

захворювання до повноліття [78].  

Якщо результат розтину є неоднозначним, або якщо розтин не проводився у 

пацієнта молодого віку у випадку РСС з сімейним чи особистим діагнозом з 

підозрілою на спадкову хворобу серця, тоді результат сімейної оцінки був подібним 

до результатів у явних випадках СРАС [112, 141, 159]. 

 

Таблиця рекомендацій 9 — Рекомендації щодо оцінки родичів померлих із 

синдромом раптової аритмічної смерті 

 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 
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Рекомендується сімейне обстеження 

померлих із СРАС: 

• для родичів першого ступеня родинності 

• для родичів, які повинні бути носіями 

мутації на основі аналізу сімейного анамнезу 

• для родичів з підозрілими симптомами 

• якщо вік пацієнта становить 50 років, або 

якщо є інші непрямі дані чи сімейний 

анамнез, які вказують на спадкове 

захворювання [112, 140, 141, 166, 169] 

 

І 

 

В 

До сімейної діагностики померлих із СРАС 

рекомендується включати генетичне 

тестування, коли посмертне генетичне 

тестування у померлих із СРАС виявляє 

патогенну мутацію [80, 141, 165, 169]. 

І В 

Рекомендується базове обстеження родичів,  

померлих із СРАС, що включає збір анамнезу 

хвороби та виконання фізикального огляду, 

проведення стандартної та високо 

прекардіальної ЕКГ, ЕхоКГ та тесту з 

фізичним навантаженням [112, 140, 141, 165, 

169] 

 

І 

 

В 

У сім’ях із СРАС без діагнозу після клінічного 

обстеження рекомендується спостереження за 

дітьми померлих до досягнення ними 

повноліття [78, 172] 

 

І 

 

С 

Фармакологічні тести з блокатором натрієвих 

каналів слід розглянути у родичів померлих із 

СРАС віком 16 років і старше, якщо базове 

тестування та/або дані пробандів підвищують 

підозру на синдром Бругада [165, 169] 

ІІа В 

Амбулаторний моніторинг серцевого ритму 

та МРТ серця можуть бути розглянуті у 

родичів померлих із СРАС [112, 141, 165, 169] 

ІІb C 
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Фармакологічні тести, включаючи 

провокацію адреналіном (якщо тестування з 

фізичним навантаженням є недоцільним) та 

провокація блокаторами натрієвих каналів, 

можуть бути розглянуті у родичів першого 

ступеня споріднення, померлих з СРАС з 

нормальним базовим тестуванням [112, 169] 

 

Коментар робочої групи: міжнародна 

непатентована назва лікарського засобу 

адреналін  - епінефрин 

ІIb В 

У сім’ях із СРАС без діагнозу після клінічного 

обстеження, не рекомендується подальше 

спостереження за безсимптомними 

дорослими, яких можна виписати з порадою 

повернутися, якщо у них з’являться симптоми 

або зміниться сімейний анамнез [78, 172] 

ІІІ С 

Клас рекомендації.а 

Рівень доказовості b 

СРАС, синдром раптової аритмічної смерті 
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6. Терапія шлуночкових аритмій. Загальні аспекти 

Загальні рекомендації. 

Рішення щодо початку терапії для лікування частих шлуночкових аритмій у 

немовлят, дітей та підлітків залежить від віку, симптоматики, специфічного діагнозу, а 

також електричного та гемодинамічного впливу аритмії. Таким чином, існує широкий 

спектр можливих методів лікування, від заспокоєння та виписки до агресивних 

антиаритмічних препаратів або катетерної абляції. 

Враховуючи часто доброякісну природу ШТ у дітей, очікується, що після 

ретельного діагностичного обстеження більшість пацієнтів не потребуватимуть терапії. 

Розглядаючи питання щодо лікування немовлят та дітей раннього віку, які не можуть 

висловити жодних скарг, слід звертати увагу на ознаки можливого порушення 

гемодинаміки. Вони можуть включати явні ознаки зниження серцевого викиду, такі як 

зміни перфузії або вимірних маркерів метаболічного ацидозу.  

Будь-яку подію, що нагадує синкопе або РЗС, слід вважати значущою. Є кілька 

очевидних ознак і симптомів у цих наймолодших пацієнтів; таким чином, тонкі ознаки, 

такі як надмірна дратівливість або зниження об’єму вжитої їжі, слід вважати важливими. 

Пацієнтам старшого віку, які мають підтверджені симптоми, пов’язані з аритмією, які 

можуть бути маркерами порушення гемодинаміки, такі як запаморочення, синкопе, 

задишка, легка втомлюваність або біль у грудях, також слід розглянути можливість 

лікування. Якщо вплив шлуночкової аритмії є достатньо значним, терапію слід 

розпочинати поетапно, з постійною переоцінкою обраного курсу, щоб гарантувати, що 

можливість/ймовірність побічних ефектів від лікування не перевищує наслідків аритмії. 

Таким чином, цілі обраних методів лікування повинні бути чітко визначені та 

повідомлені родині перед впровадженням, оскільки повне усунення аритмії часто не є 

необхідним, і спроба зробити це може призвести до неприйнятного ризику побічних 

ефектів. 

Було випущено низку описових публікацій, де детально описується природна та 

неприродна історія ІШТ [1-10]. У кожному з них є пацієнти, які отримували 

медикаментозне лікування, та інші, за якими спостерігали без втручання. РКД не існує, 

і в цих серіях випадків були відмінності в критеріях успішного результату. Дослідження 

відповіді на різні ліки часто групували за місцем виникнення/механізмом аритмії на 

основі характеристики ЕКГ, які будуть обговорені далі. Song та ін. [7] повідомили щодо 

37-ми пацієнтів віком від 0 до 19 років, які звернулися з ідіопатичною мономорфною 
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шлуночковою тахікардією між 1999 і 2009 роками. З них було 13 пацієнтів з 

морфологією БПНПГ та 24 з морфологією БЛНПГ. Двадцять отримували антиаритмічні 

препарати, з повним відновленням у 14 і покращенням у 5 пацієнтів. У цій групі була 1 

смерть, але подробиці не представлені. Прогноз щодо повного зникнення тахікардії був 

особливо високим у немовлят, з лікуванням або без нього. Pfammatter та ін. [11] з 

Європейської робочої групи повідомили про 98 дітей із ІШТ, які спостерігалися в 

середньому впродовж 47 місяців, з яких 25 не отримували антиаритмічні препарати. 

Жоден пацієнт не помер. У 40 пацієнтів медикаментозна терапія була успішно 

припинена в середньому через 23 місяці після звернення, лише у 3 пацієнтів був рецидив. 

Після завершення дослідження 23 пацієнти залишалися на терапії. Ці пацієнти включали 

лише 7% тих, хто звернувся в ранньому дитинстві проти 30% тих, хто звернувся пізніше, 

знову демонструючи високий рівень спонтанного доброякісного перебігу аритмії, 

особливо у тих, хто звернувся в дитинстві. 

У дослідженні Wang та ін. [1] у Торонто було 72 пацієнти з ідіопатичною 

шлуночковою аритмією, у тому числі 19 із прискореним шлуночковим ритмом, 30 із 

правошлуночковою тахікардією і 23 із лівошлуночковою тахікардією. Загиблих не було. 

З 32% пацієнтів із прискореним шлуночковим ритмом усі відповіли на терапію, причому 

β-блокатор був найпоширенішим препаратом. У групі ШТ з правого шлуночка дві 

третини отримували медикаментозне лікування із загальним показником успіху 60%. 

Блокатори кальцієвих каналів були ефективними у 12 із 13 або 92% пацієнтів, які 

отримували лікування у групі ШТ лівого шлуночка, хоча вони, як правило, не 

рекомендовані дітям молодше 1 року. 

Наведені вище та інші дослідження представляють дещо різнорідні підходи до 

медикаментозного ведення дітей з ШТ. Як часто видно останнім часом, рішення щодо 

лікування має бути індивідуальним. Коли показана медикаментозна терапія, часто 

доцільно починати з β-блокаторів або блокаторів кальцієвих каналів, враховуючи, що 

вони, як правило, дуже добре переносяться та не мають побічних ефектів у дітей та 

підлітків. β-блокатори майже завжди є терапією першої лінії для немовлят, хоча особи, 

які за ними доглядають повинні бути попереджені щодо ознак і симптомів гіпоглікемії 

у цій віковій групі. Аналогічно, блокатори кальцієвих каналів виявилися досить 

ефективними, як перша лінія терапії шлуночкових аритмій, хоча вони, зазвичай, не 

рекомендуються дітям молодше 12 місяців через повідомлення про випадки глибокого 

порушення гемодинаміки [12-16]. 

Вибір терапії, окрім цих препаратів першої лінії, повинен враховувати не лише вік 

пацієнта та аритмічний субстрат, але також досвід і знання фахівців закладу, в якому 

пацієнт проходить лікування. Тоді, як у деяких закладах ініціюють застосування більш 

агресивних (часто класу III) антиаритмічних препаратів для рефрактерної шлуночкової 

аритмії, і це вважається нормальною практикою, а направлення на абляцію аритмічного 

субстрату може бути настільки ж доречним варіантом у центрах з великим об’ємом 

втручань, та фахівці яких мають досвід роботи з дітьми з цією патологією. 

 



81 
 

6.1. Шлуночкова ектопія/тахікардія в дитинстві 
Ізольовану шлуночкову ектопію або тахікардію у немовлят часто виявляють, як 

випадкову знахідку під час клінічного огляду не пов’язаного з захворюванням. 

Лікування ґрунтується на ретельному аналізі функціонального та симптоматичного 

впливу на ріст та розвиток немовляти. Кілька великих когортних досліджень, які були 

проведені, демонструють, що більшість немовлят з ізольованою ШТ успішно лікуються 

тільки за умови консервативного спостереження. 

У великому багатоцентровому огляді Pfammatter та співавторів [2] зазначено, що 

порівняно з дітьми старше 1 року у немовлят із ШТ менша ймовірність виникнення 

симптомів (22% проти 38%; p<0,05) і більша ймовірність повного зникнення тахікардії 

(89% проти 56%; p<0,01). Ці висновки були підтверджені в єдиному звіті центру Levin 

та ін. [4], який також продемонстрував відсутність статистичної різниці в часі до 

зникнення ШТ між немовлятами, які амбулаторно отримували антиаритмічні препарати, 

і тими, хто їх не отримував. 
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6.1.0. Невідкладне лікування 

6.1.1. Лікування причин, що викликали аритмію 

Вторинні причини РЗС можуть становити до 50% [1, 2]. Однак, у більшості 

випадків важко визначити точну основну причину РЗС і чи є вона оборотною. 

Комплексне обстеження пацієнтів які пережили РЗС є обов’язковим, якщо основне 

захворювання серця невідоме або є підозра на прогресування захворювання (розділ 

5.2.3, сценарій 3). 

Електролітний дисбаланс, наприклад гіпокаліємія, може спровокувати ШТ, а 

швидке підвищення рівня позаклітинного калію може призвести до асистолії [2-5]. 

Інші фактори, такі як брадикардія, ішемія, коронарний спазм, тромбоз, лихоманка, 

гостре голодування та дієта може сприяти виникненню ША [6-8]. Рекомендується 

невідкладна корекція цих вторинних факторів. 

Лікарсько-індуковані аритмії слід запідозрити у пацієнтів, які отримують 

препарати, що, як відомо, змінюють електричні властивості серця (наприклад, 

викликають подовження QRS та/або QT) або спричиняють електролітні порушення 

(наприклад, тіазидні та петльові діуретики). У випадку підозри на медикаментозно-

індуковану аритмію необхідно відмінити будь-які препарати, що могли спричинити 
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ШТ, та уникати речовин, які, як відомо, подовжують інтервал QT (наприклад, 

соталол) [9, 10]. Гіпомагніємія та/або гіпокаліємія може бути пов’язана з torsades de 

pointes (TdP). Внутрішньовенне введення магнію є ефективним методом лікування 

TdP навіть за відсутності гіпомагніємії [11]. 

У рефрактерних випадках рецидивуючого TdP на тлі набутого подовженого 

інтервалу QT аритмію можна інгібувати збільшенням серцевого ритму за допомогою 

ізопротеренолу (ізопреналіну) або трансвенозної стимуляції. 

 

Коментар робочої групи: ізопротеренол – торговельна назва лікарського 

засобу з міжнародною непатентованою назвою ізопреналін, який станом на 

01.07.2024 р. незареєстрований в Україні. 

 

Таблиця рекомендацій 10 — Рекомендації щодо лікування оборотних 

станів 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

У випадку підозри на ША, спричинену 

лікарськими засобами, рекомендується відміна 

препаратів, що викликають такі порушення [9, 

10, 13] 

 

І 

 

В 

Обстеження на зворотні причини (наприклад, 

електролітний дисбаланс, ішемія, гіпоксемія, 

лихоманка)с рекомендується пацієнтам з ША 

[8,14] 

І С 

Незважаючи на можливу зворотну причину 

наявної ША, необхідність імплантації ІКД слід 

розглянути на основі індивідуальної оцінки 

ризику подальшої ША/РСС [2, 12, 15] 

ІІа С 

Клас рекомендаційа 

Рівень доказовості b 

Список не вичерпнийс 

ША, шлуночкова аритмія; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; РСС, раптова серцева смерть 
 

 

6.1.2. Невідкладне лікування стійкої мономорфної шлуночкової тахікардії 

Пацієнтів із СМШТ слід лікувати відповідно до симптомів та етіології (Рис. 9). 

Пацієнти із нестабільністю гемодинаміки потребують негайної синхронізованої 

кардіоверсії. Якщо синхронізація неможлива, слід використовувати 
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несинхронізовану терапію. Кардіоверсія не показана пацієнтам із повторними 

епізодами нестійкої ШТ (Рис. 10). Важливо документувати будь-яку гемодинамічно 

толерантну тахікардію з широким QRS на ЕКГ у 12 відведеннях. 

 

  

 

Рисунок 9. Алгоритм невідкладної терапії при регулярній тахікардії із широким комплексом QRS  

Примітки: 1.  Окрім СВТ, аденозин також може бути ефективним у разі ідіопатичної ШТ, що вказує на тригерну 

активність як механізм, що лежить в основі аритмії. 2.  Переваги кардіоверсії слід порівняти з ризиками, пов’язаними з 

анестезією/седацією. Зважаючи на обмежену доступність інших антиаритмічних препаратів. 

 

Коментар робочої групи: станом на 01.07.2024 р. лікарський засіб з 

міжнародною непатентованою назвою прокаїнамід в Україні не зареєстрований 
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Рис. 10. Повторні епізоди ШТ, що чергуються з синусовими комплексами 

 

Якщо вірогідна суправентрикулярна тахікардія (СВТ), слід розглянути 

можливість застосування аденозину або вагусних проб із безперервним записом ЕКГ 

у 12 відведеннях [16]. Внутрішньовенне введення аденозину також може припинити 

певні підтипи ШТ. Така відповідь підтримує тригерну активність, опосередковану 

циклічним аденозинмонофосфатом (цАМФ), як основний механізм ШТ [17]. 

Фібриляція передсердь (ФП) з синдромом преекзитації можна розпізнати за «FBI» 

картиною ЕКГ (fast, broad, irregular). Це може імітувати ШТ, тому слід уникати 

внутрішньовенного введення препаратів, які уповільнюють атріовентрикулярну 

провідність, таких як аденозин, бета-блокатори та аміодарон [18]. Рекомендується 

швидке припинення СМШТ навіть при гарній толерантності до СМШТ, оскільки 

може статися швидке погіршення гемодинаміки. 
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Зняття ШТ можна досягти за допомогою електричної кардіоверсії, 

антиаритмічних препаратів або методів стимуляції. Усі антиаритмічні препарати 

(ААП) можуть призвести до артеріальної гіпотензії, але також необхідно враховувати 

індивідуальний ризик анестезії/седації, необхідних для кардіоверсії. Для 

фармакологічного припинення гемодинамічно переносимої ШТ невідомої етіології 

можна використовувати внутрішньовенне введення прокаїнаміду або аміодарону. У 

дослідженні PROCAMIO [19] терапія новокаїном асоціювалася з вищою часткою 

припинення тахікардії та меншою кількістю серйозних серцевих побічних ефектів, 

ніж аміодарон. Прокаїнамід не слід застосовувати внутрішньовенно пацієнтам із 

тяжкою серцевою недостатністю, гострим ІМ та термінальною стадією ниркової 

недостатності. 

 

Коментар робочої групи: міжнародна непатентована назва лікарського 

засобу новокаїн – прокаїн. 

 

Застосування інших ААП (аймалін, соталол і флекаїнід) [20, 21] можна 

розглянути у пацієнтів без серйозних серцевих захворювань, але слід ретельно 

зважити ризик побічних ефектів. У разі відомої ідіопатичної ШТ (Рис. 7) для гострої 

конверсії рекомендовано лікування бета-блокаторами (для ШТ ПЗВ) або верапамілом 

(для фасцикулярної ШТ) [23]. Хоча верапаміл може припинити інші типи 

ідіопатичної ШТ [23], можуть виникнути важкі побічні ефекти, такі як тяжка 

гіпотензія. Саме тому використання цього препарату у новонароджених 

протипоказано. Якщо етіологія ШТ невідома, внутрішньовенне введення верапамілу 

не рекомендується [24, 25]. Комплексне обстеження пацієнтів із СМШТ є 

обов’язковим, якщо основне захворювання серця невідоме або є підозра на 

прогресування захворювання (Розділ 5.2.2, сценарій 2). 
      

2014 PACES/HRS Expert Consensus Statement on the Evaluation and 

Management of Ventricular Arrhythmias in the Child with a Structurally Normal 

Heart  

 

Таблиця рекомендацій 11 — Лікування дітей із шлуночковими аритміями 

та структурно нормальним серцем 

Рекомендації 

Клас 

рекомендацій 

Рівень 

доказовості 

Безсимптомні немовляти та діти з нормальною 

функцією шлуночків і частою, але ізольованою 

ектопією шлуночків або прискореним 

 

 

І 

 

 

В 
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шлуночковим ритмом підлягають медичному 

спостереженню без медикаментозної чи абляційної 

терапії 

Немовлята та діти з ідіопатичною тахікардією 

вихідного тракта, яка добре переноситься, є 

нечастою, повільною та самоприпиняється 

підлягають медичному спостереженню без 

медикаментозної чи абляційної терапії 

 

І 

 

В 

Дітей із ШТ або частими шлуночковими 

ектопіями, які, як вважають, є причиною 

задокументованої дисфункції шлуночків, слід 

лікувати медикаментозно або за допомогою 

катетерної абляції* 

 

 

І 

 

 

С 

Дітей, у яких спостерігається порушення 

гемодинаміки через передбачувану ідіопатичну 

тахікардію вихідного тракту, слід лікувати 

медикаментозно або за допомогою катетерної 

абляції* 

 

 

І 

 

 

С 

Діти та немовлята старше 1 року з симптомами та 

передбачуваною інтрафасцикулярною верапаміл-

чутливою рі-ентрі тахікардією повинні отримати 

початкове медичне лікування за допомогою 

блокатора кальцієвих каналів або катетерної 

абляції* 

 

 

I 

 

 

В 

У немовлят та дітей з гострим проявом 

поліморфної ШТ потрібно провести негайну 

корекцію причин, які піддаються лікуванню, 

наприклад порушення електролітного балансу або 

токсичність ліків 

 

 

І 

 

 

С 

У безсимптомних немовлят і дітей із частими 

комплексними або мультиформними 

шлуночковими ектопіями терапія β-блокаторами 

може бути корисною. Якщо це не дозволяє 

контролювати аритмію, також може бути 

 

 

ІІа 

      

      

           C 
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корисною супресивна терапія блокаторами 

кальцієвих каналів. Якщо ця аритмія дуже добре 

переноситься і виникає рідко, корисним може бути 

лише спостереження 

У дітей із симптомами та передбачуваною 

ідіопатичною тахікардією вихідного тракту або з 

симптомами, корельованими з ритмом через 

шлуночкову ектопію чи прискорений 

ідіовентрикулярний ритм, може бути корисною 

супресивна терапія β-блокатором або катетерна 

абляція* 

ІІа С 

У немовлят віком до 1 року з передбачуваною 

інтрафасцикулярною верапаміл-чутливою 

повторною тахікардією може бути корисною 

медикаментозна терапія β-блокаторами 

ІІа С 

У немовлят і дітей із частою складною або 

мультиформною шлуночковою ектопією 

лікування іншими препаратами (класу I або III) 

після неефективності β-блокаторів та/або 

блокаторів кальцієвих каналів може бути 

доцільним 

ІІb C 

Катетерна абляція* може бути доцільною у дітей зі 

складними шлуночковими аритміями, де домінує 

одна морфологія, або коли є підозрюваний тригер, 

на який можна націлити терапію 

ІІb C 

Імплантація ICD може бути доцільною у дітей або 

немовлят старшого віку з поліморфною ШТ, коли 

аритмія зберігається після виключення гострих 

причин, які піддаються лікуванню, якщо 

зберігається ризик РСС. 

ІІb C 

Катетерна абляція у немовлят і дітей раннього віку 

не рекомендована, за винятком випадків ШТ, яка 

не піддається належному медичному контролю та 

супроводжується порушеннями гемодинаміки 

ІІІ C 
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Обмеження фізичних вправ не рекомендуються 

дітям із нормальною функцією шлуночків, 

відсутністю або мінімальними симптомами та 

мономорфною шлуночковою аритмією, що добре 

переноситься та/або є добре контрольованою 

ІІІ С 

Імплантація ICD не рекомендована пацієнтам із 

ІШТ, незалежно від симптомів, за винятком 

випадків, коли тахікардію неможливо адекватно 

контролювати за допомогою медикаментів та/або 

катетерної абляції, і, на думку фахівця, у пацієнта 

ризик раптової смерті вищий, ніж очікувалося 

ІІІ С 

*Катетерна абляція шлуночкових аритмій у дітей має виконуватися лише в спеціалізованих центрах лікарями, які мають 

досвід проведення абляційної терапії у дітей. 

ICD, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; ІШТ, ідіопатична шлуночкова тахікардія; РСС, раптова серцева смерть 

 

ESC Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias 

and the prevention of sudden cardiac death. Developed by the task force for the 

management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden 

cardiac death of the European Society of Cardiology (ESC). Endorsed by the 

Association for European Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC) (2022) 

 

6.1.3. Лікування електричного шторму та невпинної шлуночкової 

тахікардії 

Електричний шторм є поширеним явищем у пацієнтів з ІКД і визначається, як 

три або більше епізодів стійкої ША, що відбуваються протягом 24 годин, що вимагає 

або антитахікардійної стимуляції (АТС), або кардіоверсії/дефібриляції, з інтервалом 

між кожною подією щонайменше 5 хвилин [26-28]. Пацієнти, які пережили 

електричний шторм, схильні до психологічних розладів, декомпенсації серцевої 

недостатності та підвищеної смертності [29-30]. Серйозність електричного шторму 

може варіюватися від повторюваних безсимптомних епізодів ШТ, які припиняються 

АТС, до небезпечної для життя електричної нестабільності з ША, яка часто 

повторюється після кількох ударів. Часті розряди ІКД також можуть проводитися 

неправильно (Рис. 11).  
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Рис. 11. Частина перша. Ведення пацієнтів із електричним штормом або повторними розрядами 

імплантованого кардіовертера-дефібрилятора 
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Рис. 11. Частина друга. Ведення пацієнтів із електричним штормом або повторними розрядами 

імплантованого кардіовертера-дефібрилятора 

 
 

У випадках невідповідних розрядів ІКД (наприклад, через СВТ або дефекти 

електроду) або непотрібної терапії ІКД (наприклад, для НШТ або для повторюваних 

ШТ, які припиняються та відновлюються спонтанно), рекомендується відключити 

терапію ІКД. Якщо фахівець з електрофізіології або програміст недоступний, IКД 

можна вимкнути, помістивши магніт на пристрій. 
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У разі нестабільності гемодинаміки при первинному обстеженні 

рекомендується переведення до закладу з розширеної підтримки життєдіяльності 

(РПЖ) [31]. Необхідно усунути зворотні причини, що сприяють ініціації та 

продовженню ША (див. Розділ 6.1.1). Подальше лікування залежить від типу ША та 

основної етіології [28, 32]. Для лікування часто потрібен різносторонній підхід, що 

складається з перепрограмування IКД, якщо це доречно, терапії AAП, седації, 

катетерної абляції, вегетативної модуляції та механічної підтримки кровообігу.  

Необхідно усунути підвищений симпатичний тонус. Пацієнтам із 

рецидивуючими розрядами IКД седація показана для полегшення психологічного 

стресу та зниження проаритмогенного симпатичного тонусу. Найчастіше 

використовується початкове лікування бета-блокаторами, переважно 

неселективними бета-блокаторами, такими як пропранолол, який був кращим за 

метопролол в одному дослідженні [33], у поєднанні з аміодароном [34]. У пацієнтів із 

рецидивуючими гемодинамічно непереносимими ШТ, резистентними до аміодарону, 

ландіолол (β1-селективний блокатор ультракороткої дії) виявився ефективним для 

пригнічення аритмії у двох менших дослідженнях [35, 36]. Застосування інших ААП, 

таких як прокаїнамід [37], лідокаїн [38] або хінідин [12, 13], залежить від конкретної 

ситуації, типу ША та основної етіології. Коли електричний шторм залишається 

непереборним, з кількома поштовхами протягом кількох годин, незважаючи на 

доступну антиаритмічну терапію, слід розглянути глибоку седацію/інтубацію разом 

із механічною вентиляцією [41]. Якщо лікування бета-блокаторами є недостатнім або 

погано переноситься для зниження симпатичного тонусу, окремі пацієнти можуть 

отримати користь від вегетативної модуляції, тобто черезшкірної гангліонарної 

зірчастої блокади [42], торакальної епідуральної анестезії [43] або симпатичної 

денервації лівого відділу серця [44]. 

 

Коментар робочої групи: станом на 01.07.2024 р. лікарські засоби з 

міжнародними непатентованими назвами ландіолол та хінідин в Україні не 

зареєстровані. 

 

Найпоширенішою аритмією, що лежить в основі шторму, є СМШТ, пов’язана з 

СХС, яка піддається катетерній абляції [29, 45]. Успішна абляція була пов’язана зі 

значним зниженням частоти рецидивів ШТ і електричної бурі та покращенням 

тривалого виживання в ретроспективному аналізі [46, 47]. У пацієнтів із 

безперервною повільною МШТ катетерна абляція є кращою ніж терапія ААП, що 

може лише ще більше уповільнити ШТ. Катетерну абляцію також слід розглянути у 

пацієнтів із рецидивуючими симптоматичними епізодами ПШК або ШФ, 

спровокованими подібним ПШК [48-50]. Можна розглянути можливість 

встановлення механічної підтримки кровообігу для стабілізації гемодинаміки, коли 

звичайна терапія не дає результатів, і для забезпечення підтримки кровообігу під час 

абляції. У нещодавньому мета-аналізі [52], який включав 2465 пацієнтів, 
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спостерігалася значно нижча смертність при профілактичному лікуванні механічною 

підтримкою кровообігу серед пацієнтів, які постраждали від електричного шторму 

або високого ризику за шкалою PAINESD [53]. Навпаки, використання механічної 

підтримки кровообігу під час абляції було пов’язано з високим рівнем смертності 

[54]. У пацієнтів із електричним штормом через рецидив ПШК/ШФ основна етіологія 

визначає подальше лікування (Рис. 10). 

 

Таблиця рекомендацій 12 — Рекомендації щодо невідкладного лікування стійкої 

шлуночкової тахікардії та електричного шторму 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Невідкладне лікування стійкої ШТ  

Кардіоверсія-дефібриляція постійним струмом 

рекомендована, як лікування першої лінії для 

пацієнтів із гемодинамічно непереносимою 

СМШТ [19, 55] 

 

І 

 

В 

Кардіоверсія-дефібриляція постійним струмом 

рекомендована, як лікування першої лінії для 

пацієнтів з переносимою СМШТ за умови 

низького ризику анестетики/седації  

 

І 

 

С 

У пацієнтів із гемодинамічно переносимою 

ідіопатичною ШТ рекомендовано лікування 

внутрішньовенним введенням бета-блокаторів 

(шлуночкова тахікардія ВТПШ) або 

верапамілом (фасцикулярна ШТ) [22, 23] 

 

 

І 

 

 

 

С 

У пацієнтів зі стійкою гемодинамічно 

переносимою тахікардією з широким 

комплексом QRS із підозрою на СВТ слід 

розглянути можливість застосування аденозину 

або вагусних маневрів [16] 

 

 

ІІа 

 

 

 

С 

Пацієнтам із гемодинамічно переносимою 

СМШТ та відомою або підозрюваною СХС слід 

внутрішньовенно ввести прокаїнамід [19] 

 

ІІа 

 

 

В 
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Пацієнтам із гемодинамічно переносимою 

СМШТ за відсутності встановленого діагнозу 

можна розглянути внутрішньовенне введення 

аміодарону [19] 

 

 

ІІb 

 

 

 

В 

Пацієнтам із гемодинамічно переносимою 

СМШТ за відсутності значної СХС можна 

розглянути можливість застосування флекаїніду, 

аймаліну або соталолу [20, 21] 

 

ІІb 

 

 

C 

Внутрішньовенне введення верапамілу не 

рекомендується при тахікардії невідомого 

механізму з широким комплексом QRS [24, 25] 

ІІІ С 

Лікування електричного шторму 

Рекомендується седація від легкого до 

середнього ступеня пацієнтам з електричним 

штормом для полегшення психологічного 

стресу та зниження симпатичного тонусу 

 

І 

 

С 

Рекомендується антиаритмічна терапія бета-

блокаторами (бажано неселективні) у 

поєднанні з внутрішньовенним введенням 

аміодарону для пацієнтів із СХС та 

електричним штормом, якщо немає 

протипоказань [33, 34]  

 

 

І 

 

 

В 

Пацієнтам зі шлуночковою тахікардією  

Torsades de pointes рекомендовано 

внутрішньовенне введення магнію з добавками 

калію [11] 

 

І 

 

С 

Пацієнтам з набутим синдромом LQT та 

рецидивом шлуночкової тахікардії Torsades de 

pointes рекомендується ізопротеренолу або 

проведення трансвенозної стимуляції для 

збільшення ЧСС, незважаючи на корекцію 

провокуючих умов і магнію 

 

 

І 

 

 

С 
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Рекомендується катетерна абляція пацієнтам із 

безперервною ШТ або електричним штормом 

через рефрактерність СМШТ до 

антиаритмічних препаратів [46, 47] 

 

І 

 

 

В 

Глибока седація/інтубація повинна бути 

розглянута у пацієнтів з нестерпною 

електричною бурею, що не піддається 

медикаментозному лікуванню [41] 

 

ІІа 

 

С 

Катетерну абляцію слід розглянути у пацієнтів 

із рецидивуючими епізодами ПШК/ШФ, що 

спровоковані подібним ПШК, які не реагують 

на медикаментозне лікування або коронарну 

реваскуляризацію [37, 48, 49] 

 

ІІа 

 

С 

Хінідин можна розглянути у пацієнтів з ІХС та 

електричним штормом через рецидив ПШТ, 

коли інша терапія антиаритмічними 

препаратами не ефективна [39, 40] 

 

ІІb 

 

 

C 

Вегетативну модуляцію можна розглянути у 

пацієнтів з електричним штормом, 

резистентним до медикаментозного лікування, 

в яких катетерна абляція неефективна або її 

проведення неможливе [42, 44, 56] 

 

 

ІІb 

 

 

C 

Використання механічної підтримки кровообігу 

може бути розглянуто при лікуванні стійкого до 

лікарських засобів електричного шторму та 

кардіогенного шоку [51] 

 

 

ІІb 

 

 

C 

Клас рекомендаційа 

Рівень доказовості b 

СХС, структурна хвороба серця; ШТ, шлуночкова тахікардія; СМШТ, стійка мономорфна шлуночкова тахікардія; 

ПШК/ШФ, передчасний шлуночковий комплекс/шлуночкова фібриляція; ІХС, ішемічна хвороба серця; ПШТ, LQT, 

синдром подовжено інтервалу QT 

 

6.2. Довгострокове ведення пацієнтів 

 

6.2.1. Фармакотерапія 

Оптимальне медикаментозне лікування основного захворювання серця, 

включаючи максимальні переносимі дози ліків від серцевої недостатності, є 
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обов’язковим [47]. У пацієнтів із серцевою недостатністю зі зниженою фракцією 

викиду (СНЗФВ) Рекомендації ESC 2021 щодо діагностики та лікування гострої та 

хронічної серцевої недостатності рекомендують інгібітори 

ангіотензинперетворюючого ферменту (АПФ)/блокатори рецепторів ангіотензину 

(БРА)/інгібітори неприлізину рецепторів ангіотензину (ІНРА), антагоністи 

мінералокортикоїдних рецепторів (АМР), бета-блокатори та інгібітори натрій-

глюкозного котранспортера 2 (SGLT2) для зниження смертності внаслідок серцевої 

недостатності та РСС [58]. 

 

Таблиця рекомендацій 13 — Рекомендації щодо лікування препаратами від 

серцевої недостатності 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Оптимальне медикаментозне лікування, 

включаючи інгібітор 

ангіотензинперетворюючого ферменту-І 

ІАПФ-І/БРА/ARNI, АМР, бета-блокатори та 

інгібітори SGLT2, показано усім пацієнтам із 

серцевою недостатністю зі зниженою ФВ [59-

63] 

 

 

 

І 

 

 

 

А 

Клас рекомендаційа 

Рівень доказовості b 

ІАПФ-І/БРА/ARNI, інгібітор ангіотензинперетворюючого ферменту-І/блокатор рецепторів ангіотензину/ інгібітор 

неприлізину рецепторів ангіотензину; АМР, антагоніст мінералокортикоїдних рецепторів; SGLT2, інгібітори натрій-

глюкозного котранспортера 2; ФВ, фракція викиду        

 

ААП відіграють важливу роль, як додаткова терапія в лікуванні ША, особливо 

у симптоматичних пацієнтів (Табл. 3,4). До цього часу жоден ААП, за винятком бета-

блокаторів, не продемонстрував зниження смертності від усіх причин. Кожен 

препарат має значний потенціал спричинення побічних явищ, у тому числі 

проаритмії. Наприклад, численні ААП, а також велика кількість препаратів з іншими 

терапевтичними показаннями можуть подовжувати інтервал QT 

(http://www.crediblemeds.org) і провокувати TdP, мати негативні хронотропні ефекти, 

можуть погіршити серцеву недостатність та викликати брадикардію. Кілька 

препаратів підвищують ризик ША у дітей з синдромом Бругада 

(http://www.brugadadrugs.org). 

http://www.brugadadrugs.org/
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Коментар робочої групи: для зручності користувачів даної КН робоча група вважає за доцільне доповнити 

інформацію (Табл. 3, 4) щодо застосування антиаритмічних лікарських засобів у дітей, для якої були використані такі 

джерела доказової інформації: Oeffl N, Schober L, Faudon P, Schweintzger S, Manninger M, Köstenberger M, Sallmon H, 

Scherr D, Kurath-Koller S. Antiarrhythmic Drug Dosing in Children-Review of the Literature. Children (Basel). 2023 May 

8;10(5):847. doi: 10.3390/children10050847. https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10217455/; Geanacopoulos AT, 

Zielonka B, Fox MT, et al. Pediatric antiarrhythmics and toxicity: A clinical review. JACEP Open. 2024; 5:11111. 
https://doi.org/10.1002/emp2.13090.   

Таблиця 3. Фармакологічні та лікувальні характеристики антиаритмічних засобів, що 

використовуються в педіатричній практиці 

 
Ліки Прокаїнамід Лідокаїн Флекаїнід Пропранолол Есмолол Аміодарон Соталол Аденозин 

Клас Вогана 

Вільямса 

ІА клас ІБ клас Клас IC ІІ клас ІІ клас III клас III клас V клас 

Альтернатив

ні назви 

Прокан, 

Проканбід, 

Пронестил, 

Пронестил СР 

Лідокаїну 

гідрохлорид, 

Лігнокаїн 

Флекаїніду 

ацетат, 

Тамбокор 

Пропранололу 

гідрохлорид, 

індерал 

Brevibloc 

Есмололу 

гідрохлорид 

Аміодарону 

гідрохлорид, 

пацерон, 

кордарон, 

некстерон 

Betapace, 

Betapace AF, 

Sorine, Sotalol 

hydrochloride, 

Sotylize 

Аденокард, 

Аденоскан 

Дозування a В/в 

навантаження : 

7–10 мг/кг у 

новонароджених і 

10–15 мг/кг/добу 

у дітей і підлітків 

(максимум 1000–

1500 мг) протягом 

30–45 хвилин. 

В/в 

навантаженн

я : швидкий 

болюс 1 мг/кг 

(можна 

ввести другий 

болюс, якщо 

між 

початковим 

болюсом і 

початком 

інфузії 

Початкова 

пероральна 

доза : 1–3 

мг/кг/день 

або 50–100 

мг/м2/день 

у 3 

прийоми 

Пероральна 

підтримую

ча доза : 3–

В/в: 

0,01-0,3 

мг/кг/КД 

Перорально : 

0,25-0,5-2–4 

мг/кг/добу в 3–

4 прийоми 

В/в болюсно : 

100–500 

мкг/кг 

протягом 1–2 

хв 

Безперервно 

внутрішньов

енно : 100–

500 мкг/кг/хв 

Перорально : 10–

15 мг/кг/добу в 

1–2 прийоми 

протягом 4–14 

днів, потім 5 

мг/кг/добу щодня 

IV 

навантаження : 

5 мг/кг протягом 

60 хв 

Оральний : 

30–60 

мг/м 2 /дозу 

(макс. 320 

мг/добу) кожні 

8 годин b 

IV болюс : 1 

мг/кг протягом 

В/в болюс : 

0,05–0,1 

мг/кг 

швидкий 

болюс; 

поступово 

збільшуйте 

до максимум 

0,3 мг/кг 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10217455/
https://doi.org/10.1002/emp2.13090
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/emp2.13090#emp213090-tbl1-note-0001_8
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/emp2.13090#emp213090-tbl1-note-0002_9
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Ліки Прокаїнамід Лідокаїн Флекаїнід Пропранолол Есмолол Аміодарон Соталол Аденозин 

Безперервно 

внутрішньовенно 

: 20–80 мкг/кг/хв 

(макс. 2 г/добу) 

пройшло 

більше 5 

хвилин) 

В/в 

безперервно : 

20–50 

мкг/кг/хв 

6 

мг/кг/день 

або 100–

150 

мг/м 2 /день 

у 3 

прийоми. 

В/в безперервно : 

5–15 мкг/кг/хв 

1 години 

(макс. 80 мг) 

Безперервно 

внутрішньовен

но: 80–90% 

розрахованої 

пероральної 

добової дози в 

2–3 прийоми 

протягом 3–5 

годин 

Терапевтичн

ий рівень 

Комбінований 

рівень 

прокаїнаміду та 

NAPA має 

тенденцію до 

токсичності 

1,5–5,0 

мкг/мл 

0,2–1,0 

мкг/мл 

Не 

вимірюється 

регулярно 

Не 

вимірюється 

регулярно 

Не вимірюється 

регулярно, але 

ефективний при 

1,0–2,5 мг/л 

(дорослі, плазма) 

Не 

вимірюється 

регулярно 

Не 

вимірюється 

регулярно 

Пероральні 

препарати 

Не 

використовується 

Не 

використовує

ться 

планшет 

рідина (EC) 

Планшет (ІЧ) 

Капсула (ER) 

Рідина 

Не 

використовує

ться 

планшет 

рідина (EC) 

планшет 

рідина 

Не 

використову

ється 

Період 

напіввиведен

ня 

Прокаїнамід: 1,5-2 

год 

N-

ацетилпрокаїнамід

: 6 год 

1,5–2 години Новонарод

жений: до 

29 годин 

Діти: 8–12 

год 

Негайне 

вивільнення: 

4–6 годин 

Тривала дія: 8–

11 годин 

2,7–4,8 хв 15-142 дні 7–9,2 години <10 секунд 
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Ліки Прокаїнамід Лідокаїн Флекаїнід Пропранолол Есмолол Аміодарон Соталол Аденозин 

Метаболізм Печінковий Печінковий Печінковий Печінковий еритроцитів Печінковий нирковий Внутрішньок

літинний 

Елімінація 

(шлях) 

нирковий нирковий нирковий нирковий нирковий Гепатобіліарний нирковий – 

Взаємодія 

ліків і їжі 

Дані відсутні Пропранолол 

і аміодарон -

підвищуютьс

я рівні в  

сироватці 

крові 

Фенобарбітал 

– знижується 

рівень у 

сироватці 

крові 

Молоко 

може 

перешкодж

ати 

всмоктуван

ню 

препарату 

Алкоголь має 

різний вплив 

на рівень 

сироватки 

Алкоголь має 

різний вплив 

на рівень 

препарату в 

сироватці 

крові 

Грейпфрутовий 

сік підвищує 

рівень препарату 

в сироватці крові 

Може 

підвищувати 

концентрацію 

лідокаїну, 

дигоксину, 

варфарину та 

статинів 

Дані відсутні Інгібується 

кофеїном і 

теофіліном 

Гострий 

моніторинг 

комбінований 

рівень 

прокаїнаміду та 

NAPA через 4 

години після 

початку та щодня 

після цього; 

добова ЕКГ 

ЕКГ і АТ; 

розглянути 

можливість 

моніторингу 

рівня в плазмі 

при 

тривалому 

застосуванні 

або загрозі 

зміни 

метаболізму 

Рівень 

флекаїніду 

в сироватці 

протягом 

48–72 

годин після 

початку 

лікування; 

серійні ЕКГ 

Титруйте до 

цільових 

показників 

ЧСС і АТ 

Титруйте до 

цільових 

показників 

ЧСС і АТ 

Оцінити 

трансамінази 

печінки, функцію 

щитовидної 

залози; ЕКГ і АТ 

ЕКГ, ЧСС і АТ Титрувати 

для 

досягнення 

синусового 

ритму 

Скорочення: АТ, артеріальний тиск; EC, екстемпоральний складений; ER, пролонгований вивільнення; ІЧ, негайне вивільнення; NAPA, N-ацетилпрокаїнамід. 
а Дозування слід підтвердити у вашій місцевій установі перед введенням, оскільки може знадобитися титрування з огляду на індивідуальні потреби пацієнта. 
b Для пацієнтів віком ≤2 років початкову дозу соталолу слід зменшити відповідно до номограми вікового фактору, що залежить від препарату. 
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Коментар робочої групи:  на момент розробки даної КН соталол не зареєстровано в Україні у лікарській 

формі розчин для ін’єкцій. 

 

Таблиця 4. - Дозування антиаритмічних препаратів у дітей 

Антиаритмічний 

препарат  

Внутрішньовенне 

введення 

Максимальна 

доза 
Інтервал 

Пероральний  

прийом 
Максимальна доза Інтервал 

Пропафенон  

На основі ваги 

0,2–2,0 мг/кг/ЕД  

за 2 год. 

Болюсно: 4–20 

мкг/кг/хв. 

2 мг/кг/ЕД                                 

за 2 години 

20 мкг/кг/хв 

Завантаження ED з 

подальшим 

продовженням в/в 

введення 

6–20 мг/кг/добу 20 мг/кг/добу 8 год./12 год 

на основі BSA  150–600 мг/м 2 /добу макс. 900 мг/добу 8 год./12 год 

Верапаміл     

На основі ваги 

0,1–0,3 мг/кг/ЕД 

Болюсно: 

 5 мкг/кг/хв 

макс. 5–15 мг/ЕД 

Завантаження ED 

протягом 10 хв, потім 

продовження в/в 

введення 

2–9 мг/кг/добу 
макс. 120–480 

мг/добу 
8 год 

BSA = площа поверхні тіла, ED = кінцева доза, хв = хвилина, год = година, інтервал задається як кількість годин між одноразовими 

застосуваннями. 

 

Коментар робочої групи:  На момент розробки КН в інструкціях для медичного застосування деяких 

антиаритмічних лікарських засобів, що затверджені Міністерством охорони здоров’я України, відсутні показання або 

існують обмеження щодо їх застосування у дітей. Відповідно до статті 44 Закону України «Основи законодавства 

України про охорону здоров'я» лікарські засоби, можуть використовуватися в інтересах вилікування особи тільки за 

умови отримання письмової згоди та інформування хворого або його законного представника про цілі, методи, побічні 
ефекти, можливий ризик та очікувані результати лікування. 
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6.2.2. Лікування за допомогою пристроїв 

6.2.2.1. Імплантований кардіовертер-дефібрилятор (ІКД, або ICD) 

ІКД є невід'ємною частиною лікування пацієнтів, які пережили РЗС внаслідок 

шлуночкових аритмій, або тих, хто має високий ризик виникнення цього стану. 

Недоліками терапії ІКД є висока вартість пристроїв, ускладнення, пов'язані з їх 

імплантацією, і відносно велика кількість пацієнтів, яких необхідно пролікувати, щоб 

запобігти одній РСС в рамках первинної профілактики. 

Мета-аналіз трьох ранніх досліджень ІКД [65-67], у яких для вторинної 

профілактики РСС порівнювали ІКД з медикаментозною терапією, продемонстрував 

зниження смертності на 28% (HR 0,72; 95% CI 0,6-0,87; P=0,0006) майже повністю за 

рахунок аритмічної смерті (HR 0,5; 95% CI 0,37-0,67; P=0,0001) у групі ІКД [68]. Тому 

використання ІКД є загальноприйнятим для вторинної профілактики РСС, яка 

виникла за відсутності оборотних причин. 
 

Таблиця рекомендацій 14 — Рекомендації щодо імплантації кардіовертер-

дефібрилятора (загальні аспекти) 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Імплантація кардіовертера-дефібрилятора 

рекомендується тільки тим пацієнтам, які 

мають очікувану якісну тривалість життя >1 

року 

 

І 

 

С 

Не рекомендується імплантувати ІКД пацієнтам 

з безперервно рецидивуючою ШТ, доки ШТ не 

буде медикаментозно контрольована 

ІІІ С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості. 

ШТ, шлуночкова тахікардія; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

 

У декількох РКД [69-72] була встановлена роль ІКД для первинної 

профілактики РСС у пацієнтів із серцевою недостатністю та ФВЛШ ≤35%. Зниження 

смертності, щодо якого повідомлялося, нещодавно було підтверджено двома 

великими сучасними проспективними реєстрами, до яких було включено понад 5000 

пацієнтів [73, 74]. У дослідженні EU-CERT-ICD первинна профілактика ІКД була 

пов'язана зі зниженням смертності на 27%, з подібними результатами при ІХС та 

ДКМП [73]. Результати дослідження DANISH, однак, вказують на те, що зниження 
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смертності може бути менш очевидним у сучасних пацієнтів з неішемічною серцевою 

недостатністю (див. розділ 7.1.3.1) [75]. 

 

Таблиця рекомендацій 15 — Рекомендації щодо вторинної профілактики РСС 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Імплантація ІКД рекомендована пацієнтам з 

задокументованою ФШ або гемодинамічно 

значимою ШТ за відсутності оборотних 

причин [65-68] 

 

І 

 

А 

У пацієнтів, які можуть приймати аміодарон 

та мають покази до терапії ІКД з приводу 

ШТ/ФШ, прийом аміодарону може бути 

показаний, коли ІКД недоступний, 

протипоказаний за супутніми медичними 

станами, або пацієнт відмовився від нього 

 

 

 

ІІb 

 

 

 

С 

У пацієнтів з показами до терапії ІКД, що 

мають стійку мономорфну або поліморфну 

ШТ або ФШ, яка індукується мономорфними 

шлуночковими екстрасистоліями, може бути 

розглянута катетерна абляція ШЕС, коли ІКД 

недоступний, протипоказаний за супутніми 

медичними станами, або пацієнт відмовився 

від нього 

 

 

 

IІb 

 

 

 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ШТ, шлуночкова тахікардія; ФШ, фібриляція шлуночків; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

 

У випадку підготовки до терапії ІКД дуже важливо врахувати очікувану 

тривалість життя пацієнта, якість життя та супутні захворювання, а також 

переоцінити і обговорити ці питання з пацієнтом під час заміни генератора. Існують 

докази того, що пацієнти з термінальною стадією ниркової недостатності, діабету та 

пацієнти похилого віку отримують меншу користь від первинної профілактики ІКД, 

або не отримують її взагалі [73, 76-78]. Жінки були недостатньо представлені в усіх 

дослідженнях первинної профілактики імплантації ІКД, і дані свідчать про те, що 
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вони також можуть мати меншу користь від неї [77]. Загалом, ризик аритмічної РСС 

необхідно співставляти з конкуруючим ризиком смерті від загальних причин [79, 

80]. 

В контексті пацієнт-орієнтованої медицини, лікарі та медичні фахівці повинні 

залучати кандидатів та отримувачів ІКД до спільного процесу прийняття рішень. 

 

Таблиця рекомендацій 16 — Рекомендації щодо імплантації підшкірного 

кардіовертера-дефібрилятора 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Імплантацію підшкірного дефібрилятора слід 

розглядати, як альтернативу трансвенозному 

дефібрилятору у пацієнтів, яким показана 

терапія ІКД, але не потрібна кардіостимуляція 

з приводу брадикардії, серцева 

ресинхронізація або антитахікардитична 

стимуляція [82] 

 

 

ІІа 

 

 

В 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

 

Обов'язково потрібно надати пацієнту всю відповідну інформацію та 

забезпечити правильне розуміння ним усіх переваг, ризиків та потенційних наслідків 

різних варіантів лікування, щоб пацієнт міг приймати свідому участь у прийнятті 

рішень. Цей спільний процес прийняття рішення повинен включати обговорення 

різних сценаріїв, включаючи первинну профілактику ІКД, необхідність заміни 

генератора ІКД в подальшому та потребу у спостереженні до кінця життя. Важливо 

розуміти, що сприйняття «доброї якості життя» залежить від численних факторів, які 

по-різному оцінюються людьми з різним культурним, релігійним та соціально-

економічним статусом. Хоча клінічні калькулятори прогнозу, такі як MADIT-ICD [81], 

можуть надати корисну додаткову інформацію, а прийняття остаточних клінічних 

рішень не повинно ґрунтуватися лише на цих показниках. 

Ускладнення терапії ІКД включають неадекватні спрацювання, порушення 

функції електродів та інфекційні процеси, пов'язані з пристроєм. Підшкірний (S-ICD) 

був впроваджений для вирішення проблем, пов'язаних з трансвенозними електродами. 

Однак S-ICD не має електродів у порожнині серця, і тому не може здійснити 

антитахікардитичну кардіостимуляцію. У дослідженні PRAETORIAN 849 пацієнтів з 

показами до терапії ІКД, але без необхідності кардіостимуляції, були рандомізовані для 

імплантації S-ICD або звичайного трансвенозного ІКД [82]. При спостереженні 
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протягом в середньому 49 місяців, не було виявлено достовірних відмінностей для 

первинної кінцевої точки щодо ускладнень, пов'язаних з пристроєм, і неадекватних 

шоків. Частота неадекватних шоків становила 9,7% у групі S-ICD та 7,3% у групі ІКД 

(HR 1,43; 95% СІ 0,89-2,30), а частота ускладнень, пов'язаних з пристроєм, становила 

5,9% у групі S-ICD та 9,8% у групі ІКД (HR 0,69; 95% СІ 0,44-1,09). Також не було 

виявлено відмінностей у вторинній кінцевій точці — щодо смерті та адекватних 

спрацювань, але дослідження не було достатньо потужним, щоб достовірно це 

продемонструвати. Слід також зазначити, що понад 80% пацієнтів, що були включені 

до дослідження, належали до І та ІІ класів за NYHA, та загалом були молодшими, ніж 

у попередніх дослідженнях ІКД. 
 

6.2.2.2. Додаткова серцева ресинхронізаційна терапія2 

Серцева ресинхронізуюча терапія (СRТ) може зменшити смертність при 

серцевій недостатності [83], і у пацієнтів з показаннями до терапії ІКД перед 

імплантацією є обов'язковою ретельна оцінка потенційної користі серцевої 

ресинхронізуючої терапії (CRT2). Роль додавання функції дефібриляції, коли 

пацієнту рекомендована CRT, менш вивчена [84, 85]. Поточне РКД RESET-CRT має 

на меті визначити вплив CRT-D на загальну смертність та РСС у пацієнтів із 

серцевою недостатністю, яким показана СRТ. 

 

 

Таблиця рекомендацій 17 — Рекомендації щодо додавання ресинхронізації до 

ІКД 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Якщо пацієнту показана терапія ІКД, 

рекомендується оцінити, чи може пацієнт 

отримати користь від імплантації CRT- 

дефібрилятор [83] 

 

І 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

6.2.2.3. Носимий кардіовертер-дефібрилятор 

Носимий кардіовертер-дефібрилятор (WCD) — це зовнішній дефібрилятор, 

який виявляє ШТ та ФШ та відновлює ритм [86]. Він може бути корисним для 

пацієнтів, які перебувають у групі ризику, але тимчасово не є кандидатами для терапії 



105 
 

ІКД, наприклад, після експлантації інфікованого пристрою та на протязі подальшого 

тривалого лікування антибіотиками [87].  

Невирішеною проблемою є захист пацієнтів на ранній стадії після гострого ІМ 

(40 днів). У дослідження VEST було включено 2302 пацієнти з гострим ІМ та ФВЛШ 

≤35%, яких у гострому періоді було рандомізовано у співвідношенні 2:1 для 

отримання або не отримання WCD додатково до оптимальної медикаментозної 

терапії згідно з існуючими настановами [88]. Після 90-денного спостереження не було 

виявлено достовірної різниці між групами у первинній кінцевій точці — смерті від 

аритмії (1,6% проти 2,4%; RR 0,67; 95% CІ 0,37-1,21; P=0,18). Однак, було висловлено 

застереження щодо низького середнього часу носіння на добу — 18 годин (IQR 3,8-

22,7). У нещодавньому багатоцентровому реєстрі [87] після структурованого 

навчання пацієнтів медіана часу носіння була вищою (23,4 години, IQR 22,2-23,8). 

Однак, на основі наявних даних, робоча група не рекомендує рутинне використання 

WCD на ранній стадії після ІМ. Тим не менш, використання пристрою можна 

розглядати у окремих пацієнтів після ІМ, які мають високий ризик РСС. 

Дані щодо користі застосування WCD для первинної профілактики РСС у інших 

клінічних ситуаціях (наприклад, гострий міокардит, первинна профілактика РСС під 

час вагітності) є нечисленними, і на даний момент жодних рекомендацій надано бути 

не може. 

 

 

 

 

Таблиця рекомендацій 18 — Рекомендації щодо носимого кардіовертера-

дефібрилятора 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Використання зовнішнього кардіовертер-

дефібрилятора, слід розглядати для дорослих 

пацієнтів з показаною вторинною 

профілактикою ІКД, які тимчасово не є 

кандидатами на імплантацію 

 

ІІа 

 

С 

Використання зовнішнього кардіовертер-

дефібрилятора, може розглядатися для 

окремих пацієнтів у гострому періоді після ІМ 

ІІb B 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; ІМ, інфаркт міокарда 
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6.2.3. Окремі аспекти використання пристроїв 

6.2.3.1. Оптимізація програмування пристроїв 

Оптимальне програмування ІКД має важливе значення для мінімізації 

спрацювань ІКД та покращення результатів лікування пацієнтів [89-91]. Детальні 

рекомендації доступні в експертних консенсусних документах [92, 93]. Базова частота 

стимуляції повинна бути налаштована таким чином, щоб уникнути зайвої 

правошлуночкової стимуляції, що достовірно зменшує кількість госпіталізацій з 

приводу серцевої недостатності та загальної смертності від усіх причин [94-96] (ESC 

CardioMed, розділ 43,21) [97]. 

Стратегія програмування детекції ШТ, що включає налаштування подовженої 

порогової її тривалості та високі порогові значення ЧСС (≥188 уд./хв. у дослідженні 

Advance III [98], та ≥200 уд./хв. у дослідженні MADIT-RIT [99], зменшує кількість 

спрацювань ІКД та смертність від усіх причин без збільшення ризику синкопе [89, 98, 

99]. Докази є більш вагомими для первинної профілактики порівняно з вторинною 

[98] (ESC CardioMed, розділ 43,21) [97]. У пацієнтів з ІКД без повної АВ блокади для 

профілактики неадекватних розрядів рекомендується послідовне використання 

дискримінаторів СВТ/ШТ навіть при ЧСС до 230 уд./хв. [99-101]. Передумовою для 

активації двокамерних дискримінаторів є належні показники передсердної чутливості 

[92] (ESC CardioMed, розділ 43,21) [97].  

Для забезпечення індивідуальності налаштувань детекції та терапії при різних 

частотах ШТ бажане багатозонне програмування [99, 102]. Алгоритм програмування, 

що включає нижню зону «детекції» з активованими дискримінаторами та верхню 

зону «умовного розряду», що базується лише на критеріях ЧСС, зменшує частоту 

неадекватних розрядів ІКД без шкоди для безпеки пацієнта [104-106]. Однак, 

однозонове програмування з відсіканням високої ЧСС може розглядатися у пацієнтів 

з високою ймовірністю виникнення тільки ФШ (наприклад, первинні електричні 

захворювання) [103]. Для підшкірних ІКД слід також застосовувати двозонову 

конфігурацію.  

Доведено, що системне проведення спроб антитахікардитичної стимуляції 

перед шоковою терапією, навіть при дуже швидкій ШТ, зменшує кількість розрядів 

ІКД без збільшення частоти аритмічних синкопе [91, 100, 107]. Cтимуляція в режимі 

«burst» (короткими пачками імпульсів з частотою, що перевищує частоту ШТ) має 

переваги перед стимуляцією в режимі «ramp» (пачками імпульсів з поступово 

зростаючою частотою) через підвищену ефективність при першому припиненні 

тахікардії [108].  

Для забезпечення швидкого виявлення та реагування на події, що потребують 

медичного втручання, а також для запобігання неадекватних шоків, до подальшого 

спостереження пацієнтів з ІКД слід впроваджувати дистанційний моніторинг [109-

112] (ESC CardioMed, глава 43.21) [97].  



107 
 

Запропоновані рекомендації щодо оптимального програмування пристрою 

застосовні до більшості пацієнтів з ІКД. Однак, для окремих пацієнтів може 

знадобитися індивідуальне, нестандартне програмування. 

 

 

 

Таблиця рекомендацій 19 — Рекомендації щодо оптимального програмування 

ІКД 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Оптимізація програмування ІКД показана для 

уникненняя неадекватної або непотрібної терапії 

та зниження смертності [89-91] 

 

І 

 

А 

У пацієнтів з одно- або двокамерним ІКД, яким не 

показана кардіостимуляція з приводу брадикардії, 

рекомендується мінімізувати шлуночкову 

стимуляцію  [94-96] 

І А 

Рекомендовано налаштування тривалої детекції 

ШТ (критерії тривалості не менше 6-12 сек. або 30 

інтервалів) [89, 98, 99]  

І А 

У пацієнтів з первинною профілактикою РСС 

рекомендується програмувати нижній ліміт зони 

терапії ІКД ≥188 уд/хв. [98, 99]  

І А 

У пацієнтів зі структурними захворюваннями 

серця програмування, принаймні, однієї спроби 

антитахікардитичної стимуляції рекомендується в 

усіх зонах [91, 100, 101, 107] 

І А 

Рекомендується програмувати алгоритми 

дискримінації SVT/ VT для тахікардій з частотою 

до 230 уд/хв. [99-101] 

І В 

Рекомендується активувати тривогу порушень 

функції електродів [113-115] 

І В 
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Дистанційний моніторинг рекомендується для 

зменшення частоти неадекватних шоків ІКД 

[111] 

І В 

Для першої спроби антитахікардітичної 

стимуляції краще програмувати режим «birst», 

ніж режим «ramp» [108] 

І В 

Для підшкірних ІКД рекомендується 

конфігурація з двома зонами детекції, з 

активацією алгоритму дискримінації в нижній 

умовній зоні [104-106] 

І В 

При рутинному програмуванні ІКД повинна 

бути активована більш ніж одна зона детекції 

тахікардії [99, 102] 

ІІа В 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; РСС, раптова серцева смерть; ШТ, шлуночкова тахікардія; SVT/ VT, 

суправентрикулярная тахікардія/шлуночкова тахікардія  

6.2.3.2. Супутнє лікування для уникнення неадекватної терапії ІКД 

Окрім оптимізації програмування пристрою, неадекватній терапії ІКД може 

запобігти фармакологічне та/або інвазивне лікування.  

У пацієнтів із серцевою недостатністю для зменшення ризику неадекватної 

терапії ІКД бета-блокатори (карведилол переважає метопролол у дослідженні 

MADIT-CRT) слід титрувати до максимально переносимої дози [116]. У пацієнтів з 

невідповідною терапією через рецидивуючу СВТ, лікуванням першої лінії повинна 

бути катетерна абляція, враховуючи її високу ефективність та низьку частоту 

ускладнень [18, 117-119]. У випадку невідповідної терапії ІКД, пов'язаної з ФП, 

резистентною до оптимального медикаментозного контролю ЧСС, пропонується 

індивідуалізована стратегія лікування (контроль ЧСС або ритму) залежно від 

особливостей кожного пацієнта [64]. У пацієнтів з ранньою ФП застосування стратегії 

контролю ритму покращило результати лікування у дослідженні EAST-AFNET-4 

[120]. 

У пацієнтів з CRT-D абляція АВ вузла була пов'язана зі зменшенням кількості 

невідповідних ІКД-шоків та нижчими показниками госпіталізації у порівнянні з 

медикаментозним лікуванням [121] (ESC CardioMed, розділ 41.14) [122]. 

 

Таблиця рекомендацій 20 — Рекомендації щодо супутнього лікування для 

уникнення неадекватної терапії ІКД 
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Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Пацієнтам з пароксизмальними 

надшлуночковими тахікардіями, що призводять 

до невідповідної терапії ІКД, рекомендована 

катетерна абляція [118, 119] 

 

І 

 

С 

Пацієнтам з ФП, які мають пов’язані з нею 

невідповідні шоки ІКД, незважаючи на 

оптимальне програмування, рекомендується 

фармакологічне лікування або катетерна 

абляція [117, 121, 123] 

 

 

І 

 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; ФП, фібриляція передсердь 

6.2.3.3.Психосоціальний вплив терапії ІКД 

Майже 20% пацієнтів з ІКД мають тривожні стани та депресію, що пов'язані з 

підвищеною смертністю [124-127]. У цих пацієнтів психологічний стрес в основному 

спричинений занепокоєнням щодо потенційного отримання розрядів ІКД, а не тим, 

що вони вже пережили такий розряд [128, 129]. Таким чином, рекомендується 

оцінювати занепокоєння в усіх пацієнтів до того, як у них виникнуть розряди ІКД. 

Систематичний скринінг пацієнтів з ІКД на наявність психологічного стресу 

можливий за допомогою спеціальних опитувальників [129-132]. 

Значна частка пацієнтів з ІКД, які мають клінічно значущі симптоми тривоги та 

депресії, залишається недостатньо лікованою [133]. Комунікація з усіма пацієнтами, 

які отримують ІКД, необхідна для роз'яснення хибних уявлень щодо функціонування 

пристрою, обговорення занепокоєнь щодо сексуальної активності, обмежень 

керування автомобілем, а також для надання рекомендацій щодо плану дій у випадку 

шокової терапії [134, 135]. Для специфічних втручань у деяких пацієнтів може 

знадобитися направлення до фахівців з психічного здоров'я [134, 136]. Когнітивна 

поведінкова допомога для зменшення тривожності може також надаватися 

кваліфікованими кардіологічними медсестрами [137]. Інформація, отримана з 

інтернету, також може виявитись корисною для покращення психосоціального 

статусу у пацієнтів з ІКД та підвищеним психосоціальним дистресом [138]. 

 

Таблиця рекомендацій 21 — Рекомендації щодо психосоціальної допомоги після 

імплантації ІКД 
 



110 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

У пацієнтів з ІКД повинна проводитись оцінка 

психологічного статусу та лікування дистресу 

[137-139] 

 

І 

 

С 

Рекомендована комунікація між пацієнтом та 

лікарем/медичним працівником для вирішення 

проблем, пов'язаних з ІКД, та обговорення 

питань якості життя до імплантації ІКД та під 

час прогресування захворювання [128, 140] 

 

 

І 

 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

6.2.3.4. Пацієнти з лівошлуночковими допоміжними пристроями 

У пацієнтів з лівошлуночковими допоміжними пристроями (LVAD) часто 

зустрічаються шлуночкові аритмії [141-144]. ШТ при цьому, зазвичай, добре 

переноситься, оскільки LVAD підтримують адекватний серцевий викид і запобігають 

падінню гемодинаміки [145]. Однак, тривала нелікована ШТ може призвести до 

циркуляторного колапсу навіть за наявності LVAD, особливо на ранній стадії після 

імплантації пристрою, та у пацієнтів з вищим легеневим судинним опором [146]. 

Шлуночкові аритмії до і після імплантації LVAD асоціюються з підвищеним ризиком 

серцево-судинної та загальної смертності, тоді як ІКД може значно зменшити 

виникнення тривалої ШТ [141, 142, 147-150]. Ці дані підтверджують доцільність 

імплантації ІКД для вторинної профілактики у реципієнтів LVAD з симптоматичною 

СН.  

У обсерваційних дослідженнях пацієнтів з LVAD попереднього покоління 

(пульсовими) повідомляється про більшу тривалість життя у пацієнтів з ІКД [151-153] 

(ESC CardioMed, глава 37.32) [154]. 

Нещодавні реєстри, які включали носіїв LVAD з постійним потоком, поставили 

під сумнів зниження смертності від ІКД, але наявні дані є суперечливими [141, 142, 

144, 155, 156]. Аналіз реєстру INTERMACS, який включав найбільшу когорту 

пацієнтів з LVAD з безперервним потоком, показав, що наявність у них ІКД не була 

пов'язана зі збільшенням тривалості життя [144]. Відсутність задокументованих 

переваг у виживанні серед пацієнтів з LVAD з безперервним потоком, в поєднанні з 

ймовірністю толерантності до ШТ і ризиками, пов'язаними з імплантацією ІКД у цих 

пацієнтів (ризик інфікування, взаємодія пристроїв), свідчить на користь 

індивідуалізованого підходу. 
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Таблиця рекомендацій 22 — Рекомендації щодо імплантації ІКД реципієнтам 

LVAD 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Реципієнтам LVAD із симптоматичною стійкою 

ШТ слід розглянути можливість імплантації 

ІКД [141, 147] 

 

ІІа 

 

В 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; ШТ, шлуночкова тахікардія; LVAD, допоміжний пристрій лівого 

шлуночка 

6.2.3.5.Ускладнення, пов’язані з пристроями 

Профілактика ускладнень терапії ІКД важлива для зниження пов'язаних з ними 

захворюваності, смертності та фінансового тягаря. Під час імплантації пристроїв 

антибіотикопрофілактика, передпроцедурна підготовка пацієнта та відповідна 

хірургічна техніка повинні бути застосовані для запобігання інфікування пристрою та 

утворення ложа гематоми [157-159]. Доступ через головну (v. cephalica) або пахвову 

(v. axillaris) вену є кращим, ніж через підключичну вену, через зменшення ризику 

пневмотораксу та порушень в роботі електродів [160-162]. 

Важливим аспектом є правильний вибір системи ІКД. Однокамерні ІКД 

рекомендуються пацієнтам для первинної профілактики, якщо немає показів до 

передсердної або двокамерної кардіостимуляції. Це зменшує ризик перипроцедурних 

ускладнень та кількість замін генераторів впродовж життя у порівнянні з 

двокамерними ІКД. Цей підхід не збільшує ризик неадекватної терапії ІКД, якщо 

проводиться оптимальне програмування пристрою [163-166]. Перевагу надають 

рутинному використанню однокотушкових шокових електродів через менший ризик 

ускладнень під час їх видалення, без пов'язаної з цим змін в ефективності розряду 

[167, 168]. Використання двокотушкових електродів можна розглядати в клінічних 

випадках, коли очікується вищий поріг дефібриляції — наприклад, ГКМП або 

правобічні імплантації [169, 170]. 

 

Таблиця рекомендацій 23 — Рекомендації щодо ускладнень, пов’язаних з ІКД 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Для первинної профілактики у пацієнтів без 

поточних або очікуваних показань для 
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передсердної або двокамерної кардіостимуляції 

однокамерний ІКД більш рекомендований у 

порівнянні з двокамерним через нижчий ризик 

ускладнень, пов'язаних з пристроєм [163, 164, 

166] 

І А 

Слід розглянути використання однокотушкових 

шокових електродів замість двокотушкових 

через менший ризик ускладнень під час 

трансвенозної екстракції [167] 

 

ІІа 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

6.2.3.6. Питання, що стосуються закінчення життя 

Пацієнти з активними ІКД переносять значну кількість шоків в останній фазі 

життя [171]. У невиліковно хворих пацієнтів та наприкінці життя медичні працівники 

можуть полегшити прийняття рішення пацієнтом та членами його сім'ї, пояснюючи в 

делікатній та зрозумілій формі переваги та ризики продовження терапії ІКД [172]. 

Пацієнти повинні бути поінформовані щодо можливості деактивації ІКД. Загалом, 

деактивація функції кардіостимуляції не рекомендується, щоб уникнути погіршення 

якості життя, а в деяких країнах така деактивація у пацієнтів, залежних від 

кардіостимулятора, може бути заборонена законом [173]. Деактивацію слід 

обговорювати перед імплантацією пристрою та при значному погіршенні стану 

здоров'я пацієнта. Незважаючи на зростаючу тенденцію до розгляду можливості та 

проведення деактивації ІКД після ретельного обговорення, поточні показники все ще 

залишаються низькими, і необхідне покращення догляду за такими пацієнтами [174, 

175]. 

Таблиця рекомендацій 24 — Рекомендації щодо питань, пов’язаних з 

закінченням життя у пацієнтів, які носять ІКД 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Перед імплантацією ІКД та у випадку значного 

погіршення стану здоров'я пацієнта показано 

інформоване обговорення з пацієнтом та його 

родиною можливості деактивації ІКД та спільне 

прийняття рішення [174] 

 

І 

 

С 

aКлас рекомендації. 
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bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

6.2.4. Інтервенційна терапія 

6.2.4.1.Катетерна абляція 

6.2.4.1.1 Пацієнти зі структурною патологією серця 

У пацієнтів зі структурною патологією серця стійкі мономорфні ШТ в першу 

чергу пов'язані з рубцево-залежним механізмом рі-ентрі [176-181]. 

Пацієнтам зі стійкою ШТ, асоційованою зі структурною патологією серця, через 

вищий ризик РСС, зазвичай, рекомендується імплантація ІКД [182-184]. Однак, ІКД не 

запобігає виникненню шлуночкової аритмії, і у багатьох з цих пацієнтів виникають 

симптоматичні повторні епізоди ШТ/ФШ, що призводять до синкопе або розрядів ІКД, 

та потребують додаткового лікування [46, 99, 135, 185-187].  

У пацієнтів зі структурною патологією серця вибір антиаритмічних засобів для 

контролю рецидивуючої ШТ/ФШ здебільшого обмежується бета-блокаторами, 

соталолом та аміодароном, і цьому лікуванню часто перешкоджають побічні ефекти 

препаратів [34, 188]. 

Завдяки прогресу, досягнутому за останні три десятиліття, катетерна абляція 

набуває все більшого значення для лікування рубцевих ШТ [189]. З початку 1990-х 

років катетерна абляція ШТ з ніжок пучка Гіса була дуже успішною [190-193], і 

розглядається, як перша лінія терапії [182, 183] (Рис. 8). Згодом катетерна абляція 

виявилася дуже ефективною для контролю безперервно-рецидивуючої ШТ, або 

електричних штормів [46, 47], та у зменшенні подальшого тягаря ШТ. У багатьох 

дослідженнях було показано позитивний вплив абляції ШТ на клінічний результат з 

точки зору рецидивів ШТ [194-199]. У пацієнтів з ІХС три РКД [187, 200, 201] 

повідомили, що катетерна абляція, порівняно з традиційним лікуванням, зменшує 

ймовірність подальших шоків ІКД і запобігає рецидивам епізодів ШТ. 

Критична частина ланцюга повторного входу ШТ, що позначається як 

«захищений перешийок ШТ», є основною мішенню для абляції [176, 202], але її дуже 

складно виявити при гемодинамічно значимих ШТ [203, 204]. Через високу 

ймовірність множинних ланцюгів повторного входу в міокардіальному рубці та 

труднощами у виявленні критичних перешийків, стратегія абляції з роками поступово 

еволюціонувала в бік більш широкої абляції аритмогенного субстрату [205-208]. 

Особливу увагу слід звернути на випадки стійкої ШТ/ФШ, що індуковані 

мономорфними ШЕС, коли ці тригерні ШЕС (часто пов'язані з мережею Пуркіньє) 

повинні бути мішенню для абляції [48, 49, 209]. 

Електрофізіологічні характеристики ланцюгів ШТ залежать від основної 

структурної патології серця. Так, постінфарктні ШТ в основному пов'язані з 

ендокардіальним аритмогенним субстратом (піддається ендокардіальній абляції), в 

той час як локалізація ланцюгів re-entry ШТ у пацієнтів з кардіоміопатіями є більш 

варіабельною [210-212]. У цих випадках частіше зустрічаються інтрамуральне та/або 
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епікардіальне ураження. Це суттєво впливає на різницю в клінічних результатах 

абляції ШТ залежно від основного захворювання серця, з кращим результатом при 

ІХС порівняно з неішемічною етіологією субстрату [213-215]. 

Ефективна абляція вимагає тривалого абляційного пошкодження аритмогенної 

тканини. У деяких випадках, таких як інтрамуральна ШТ, залишаються труднощі у 

досягненні цієї мети за допомогою наявних сучасних катетерів, незалежно від підходу 

(ендокардіальний/епікардіальний) [216]. Для покращення формування зони ураження 

аритмогенного субстрату випробуються нові катетерні методики (наприклад, 

біполярна/голкова абляція, транскоронарна алкогольна абляція) [217-222], а також ті 

методики, які наразі вже є допоміжними — радіотерапевтична абляція [223, 224] або 

хірургічна абляція [225]. 

При плануванні абляції ШТ важливо зібрати усю доступну інформацію щодо 

аритмогенного субстрату особливо для виявлення рубців (за допомогою МРТ або КТ) 

[226-230] і визначити зону виходу ШТ за допомогою фіксації на 12-канальній ЕКГ 

пароксизму ШТ або ШЕС, які індукують ШТ/ФШ. 

Показник середньої довгострокової успішності абляції ШТ варіюється від 30% 

до 70%, залежно від визначальної структурної патології серця [197, 23-234]. Можуть 

виникати такі перипроцедурні ускладнення, як інсульт, тампонада перикарду, або 

смерть [235-238]. 
 

6.2.4.1.2 Пацієнти без явної структурної патології серця 

«Ідіопатична шлуночкова тахікардія» — це термін для визначення ШТ, яка не 

пов'язана з структурною патологією серця або генетичними аритмічними 

синдромами. Більшість ідіопатичних ШТ обумовлені тригерною активністю, але в 

основі верапаміл-чутливих фасцикулярних ШТ лежить механізм повторного входу за 

участю мережі Пуркіньє лівого шлуночка [239]. Ідіопатичні ШТ відрізняються від 

таких, що пов'язані зі структурною патологією серця, трьома ключовими ознаками. 

По-перше, ідіопатичні ШТ здебільшого походять з однієї зони та певної специфічної 

ділянки серця — а саме з вивідного тракту правого або лівого шлуночка [240, 241], 

вздовж стулок клапанів [242-244] папілярного м'яза [245] або мережі Пуркіньє лівого 

шлуночка [239]. По-друге, при ідіопатичних ШТ не виявляється рубцевих зон [246]. І 

нарешті, ідіопатичні ШТ мають доброякісний прогноз, тому імплантація ІКД, як 

правило, не рекомендується [182]. 

Мішенню для абляції вогнищевих джерел є місце найбільш ранньої активації 

під час ШТ, тоді як для абляції лівих фасцикулярних ШТ — аномальна тканина 

Пуркіньє з діастолічною активністю під час ШТ [247, 248]. 

Катетерна абляція є ефективною у більшості пацієнтів з ідіопатичною ШТ, а 

перипроцедурні ускладнення трапляються рідко [249-253]. 

 

6.2.4.1.3. Автономна модуляція 
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Роль вегетативної нервової системи у розвитку аритмій визнана давно, що 

призвело до появи концепції трикутника аритмогенезу Кумеля [254]. 

Було продемонстровано, що симпатична активація відіграє ключову роль в 

індукції шлуночкових аритмій при деяких станах, таких як вроджені LQTS та КПШТ 

[255, 256], а симпатична денервація лівого серця пов'язана зі зниженням частоти 

аритмогенних синкопе при вродженому LQTS [256, 257]. Ефективність різних 

методик симпатичної блокади серця (торакальна епідуральна анестезія, черезшкірна 

анестезія зірчастого ганглію або хірургічна резекція зірчастого ганглію) у зменшенні 

аритмічного тягаря при рефрактерній ШТ/ФШ було визнано в декількох невеликих 

дослідженнях [42, 44, 56]. Необхідні подальші дослідження, щоб оцінити, які пацієнти 

можуть отримати користь від модуляції вегетативної нервової системи для кращого 

контролю ШТ/ФШ. 
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https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30554597
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30554597
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0735109708014186
https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S1547527110013068
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S2405500X15001000
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC4676513
https://www.researchgate.net/publication/337584830_Trends_in_Successful_Ablation_Sites_and_Outcomes_of_Ablation_for_Idiopathic_Outflow_Tract_Ventricular_Arrhythmias
https://www.researchgate.net/publication/337584830_Trends_in_Successful_Ablation_Sites_and_Outcomes_of_Ablation_for_Idiopathic_Outflow_Tract_Ventricular_Arrhythmias
https://www.researchgate.net/publication/8331189_Philippe_Coumel_a_founding_father_of_modern_arrhythmology
https://www.researchgate.net/publication/8331189_Philippe_Coumel_a_founding_father_of_modern_arrhythmology
https://www.researchgate.net/publication/336391221_Update_on_long_QT_syndrome
https://www.ahajournals.org/doi/10.1161/01.cir.0000125523.14403.1e
https://www.researchgate.net/publication/323156392_Thoracoscopic_Sympathectomy_for_Long_QT_Syndrome_Literature_Review_and_Case_Study
https://www.researchgate.net/publication/323156392_Thoracoscopic_Sympathectomy_for_Long_QT_Syndrome_Literature_Review_and_Case_Study
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arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death of the European Society of 

Cardiology (ESC). Endorsed by the Association for European Paediatric and Congenital 

Cardiology (AEPC) (2022) можна ознайомитися за посиланням 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633  
 

7. Діагностична оцінка, лікування та стратифікація ризику 

відповідно до клінічної картини та наявного (імовірного) захворювання 

7.1.2. Ідіопатичні передчасні шлуночкові комплекси/шлуночкова 

тахікардія та кардіоміопатія, індукована передчасними шлуночковими 

комплексами 

7.1.2.1. Ідіопатичні передчасні шлуночкові комплекси/шлуночкова тахікардія 

ПШК/ШТ у пацієнтів без СХС визначаються, як ідіопатичні (Рис. 12). У 

пацієнтів із передбачуваною ідіопатичною ШЕ/ШТ на основі негативного анамнезу 

та нормального фізикального обстеження ЕКГ у 12 відведеннях і трансторакальна 

ЕхоКГ є важливими першими діагностичними кроками для виключення основної 

СХС. Для визначення навантаження ПШК, зазвичай, проводять добове холтерівське 

моніторування ЕКГ. Необхідно розпізнавати мультиформні ПШК при тривалому 

моніторуванні ЕКГ і незначні зміни на ЕКГ або ЕхоКГ [32]. МРТ серця слід 

виконувати щоразу, коли ЕКГ та ЕхоКГ не дозволяють виключити СХС, або якщо 

клінічна картина викликає підозру на СХС [33, 34].  

 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
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Рис. 12. Алгоритм ведення пацієнтів з ідіопатичними передчасними шлуночковими 

комплексами/шлуночковою тахікардією та наявними структурними захворюваннями серця 

 

Пацієнтів необхідно лікувати, якщо ПШК/ШТ викликають симптоми або 

пов’язані з погіршенням серцевої функції. Клінічний перебіг та відповіді на різні види 

лікування були в основному вивчені у випадках, які походять від ВТПШ або лівих 

пучків.  

Кілька препаратів використовувалися для лікування ідіопатичних ПШК/ШТ. 

Рекомендації базуються на невеликих або неконтрольованих серіях. Бета-

адреноблокатори та блокатори кальцієвих каналів (БКК) є найбільш вивченими 

препаратами, і обидва виявилися ефективними для пригничення аритмії [68]. Доказів 

для флекаїніду мало [35]. У разі більшої тяжкості ПШК із вищою частотою серцевих 

скорочень або під час фізичного навантаження слід віддавати перевагу бета-

блокаторам [36]. Якщо такої кореляції немає, використання флекаїніду або препаратів 

БКК було пов’язане з більш ефективним пригніченням ПШК. Бета-адреноблокатори 

також слід обирати за підозри на вогнищевий механізм активності. БКК має бути 
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препаратом вибору для фасцикулярної ПШК/ШТ. Хоча даних бракує, бета-блокатори 

або БКК вважаються першочерговим вибором для ПШК із походженням поза ВТПШ 

або лівих пучків, оскільки флекаїнід може мати проаритмічні побічні ефекти. 

Аміодарон пов’язаний із серйозною системною токсичністю, тому його слід 

застосовувати лише в тому випадку, якщо абляція або інші препарати не дають 

результатів або не можуть бути використані [37].  

Повідомлялося про високий рівень успішності катетерної абляції ідіопатичних 

ПШК/ШТ з рідкісними ускладненнями, особливо для ВТПШ та фасцикулярного 

типів [70]. У РКД, в якому брали участь пацієнти з ВТПШ ПШК, абляція була кращою 

за терапію ААП для пригнічення аритмії без різниці в ускладненнях [38]. Таким 

чином, абляцію рекомендують, як терапію першої лінії для ВТПШ і фасцикулярних 

ПШК/ШТ. Доступна інформація щодо інших форм ідіопатичних ПВК/ШТ є 

обмеженою та здебільшого обмежується гострою успішністю абляції, яка, як правило, 

нижча та пов’язана з більшою кількістю рецидивів, ніж для ВТПШ і фасцикулярних 

ПШК/ШТ. 

Крім того, доступ і абляція в певних місцях (наприклад, синус Вальсальви, 

вершина ЛШ) можуть збільшити ризик процедурних ускладнень. Таким чином, коли 

на ЕКГ у 12 відведеннях є підозра на джерело ПШК/ШТ за межами ВТПШ або лівих 

пучків, рівень рекомендацій для абляції нижчий. 

Загалом лікування дітей має бути таким же, як і дорослих. Проте абляцію слід 

відкласти у маленьких дітей через ризик розвитку ускладнень і відносно більший 

розмір абляційного ураження порівняно з серцем дитини [38, 39]. Верапаміл не 

рекомендується, як терапія першої лінії у дітей віком до 1 року, тому що це пов’язано 

з артеріальною гіпотензією у деяких звітах щодо випадків. Слід зазначити, що усі 

зареєстровані пацієнти мали серцеву недостатність, передозування верапамілу або 

одночасний прийом інших протизапальних засобів під час прийому верапамілу [41]. 

У пацієнтів можуть спостерігатися безсимптомні часті ПВК/ШЛ. Лише у 

меншості пацієнтів з ШЕ менше 1000 разів на день може розвинутися вентрикулярна 

дисфункція після 5-річного спостереження [42]. Навантаження ПШК у 10% здається 

мінімальним порогом для розвитку дисфункції ЛШ, з вищим ризиком, коли 

навантаження на ПВШ становить 20% [43, 44, 70]. У цьому випадку показана 

регулярна оцінка ФВЛШ. На сьогоднішній день немає даних, що підтверджують 

переваги лікування аритмії для безсимптомних пацієнтів із збереженою функцією 

шлуночків. Крім того, навантаження ПШК часто спонтанно зменшується з часом, 

особливо у дітей [42, 45]. У окремих пацієнтів, напр. пацієнтів, які не хочуть 

динамічно спостерігатися, можна розглянути катетерну абляцію. У пацієнтів із 

навантаженням на ПВХ 10% повторна оцінка може бути доцільною у разі розвитку 

нових симптомів або зміни стану пацієнта. 
 

Таблиця рекомендацій 25 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів з 

ідіопатичними передчасними шлуночковими комплексами/шлуночковою 

тахікардією 
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Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостіb 

Загальні рекомендації 

Показана регулярна оцінка функції шлуночків 

у пацієнтів із навантаженням ПШК (ШЕ)  

понад 10% і нормальною функцією шлуночків 

[45, 46] 

 

І 

 

С 

У пацієнтів із ШЕ/ШТ та проявами, 

нетиповими для ідіопатичного походженняc, 

слід розглянути МРТ серця, незважаючи на 

ЕхоКГ в межах норми [69] 

 

ІІа 

 

С 

Лікування 

Катетерна абляція, як лікування першої лінії 

рекомендована для симптоматичних пацієнтів 

з ідіопатичними ШТ/ПШК з ВТПШ або лівих 

пучківd [38, 39, 47] 

 

І 

 

В 

Бета-блокатори або недигідропіридинові БКК 

показані у симптоматичних пацієнтів з 

ідіопатичними ШТ/ПШК не з ВТПШ або лівих 

пучків  [36, 68] 

І С 

Бета-блокатори, недигідропіридинові БКК або 

флекаїнід слід розглянути, коли катетерна 

абляція недоступна, небажана або є особливо 

ризикованою у симптоматичних пацієнтів з 

ідіопатичними ШТ/ПШК з ВТПШ або лівих 

пучків [35, 36] 

ІІа В 

Слід розглянути можливість катетерної абляції 

або застосування флекаїніду у 

симптоматичних пацієнтів з ідіопатичним 

ШТ/ПШК іншого походження, ніж ВТПШ або 

лівих пучків [47, 48, 70] 

ІІа С 
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Катетерна абляція може бути розглянута для: 

пацієнтів з ідіопатичними ШТ/ПШК, у 

безсимптомних пацієнтів із повторюваними 

понад 20% ПВК на день, під час спостереження 

[43, 44] 

ІІв В 

Катетерна абляція у випадку ідіопатичних 

ШТ/ПШК не рекомендована у дітей віком до 5 

років або з масою тіла менше 10 кг, за винятком 

випадків, коли попередня медикаментозна 

терапія неефективна або коли ШТ є 

гемодинамічно значущою [40] 

ІІІ С 

Верапаміл не рекомендований дітям віком до 1 

року з ПШК/ШТ, особливо якщо вони мають 

ознаки серцевої недостатності або одночасне 

застосування інших ААП [49] 

ІІІ С 

Аміодарон, як препарат першої лінії не 

рекомендований пацієнтам з ідіопатичною 

ШТ/ПШК [37] 

ІІІ С 

с 
Включаючи, але не обмежуючись, літній вік, морфологію блокади правої ніжки пучка Гіса (БПНПГ), SMVT 

відповідає повторному входу. 
d Рівень доказовості C для VT/PVCs з лівих пучків 

ПШК (ШЕ), передчасний шлуночковий комплекс (шлуночкова екстрасистолія; ) ШТ/ПШК, шлуночкова 

тахікардія/ передчасний шлуночковий комплекс; БКК, блокатор кальцієвих каналів; ВТПШ, виносний тракт 

правого шлуночка; ААП, антиаритмічні препарати 

 

 

7.1.2.2. Передчасна кардіоміопатія, викликана/загострена шлуночковим 

комплексом 

Визнається важливість ПШК-індукованої кардіоміопатії, як вторинної та 

зворотної причини дисфункції ЛШ у пацієнтів без СХС [50, 51]. Медичний та 

сімейний анамнез пацієнта, ЕКГ у 12 відведеннях, холтерівська ЕКГ та ЕхоКГ є 

наріжними каменями обстеження пацієнтів із підозрою на кардіоміопатію, 

спричинену ПВХ. Кілька досліджень показали, що навантаження ПШК є 

найсильнішим незалежним предиктором кардіоміопатії, спричиненої ПШК [43, 52-

54]. Повідомлялося про щоденні коливання навантаження ПШК у пацієнтів, які 

проходили моніторинг протягом 14 днів, але більшість даних базується на 24-

годинних реєстраціях [54]. Мінімальним порогом для розвитку кардіоміопатії, 

спричиненої ПШК, є навантаження ПШК щонайменше на 10%, і ризик ще більше 

зростає при навантаженні ПШК на рівні більше 20% [43, 54]. У пацієнтів із 
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навантаженням ПШК 10 % слід запідозрити іншу етіологію кардіоміопатії та 

провести подальше діагностичне обстеження. Таким пацієнтам слід повторити 

холтерівську ЕКГ для оцінки коливань навантаження ПШК. Фактори, що 

передбачають несприятливе ремоделювання ЛШ у пацієнтів із частими ПШК, 

включають верхню вісь ПХШК, епікардіальне походження, НШТ, коротший інтервал 

зчеплення та чоловічу стать [54-56, 70]. 

Часті ПШК також можуть посилити дисфункцію ЛШ у пацієнтів із СХС. У 

таких випадках дисфункція ЛШ може бути або прямим наслідком ПШК, як при 

кардіоміопатії, спричиненій ПШК, або внаслідок обмежувального впливу ПШК на 

оптимальну бівентрикулярну стимуляцію у пацієнтів з серцевою ресинхронізуючою 

терапією. Такі параметри, як менший кінцевий діастолічний діаметр ЛШ і менша 

тривалість внутрішнього комплексу QRS, можуть допомогти відрізнити 

кардіоміопатію, спричинену ПШК, від кардіоміопатії, посиленої ПШК [57]. Для 

пацієнтів з підозрою на кардіоміопатію, спричинену ПШК, слід розглянути МРТ 

серця, щоб виключити малопомітні форми СХС [33, 58]. У пацієнта з частими ПШК 

наявність ППГ свідчить про СХС з частими ПШК, а не на кардіоміопатію, спричинену 

ПШК, при якій ППГ здебільшого відсутня. Враховуючи, що, як повідомлялося, ПШК 

з морфологією блокади правої ніжки пучка Гіса (БПНПГ) демонструють сильніший 

зв’язок з ППГ [59], у цих пацієнтів слід особливо розглянути МРТ серця. 

Діагноз ПШК-індукованої кардіоміопатії проти кардіоміопатії, посиленої 

ПШК, можна підтвердити лише після покращення/нормалізації ФВЛШ (зворотне 

ремоделювання) після пригнічення ПШК. 

Катетерна абляція ПШК є дуже ефективною, з показниками успішності, як 

повідомляється, 75–90%, і вважається першою лінією лікування кардіоміопатії, 

індукованої ПШК [43, 52, 53, 55, 60-63, 70]. Фактори, що впливають на успішність 

гострої абляції та клінічний результат, включають місце походження ПШК 

(найбільше для ПШК із тракту відтоку), кількість морфологій ПШК та відсутність 

ППГ на МРТ серця [53, 57, 70]. Було також показано, що у пацієнтів із СХС катетерна 

абляція частих мономорфних ПШК покращує ФВЛШ у пацієнтів як із ІХС, так і з 

кардіоміопатіями з або без МРТ [52, 60, 64-66]. Подібним чином було показано, що 

використання антиаритмічних препаратів для пригнічення ПШК покращує ФВЛШ. У 

одному РКД аміодарон призвів до кращого пригнічення ПШК і більшого покращення 

ФВЛШ порівняно з плацебо [67]. Блокатори натрієвих каналів також можуть 

ефективно пригнічувати ПШК [68]. В одному дослідженні флекаїнід зменшив 

навантаження ПШК з 36% до 10% і призвів до підвищення ФВЛШ з 37% до 49% [69]. 

Повідомлялося про рідкісну моногенетичну причину кардіоміопатії, 

спричиненої ПШК, яку називають мультифокальними ектопічними передчасними 

скороченнями Пуркіньє. Вона характеризується фенотипом DCM та наявністю 

численних ПШК з морфологією БПНПГ та/або блокади лівої ніжки пучка Гіса 

(БЛНПГ) і підвищеним ризиком РСС . 
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Патогенні мутації в гені SCN5A призводять до посилення функції натрієвого каналу, 

відповідального за гіперзбудливість фасцикулярної системи Пуркіньє [71,72]. 

Обмежені дані свідчать про те, що пацієнти з мультифокальними ектопічними 

передчасними скороченнями Пуркіньє не реагують на бета-блокатори, але можуть 

отримати користь від терапії флекаїнідом, хінідином або аміодароном [71-75]. 

 

Таблиця рекомендацій 26 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із 

кардіоміопатією, спричиненою ПШК або кардіоміопатією, загостреною ПШК 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностична оцінка 

У пацієнтів із нез’ясовним зниженням ФВ і 

навантаженням ПШК щонайменше на 10% слід 

розглянути можливість кардіоміопатії, 

спричиненої ПШК [44, 52, 53] 

 

ІІа 

 

С 

У пацієнтів із ПШК/ШТ та проявами, 

нетиповими для ідіопатичного походження, 

слід розглянути МРТ серця, незважаючи на 

нормальну ЕхоКГ [33, 58] 

 

ІІа 

 

В 

Лікування 

Пацієнтам із підозрюваною кардіоміопатією, 

спричиненою частими та переважно 

мономорфними ПШК, рекомендована 

катетерна абляція [43, 52, 55, 60, 61, 63] 

 

І 

 

С 

У пацієнтів з кардіоміопатією, яка, як 

підозрюється, викликана внаслідок частих і 

переважно мономорфних ПШК, слід 

розглянути можливість лікування з 

використанням ААП, якщо катетерна абляція 

небажана, підозрюється, що вона є 

високоризиковою, або виявилась неуспішною  

[67, 69] 

 

 

 

ІІа 

 

 

 

С 



142 
 

У пацієнтів із СХС, у яких підозрюється, що 

переважно мономорфні часті ПШК сприяють 

розвитку кардіоміопатії, слід розглянути 

можливість лікування ААП (аміодароном) або 

проведення катетерної абляції  [60, 64, 65, 67] 

 

 

ІІа 

 

 

В 

У тих, хто не реагує на CRT з частими, 

переважно мономорфними ПШК, що 

обмежують оптимальну бівентрикулярну 

стимуляцію, незважаючи на фармакологічну 

терапію, слід розглянути катетерну абляцію 

або використання ААП [66] 

 

 

ІІа 

 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ПШК, передчасний шлуночковий комплекс; ААП, антиаритмічні препарати; СХС, структурна хвороба серця; 
CRT, серцева ресинхронізуюча терапія 
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and Congenital Cardiology (AEPC) (2022) можна ознайомитися за посиланням 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633  

 

7.2 Первинні електричні захворювання 

7.2.1 Ідіопатична фібриляція шлуночків 

Діагноз ідіопатичної фібриляції шлуночків (ІФШ) ставиться особам, які 

пережили РЗС, бажано з задокументованою фібриляцією шлуночків, після 

виключення структурної, метаболічної, токсичної етіології та каналопатій [2, 8, 17-

19]. Діагностичні тести включають біохімічний аналіз крові, ЕКГ (в т.ч. у високих 

відведеннях), КТ коронарних артерій або коронарну ангіографію, телеметрію або 

холтерівське моніторування ЕКГ, навантажувальний тест, ЕхоКГ, фармакологічне 

тестування з використанням блокаторів натрієвих каналів, та МРТ серця [2, 8, 17]. 

Може бути розглянуте генетичне тестування на гени каналопатій та кардіоміопатій, з 

вірогідністю виявлення мутацій 3-17% [11, 20, 21]. Може проводитись клінічне 

обстеження членів сім'ї першого ступеня спорідненості, але діагностична цінність 

цього є низькою. Зокрема, важливість виявлення паттерну ранньої реполяризації у 

безсимптомних родичів є невизначеною [1, 22].  

У пацієнтів з ІФШ імплантація ІКД зменшує ризик аритмічної смерті на 68% 

порівняно з аміодароном [14, 23-27]. В декількох дослідженнях із середнім періодом 

спостереження 5-6 років, 21,0-29,6% пацієнтів з ІФШ зазнали рецидиву аритмії, що 

відповідає щорічній частоті розрядів ІКД 3,6-5,7%. З них 4,5-17,5% пацієнтів мали 

неадекватний розряд [25-27]. Для лікування гострих рецидивуючих розрядів ІКД або 

електричного шторму використовують ізопротеренол, верапаміл або хінідин [18, 19, 

24, 28-32]. У кількох невеликих дослідженнях хінідин був дуже ефективним у 

зменшенні або навіть запобіганні індукції ФШ під час програмованої електричної 

стимуляції шлуночків [29, 30, 32]. Ретроспективне дослідження у 46 пацієнтів 

показало зменшення середньої кількості розрядів ІКД після початку прийому 

хінідину з 7,5 розрядів на пацієнта протягом 2,9 років до 0,9 розрядів на пацієнта 

протягом 3,7 років, зі зменшенням виникнення електричних штормів з 36 до 3 

випадків [28]. 

У пацієнтів з повторними епізодами ФШ, спричиненими мономорфними 

резистентними до медикаментозного лікування ШЕС, успішною є катетерна абляція 

[6, 7, 13, 15, 33-36]. Такі ШЕС найчастіше походять із волокон системи Пуркіньє і 

можуть бути усунені з високим показником гострої ефективності 87-100% [6, 7, 13, 

15, 33-36]. Детальне електроанатомічне картування також часто виявляє локальні 

структурні зміни в шлуночках — 62,5% в одному дослідженні [10]. 

 

Таблиця рекомендацій 27 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів з 

ідіопатичною фібриляцією шлуночків 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
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Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностика 

ІФШ рекомендується діагностувати у осіб, 

що перенесли РЗС, бажано з документальним 

підтвердженням ФШ, за відсутності 

структурної, метаболічної, токсичної 

етіології  та каналопатій [2, 8, 17-19] 

 

 

І 

 

 

В 

Рекомендовано проводити клінічне 

обстеження (анамнез, ЕКГ – включаючи  

високі прекордіальні відведення ЕКГ, 

навантажувальний тест, ЕхоКГ) членів сім'ї 

першого ступеня спорідненості осіб з 

ідіопатичною ФШ [8, 12, 22] 

 

 

ІІв 

 

 

В 

У пацієнтів з ідіопатичною ФШ може бути 

розглянуто генетичне визначення мутацій, 

пов'язаних з каналопатіями та 

кардіоміопатіями 

ІІв В 

Вторинна профілактика РСС та лікування шлуночкових аритмій 

При ІФШ рекомендована імплантація ІКД 

[14, 23-25] 

І В 

При ІФШ для невідкладного лікування 

електричного шторму або повторних 

розрядів ІКД слід розглянути інфузію 

ізопротеренолу, верапамілу або хінідину [18, 

19, 24, 28-30, 32] 

 

 

ІІа 

 

 

С 

Для терапії електричного шторму або 

рецидивуючих розрядів ІКД при ІФШ слід 

розглянути хінідин [29, 30] 

 

ІІа 

 

В 

При ІФШ у пацієнтів з рецидивуючими 

епізодами ФШ, спричиненими 
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мономорфною ШТ, резистентною до 

медикаментозного лікування, слід 

розглядати проведення катетерної абляції 

досвідченим електрофізіологом [33-36] 

 

ІІа 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІФШ, ідіопатична фібриляція шлуночків; ФШ, фібриляція шлуночків; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; 

ШТ, шлуночкова тахікардія 

 

 

          7.2.2 Синдром подовженого інтервалу QT (LQTS) 

LQTS характеризується подовженням інтервалу QT та шлуночковою 

тахікардією, викликаними переважно адренергічною активацією. Середній вік на 

момент встановлення діагнозу становить 14 років. Щорічна частота РСС у 

безсимптомних пацієнтів з нелікованим LQTS становить менше 0,5% [1], тоді як у 

таких пацієнтів з синкопе в анамнезі цей показник зростає приблизно до 5% [37]. 

У пацієнтів з LQTS були виявлені рідкісні мутації 17 генів. Однак, причинно-

наслідковий зв'язок для деяких з них піддається сумніву [4]. Безперечними генами є 

ті, мутації яких викликають LQTS1, LQTS2 та LQTS3: гени KCNQ1, KCNH2 і SCN5A. 

Відповідно, генно-специфічними тригерами для різних варіантів LQTS є фізичні 

вправи (LQTS1), емоційний стрес (LQTS2) та сон (LQTS3). Генетичний скринінг 

виявляє мутацію у 75% випадків LQTS, а ці три основні гени становлять 90% 

позитивно генотипованих випадків [5].  

Усі підтипи LQTS можна згрупувати наступним чином: 

1. Аутосомно-домінантний LQTS  без позасерцевих проявів (поширеність 1 на 2500). 

2. Аутосомно-домінантний LQTS з позасерцевими проявами, що включає: 

(а) - Синдром Андерсена-Тавіла (LQTS7), який все частіше розглядається, як 

самостійне захворювання [39, 40]. 

(в) - Синдром Тімоті (LQTS8), що характеризується подовженням інтервалу QT, 

синдактилією, серцевими вадами, розладами аутичного спектру та дизморфізмом 

[41]. 

3. Аутосомно-рецесивний LQTS (синдром Джервелла та Ланге-Нільсена), що поєднує 

екстремальне подовження інтервалу QT з вродженою глухотою [42]. 

Ця група експертів підтвердила діагностичні критерії, запропоновані у 

попередній версії настанов: QTc ≥480 мс або показник ризику LQTS >3 [43] (Табл. 4) 

для клінічного діагнозу LQTS (Рис. 13 і 14). За наявності аритмогенного синкопе або 

РЗС, QTc ≥460 мс є достатнім для встановлення діагнозу LQTS. Викликом для 

клініциста є визначення тривалості інтервалу QT у пацієнтів з широкими 

комплексами QRS (наприклад, за наявності шлуночкової кардіостимуляції або 

дефектів шлуночкової провідності). Для цього була запропонована формула, яка 

коригує оцінку інтервалу QT за тривалістю QRS [44]. Під час вимірювання інтервалу 

QT, для діагностики LQTS може бути корисним швидке переміщення пацієнта з 
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лежачого положення у вертикальне [45]. Пробу з епінефрином не рекомендується 

використовувати, як рутинний діагностичний інструмент, оскільки її відтворюваність 

є помірною [3]. Пацієнтам з клінічним діагнозом LQTS рекомендується пройти 

генетичне консультування та тестування у спеціалізованих центрах, щоб отримати 

лікування з урахуванням генотипу та виявити родичів у групі ризику. Родичі з генною 

мутацією, але без подовження інтервалу QT, все одно отримують діагноз LQTS, 

оскільки вони піддаються ризику виникнення ШТ, хоча і рідше, ніж фенотип-

позитивні пацієнти [46]. 

Усі пацієнти з LQTS отримують рекомендації щодо уникнення гіпокаліємії, 

прийому препаратів, що подовжують інтервал QT, та генотип-специфічних тригерів 

[47-49]. Бета-блокатори також рекомендуються усім пацієнтам з LQTS. Неселективні 

бета-блокатори надолол і пропранолол мають більшу ефективність у зниженні 

аритмічного ризику при LQTS [46, 50-52]. 

 

Коментар робочої групи: станом на 01.07.2024 р. лікарський засіб з 

міжнародною непатентованою назвою надолол в Україні не зареєстрований 

 

Для індивідуальної оцінки ризику повинні бути використані клінічні, 

електрокардіографічні та генетичні показники [1]. Нещодавно була запропонована 

стратифікація ризику на основі тривалості інтервалу QT та генотипу, які інтегровані 

до калькулятора ризику LQTS (1-2-3 LQTS Risk Calculator) [53] Табл. 6. 

 

Таблиця 6. Модифікований діагностичний  калькулятор ризику LQTS 

Діагноз LQTS з балом >3. 

 

Знахідки Бали 

ЕКГ QTc ≥480 мс 3,5 
=460–479 мс 2 
=450–459 мс (чоловіки) 1 

≥480 мс на 4 хвилині відновлення після 

навантажувального тесту 
 

1 

Torsade de pointes 2 

Альтерація зубця Т 1 

Зазубрений зубець Т у 3-х відведеннях 1 

ЧСС менша за вікову норму 0,5 

Анамнез Синкопе При стресі 2 

У спокої 1 

Сімейний 

анамнез 

Члени родини з підтвердженим LQTS 1 

Безпричинна РСС у віці до 30 років у рідних першого ступеня 

спорідненості 

0,5 

Генетичні тести Патогенна мутація 3,5 
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Рис. 13. ЕКГ синдром подовженого інтервалу QT та шлуночкової тахікардії типу «torsade-de-

pointes». (А) Характеристики ЕКГ при трьох основних фенотипах LQTS. (B) Приклад Torsade-de-pointes у 

пацієнта з мутацією в гені SCN5A  

Корисність генетичного тестування підтверджується необхідністю уникнення 

генотип-специфічних тригерів та використанням мексилетину як генотип-

специфічного лікування LQTS3, який зменшує тривалість інтервалу QT та кількість 

аритмічних подій [54]. Слід зазначити, що різні мутації в гені SCN5A демонструють 

різну реакцію на мексилетин. 

Наприклад, окремі мутації, виявлені у пацієнтів, які не реагують на мексилетин, 

показали відмінний електрофізіологічний профіль при дослідженні in vitro [55, 56]. 

Крім того, у випадку мутацій, які викликають перехресні синдроми, мексилетин не 

індукує підйом сегмента ST, на відміну від флекаїніду [57]. 
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Рис. 14. Зміни ЕКГ при швидкій вертикалізації та альтернація зубця Т у пацієнтів із 

синдромом подовженого інтервалу QT. (А) Зміни ЕКГ під час тесту у пацієнта з LQTS з мутацією гена 

KCNH2 (p.S818L), підвищення ЧСС асоціюється з меншою адаптацією інтервалу QT. (B) Альтернований 

зубець Т у чоловіка з мутацією гена CACNA1C               

 

 

Враховуючи невизначену роль бета-блокаторів у LQTS3, немає жодних 

вказівок щодо того, чи слід призначати мексилетин, як самостійну терапію, чи в 

комбінації з бета-блокаторами. Враховуючи, що деякі генетичні варіанти можуть не 

реагувати на мексилетин, перед призначенням тривалого лікування доцільно 

провести пероральне тестування, щоб переконатися, що QTc скорочується як 

мінімум на 40 мс [54].  

Особи, що перенесли РЗС, мають високий ризик її повторення, навіть за умови 

прийому бета-блокатора (14% протягом 5 років на терапії), що підтверджує 

доцільність імплантації ІКД у таких пацієнтів [58]. Імплантація ІКД також показана, 

 

A Тест швидкої  вертикалізації 

Лежачи Стоячи 

B Альтернація Т 

I aVR V1 V4 

II aVL V2 V5 

III aVF V3 V6 
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коли незважаючи на оптимальну фармакологічну терапію у пацієнта виникають 

синкопе та/або ШТ, оскільки синкопальні стани асоціюються з підвищеним ризиком 

[59, 60]. Жінки з LQTS, особливо з LQTS2, мають підвищений ризик розвитку 

аритмії під час вагітності і особливо протягом першого року після пологів [61]. 

Безсимптомні носії генних мутацій мають низький, але не незначний ризик 

серцевих подій, і у цій групі пацієнтів слід розглянути використання бета-блокаторів 

[62]. 

Симпатична денервація лівих відділів серця (СДС) рекомендується для 

проведення у симптоматичних, навіть на фоні прийому бета-блокатора, пацієнтів, 

коли імплантація ІКД протипоказана або небажана, або у носіїв ІКД, які зазнають 

численних шоків на фоні прийому бета-блокатора. Повідомляється, що СДС, 

особливо коли виконується торакоскопічно, є безпечною та ефективною [63], добре 

переноситься пацієнтами [64] та не має негативного впливу на функціонування 

серцево-судинної системи [65]. 

Однак, оскільки ускладнення все ж трапляються, і у половини пацієнтів 

виникають рецидиви після процедури, СДС не є альтернативою ІКД для пацієнтів з 

високим ризиком [66]. Профілактична імплантація ІКД на додаток до оптимальної 

медикаментозної терапії може розглядатися у безсимптомних LQTS пацієнтів з 

високим ризиком згідно з 1-2-3 LQTS Risk Calculator [531]. ЕФД з програмованою 

електричною стимуляцією не є корисним для стратифікації ризику при LQTS [67]. 

Рис. 15 ілюструє алгоритм ведення пацієнтів із синдромом подовженого інтервалу 

QT. 

 

Таблиця рекомендацій 28 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із синдромом 

подовженого інтервалу QT 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностика 

Рекомендується діагностувати LQTS у 

пацієнтів з симптомами та QTc ≥480 мс на 

повторних 12-канальних ЕКГ, або у 

безсимтомних пацієнтів при показнику > 3 

балів за шкалою стратифікації ризику LQTS 

 

I 

 

C 

Пацієнтам з клінічно діагностованим LQTS 

рекомендується генетичне тестування та 

генетичне консультування 

I C 
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Рекомендується діагностувати LQTS у разі 

наявності патогенної мутації відповідних 

генів, незалежно від тривалості інтервалу 

QT 

 

I 

 

C 

Діагноз LQTS слід розглядати за наявності 

QTc ≥460 мс і <480 мс на повторних 12-

канальних ЕКГ у пацієнтів з аритмогенними 

синкопе за умови відсутності вторинних 

причин подовження інтервалу QT [58, 68, 

69] 

 

 

  IIa 

 

 

C 

Рутинне діагностичне тестування з 

використанням адреналіну при LQTS не 

рекомендується [3] 

 

Коментар робочої групи: міжнародна 

непатентована назва лікарського засобу 

адреналін  - епінефрин 

 

III 

 

C 

Загальні рекомендації щодо профілактики РСС 

При LQTS рекомендовано наступне: 

- уникати препаратів, що подовжують QTс . 

- уникати  та корегувати розлади 

електролітного балансу. 

- уникати генотип-специфічних тригерів 

[49] 

 

 

I 

 

 

C 

Пацієнтам з LQTS із задокументованим 

подовженням інтервалу QT  рекомендовано 

прийом бета-блокаторів, в ідеалі 

неселективних (надолол або пропранолол), з 

метою зниження ризику аритмічних подій 

[46, 51, 52] 

 

I 

 

B 

Пацієнтам з LQTS3 та подовженням інтервалу 

QT рекомендований прийом мексилетину 

[54] 

I C 

У пацієнтів з патогенною мутацією 

специфічних генів та нормальним інтервалом  

QTc слід розглядати прийом бета-блокаторів 

[1]  

 

IIa 

 

B 

Стратифікація ризику, профілактика РСС та лікування шлуночкових 

аритмій 
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Пацієнтам з LQTS, що пережили РЗС, на 

додаток до прийому бета-блокаторів 

рекомендована імплантація ІКД [58, 59, 68, 

69]  

 

I 

 

B 

Імплантація ІКД рекомендована пацієнтам з 

LQTS, які отримують бета-блокатори та 

генотип-специфічну терапію, але мають 

симптоматику на фоні прийому бета-

блокаторів 

 

I 

 

C 

Симпатична денервація серця показана 

пацієнтам з симптоматичним LQTSd, коли: 

- терапія ІКД протипоказана або відхилена;  

- пацієнт  з ІКД приймає бета-блокатори та 

генотип-специфічні препарати, але має 

множинні шоки або втрачає свідомість 

внаслідок виникнення ШТ [16, 63-65]  

 

 

I 

 

 

C 

Імплантація ІКД або симпатична денервація 

серця повинні розглядатися у пацієнтів з 

симптоматичним LQTS, коли бета-

блокатори та генотип-специфічна терапія не 

переносяться або в ефективних дозах 

протипоказані 

 

IIa 

 

C 

При LQTS, перед початком терапії слід 

розглянути можливість розрахунку 

аритмічного ризику на основі генотипу та 

тривалості інтервалу QTc [46] 

 

 IIa 

 

C 

Імплантація ІКД може розглядатись у 

безсимптомних пацієнтів з LQTS та високим 

рівнем ризику (згідно з калькулятором 

ризику 1-2-3 LQTS) на додаток до генотип-

специфічної медикаментозної терапії 

(мексилетин у пацієнтів з LQTS3) [1, 6, 53, 

54] 

 

 

IIb 

 

 

B 

Інвазивне електрофізіологічне дослідження 

при LQTS не рекомендовано [67] 

 

III 

 

C 
aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 
chttp://www.crediblemeds.org 
dАритмічний синкопе або гемодинамічно непереносима ВА 

 



157 
 

7.2.3. Синдром Андерсена-Тавіла 1 типу 

Синдром Андерсена-Тавіла 1 типу, який також класифікується як LQTS, є 

рідкісним захворюванням (1:1 000 000), що характеризується трьома основними 

симптомами: частою ШТ (наприклад, двонаправлена ШТ), дизморфіями та 

періодичними паралічами [70-73]. Мутація в гені KCNJ2 спричиняє скоріше 

збільшення амплітуди зубця U, ніж подовження інтервалу QT [70, 73-76]. 

Непритомність або задокументована ШТ асоціюється з загрозою для життя, і 

дослідження показало, що у 7,9% таких пацієнтів існує 5-річна ймовірність 

виникнення гемодинамічно значимої ШТ [73]. У пацієнтів із стійкою гемодинамічно 

значимою ШТ або РЗС, рекомендується імплантація ІКД [70, 73]. Флекаїнід та/або 

бета-блокатори, схоже, зменшують вірогідність виникнення ШТ [70, 76, 77], тоді як 

аміодарон може мати проаритмогенний ефект і повинен призначатись тільки за 

умови наявності ІКД [73]. У пацієнтів із синкопе на фоні оптимальної 

медикаментозної терапії слід розглянути імплантацію ІКД або петлевого 

реєстратора [73]. 

 

7.2.4. Синдром Бругада 

Паттерн ЕКГ типу Бругада 1 при синдромі Бругада (BrS) характеризується 

підйомом точки J > 2 мВ з підйомом сегмента ST та інверсією зубця Т принаймні в 

одному правому прекордіальному відведенні (V1 або V2), розташованих у другому, 

третьому або четвертому міжребер'ї (Рис. 16). Паттерн може, як виникати спонтанно, 

так і бути індукований впливом препаратів, що блокують натрієві канали, або 

лихоманкою [2, 9, 79-84]. Обов'язково слід виключити інші стани, які можуть 

пояснити таку картину ЕКГ — так звані фенокопії [85]. 

Синдром Бругада діагностується у пацієнтів без інших серцевих захворювань зі 

спонтанним виникненням паттерну ЕКГ типу Бругада 1, незалежно від симптомів, 

через його рідкісність у загальній популяції та ризик для життя [9, 85, 86]. 

Паттерн ЕКГ типу Бругада 1 також може бути індукований призначенням препаратів, 

що блокують натрієві канали, в якості діагностичного тесту у пацієнтів з підозрою на 

приховану форму BrS, але без спонтанної ЕКГ 1 типу [2, 9, 79, 84, 87-91]. 

Однак, провокація паттерна ЕКГ медикаментами або лихоманкою є менш 

специфічним, ніж вважалося раніше, з вірогідністю виникнення у 2-4% здорових 

людей і ще вищою поширеністю у пацієнтів з АВ-вузловою re-entry тахікардією або 

додатковим шляхом проведення, як показано у одному дослідженні [83, 84, 92]. 
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 Рис. 15. Алгоритм ведення пацієнтів з синдромом подовженого інтервалу QT 
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Таблиця рекомендацій 29 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із 

синдромом Андерсена-Тавіла 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностика 

Пацієнтам з підозрою на синдром Андерсена-

Тавіла 1 типу рекомендується генетичне 

тестування [70, 73] 

I C 

Синдром Андерсена-Тавіла слід розглядати у 

пацієнтів без структурної патології серця, які 

мають принаймні дві з наступних ознак: 

- виражені зубці U з подовженням інтервалу QT 

або без нього, 

- двонаправлені та/або поліморфні ШЕС/ШТ, 

- дизморфічні ознаки, 

- періодичні паралічі, 

- патогенна мутація гена KCNJ2 [70, 71, 73, 74, 78] 

 

 

IIa 

 

 

C 

Стратифікація ризику, профілактика РСС та лікування шлуночкових аритмій 

Імплантація ІКД рекомендована пацієнтам з 

синдромом Андерсена-Тавіла після РЗС або з 

гемодинамічно значимою стійкою ШТ [70, 73] 

 

I 

 

С 

У пацієнтів з синдромом Андерсена-Тавіла для 

лікування ША слід розглянути прийом бета-

блокатора та/або флекаїніду (з ацетазоламідом або 

без нього) [70, 76] 

IIa C 

У пацієнтів з синдромом Андерсена-Тавіла та 

неуточненими синкопе слід розглядати 

використання петлевого реєстратора. 

IIa C 

У пацієнтів з синдромом Андерсена-Тавіла, які 

мають в анамнезі неуточнені синкопе, або мають 

стійку добре переносиму ШТ, може бути 

розглянута імплантація ІКД [73] 

 

IIb 

 

C 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ШТ, шлуночкова тахікардія; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

 

На думку цієї групи експертів, індукована картина ЕКГ типу Бругада 1 вимагає 

підтвердження іншими клінічними ознаками, такими як задокументована ШТ/ФШ, 

аритмогенні синкопе або відповідний сімейний анамнез. 
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Результативність генетичного тестування у пацієнтів з BrS становить 

приблизно 20%, і ген SCN5A є єдиним геном, який має доказовий зв'язок з 

синдромом для цілей клінічного тестування [86]. В сім'ях з мутацією SCN5A іноді 

спостерігається невідповідність фенотипу та генотипу, що пояснюється 

неоднаковим впливом мутацій різного ступеня та полігенним ризиком, отриманим 

на основі геномних асоціативних досліджень [85, 93]. Нещодавно отримані дані 

також підтверджують його потенціал для прогнозування [94,95] 

Психотропні препарати, окремі антиаритміки, препарати для наркозу, кокаїн, 

надмірне вживання алкоголю та лихоманка є потенційними факторами, що можуть 

поглибити паттерн ЕКГ типу Бругада 1 та спровокувати ФШ [9]. Ризик рецидиву 

ФШ серед пацієнтів з BrS, що пережили РЗС, становить 48% протягом 10 років. 

Імплантація ІКД показана пацієнтам з симптоматичним BrS, які перенесли РЗС або 

мають задокументовану спонтанну стійку ША (Рис. 17) [86, 96-100].  

Приблизно третина пацієнтів з BrS мають синкопе [101]. Ризик аритмічних 

подій у BrS пацієнтів з неуточненими синкопе в 4 рази вищий, ніж у безсимптомних 

[96-98, 100, 102]. Детальний анамнез пацієнта, включаючи відсутність аури або 

специфічних тригерів, має важливе значення для розрізнення аритмогенного синкопе 

від неаритмогенного. Проте, етіологію синкопе важко визначити у 30% пацієнтів з 

BrS. У невеликих дослідженнях аритмія, виявлена за допомогою петлевого 

реєстратора, змінювала тактику лікування у 20-36% BrS пацієнтів з неуточненими 

синкопе [103-105]. 

Безсимптомні пацієнти становлять більшість серед вперше діагностованих 

пацієнтів з BrS з частотою виникнення аритмічних подій 0,5% на рік [106, 107]. 

Стратифікація їх ризику залишається складним завданням. Спонтанний паттерн ЕКГ 

типу Бругада 1, а також інші маркери ЕКГ, такі як рання реполяризація і фрагментація 

QRS, асоціюються з вищим ризиком [86, 98, 108, 109]. Деякі з них були включені до 

калькуляторів ризику, хоча їх корисність у пацієнтів з проміжним ризиком 

залишається низькою [110, 111]. Корисність проведення ЕФД дослідження 

залишається суперечливою. Багатоцентровий об'єднаний аналіз показав, що індукція 

стійкої ШТ під час ЕФД була пов'язана з підвищеним ризиком спонтанного 

виникнення ШТ у майбутньому. Однак, індукованість ШТ була пов'язана з 

потенційно клінічно значущим результатом лише у безсимптомних пацієнтів зі 

спонтанним паттерном ЕКГ типу Бругада 1. 

У випадку рецидивуючих розрядів ІКД при ФШ, хінідин або катетерна абляція 

були успішними у зменшенні частоти розрядів [28, 112, 113]. Інфузія ізопротеренолу 

може пригнічувати електричний шторм [114]. У кількох невеликих дослідженнях 

хінідин був ефективним у зменшенні або навіть запобіганні індукції аритмії під час 

програмованої електричної стимуляції серця [28, 112, 113]). Однак, у 37% пацієнтів 

можуть виникати побічні ефекти хінідину, в зв’язку з чим хінідин недоступний у 

багатьох країнах. Альтернативою хінідину може бути цилостазол (інгібітор 

фосфодіестерази-3) [114].  
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Рис. 16. Типові приклади (А) паттерну ЕКГ типу Бругада 1 та (В) ЕКГ з ранньою 

реполяризацією 

 

A Паттерн ЕКГ типу Бругада 1 

I aVR V1 V4 

II aVL V2 V5 

III aVF V3 V6 

B Паттерн ранньої реполяризації 

II 

III 
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Рис. 17. Частина перша. Алгоритм ведення пацієнтів з патерном Бругада на ЕКГ 
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Рис. 17. Частина друга. Алгоритм ведення пацієнтів з патерном Бругада на ЕКГ 

Дані електрофізіологічного картування, сумісно з гістопатологічними 

дослідженнями, свідчать про те, що наявність епікардіального фіброзного 

аритмогенного субстрату в вихідному тракті правого шлуночка відповідає за підйом 

сегмента ST у правих прекордіальних відведеннях і виникнення ФШ у пацієнтів з 

синдромом Бругада [115]. Абляція цих аномальних ділянок може помітно 

пригнічувати рецидиви ФШ та нормалізувати ЕКГ у >75% пацієнтів [115-121]. У 

пацієнтів з рецидивуючими епізодами ФШ, спровокованими мономорфними ШЕС, 

резистентними до медикаментозного лікування, може бути проведена катетерна 

абляція субстрату ШЕС, який найчастіше локалізується  у вихідному тракті правого 

шлуночка або системі Пуркіньє [119]. Однак, дані щодо довгострокового 
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спостереження після абляції є обмеженими, оскільки немає ні даних статистичних 

досліджень, ні інформації щодо абляцій у безсимптомних пацієнтів. 

 

Таблиця рекомендацій 30 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із синдромом 

Бругада 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностика 

Рекомендується діагностувати BrS у пацієнтів без 

інших серцевих захворювань зі спонтанним 

патерном типу Бругада 1 на ЕКГ [80-82] 

I C 

Рекомендується діагностувати BrS у пацієнтів без 

інших серцевих захворювань, які пережили РЗС 

через ФШ або ШТ, і мають паттерн ЕКГ типу 

Бругада 1, індукований під час тестування 

блокаторами натрієвих каналів або під час 

лихоманки [2, 81, 87, 88] 

 

І 

 

C 

Рекомендується генетичне тестування на мутації 

гену SCN5A для пробандів пацієнта з BrS [122] 
І C 

BrS слід розглядати у пацієнтів з індукованим 

паттерном ЕКГ типу Бругада 1 та без інших 

серцевих захворювань, у яких є принаймні один з 

наступних симптомів: 

- аритмогенні синкопе або нічне агональне 

дихання, 

- сімейний анамнез BrS, 

- сімейний анамнез РСС (у віці <45 років) з 

негативним розтином та обставинами, 

підозрілими на BrS 

 

 

 

ІІа 

 

 

 

С 

BrS може розглядатися, як діагноз у пацієнтів без 

інших серцевих захворювань, які демонструють 

індукований паттерн ЕКГ типу Бругада 1 [79, 81, 

84, 90, 91] 

ІІb C 

Тест з блокаторами натрієвих каналів не 

рекомендується у пацієнтів з попередньо 

виявленим паттерном ЕКГ типу Бругада 1 

ІІІ С 
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Загальні рекомендації  

Усім пацієнтам з BrS рекомендується наступне: 

- уникнення прийому препаратів, які можуть 

індукувати підйом сегмента ST у правих 

прекордіальних відведеннях 

(http://www.brugadadrugs.org). 

- відмова від кокаїну, канабісу та надмірного 

вживання алкоголю. 

- лікування лихоманки жарознижуючими 

препаратами. 

 

 

I 

 

 

C 

Стратифікація ризику, профілактика РСС та лікування шлуночкових аритмій 

Імплантація ІКД рекомендована пацієнтам з BrS, 

які: 

- пережили РЗС  

- мають задокументовану спонтанну стійку VT 

[86, 96-98] 

 

 

I 

 

   

 С 

У пацієнтів з паттерном ЕКГ типу Бругада 1 та 

аритмогенними синкопе повинна розглядатись 

імплантація ІКД [96, 98, 102] 

IIa   C 

У пацієнтів з BrS та неуточненими синкопе 

повинна розглядатись імплантація петлевого 

реєстратора [103, 105] 

IIa C 

У пацієнтів з BrS з наявністю показів до терапії 

ІКД, яким імплантація протипоказана або 

небажана, або ці пацієнти мають часті розряди ІКД, 

слід  розглянути прийом хінідину [98, 112, 113] 

 

IIа 

 

C 

У пацієнтів з BrS, в яких розвинувся електричний 

шторм, слід розглянути інфузію ізопротеренолу 

[114] 

 

ІІа 

 

С 

У пацієнтів з BrS та частими адекватними шоками 

ІКД, рефрактерними до медикаментозної терапії, 

слід розглянути катетерну абляцію тригерних ШЕС 

та/або епікардіального субстрату в вихідному 

тракті правого шлуночка [116-121] 

 

ІІа 

 

С 
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У безсимптомних пацієнтів зі спонтанним 

паттерном ЕКГ типу Бругада 1 може розглядатися 

ЕФД з програмованою електричною стимуляцією 

шлуночків  

 

IIb 

 

B 

У окремих безсимптомних пацієнтів з BrS, у яких 

під час ЕФД з програмованою стимуляцією 

шлуночків з використанням до 2 екстрастимулів 

була індукована ФШ, може бути розглянута 

імплантація ІКД  

 

 

IIb 

 

 

С 

Катетерна абляція у безсимптомних пацієнтів 

дитячого віку з BrS не рекомендується 

 

ІІІ 

 

С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор; ЕФД, електрофізіологічне дослідження; ФШ,  

фібриляція шлуночків; BrS, синдром Бругада 

 

7.2.5. Синдроми ранньої реполяризації  

Синдром ранньої реполяризації (СРР) діагностується у пацієнта, реанімованого 

після пароксизму ШТ або ФШ без будь-яких серцевих захворювань, який має на ЕКГ 

паттерн ранньої реполяризації (ПРР): підйом точки J ≥1 мм у ≥2 суміжних нижніх 

та/або бокових відведеннях ЕКГ (рис. 18) [2, 9, 123-125]. Однак, ПРР найчастіше є 

доброякісною знахідкою, його поширеність становить 5,8%, переважно у молодих 

чоловіків та спортсменів [2, 9, 123-127]. Тим не менш, ПРР з більшою частотою 

зустрічається у родичів людей з РСС [128] та осіб, які пережили РЗС [22]. 

Діагностичні можливості та цінність генетичного тестування є низькою [129-131]. 

Запропоновано наступні ЕКГ ознаки високого ризику при СРР: виражений 

зубець J ≥2 мм, динамічні зміни в елевації точки J (>0,1 мВ) та J-хвилі, пов'язані з 

горизонтальним або низхідним сегментом ST (Рис. 34) [9, 132, 133]. Наявність ПРР з 

горизонтальним сегментом ST була пов'язана з високим аритмічним ризиком у людей 

похилого віку та у пацієнтів з ІФШ [133]. Тим не менш, особи, які пережили РЗС, та 

родичі людей з синдромом раптової аритмічної смерті (СРАС)) також демонструють 

більшу поширеність косовисхідного сегмента ST, у порівнянні з контрольною групою 

[124]. 

Щонайменше 40% пацієнтів з СРР, що мали епізод ФШ, мають повторні 

епізоди, а 27%  — множинні [9, 134, 135]. Для швидкого пригнічення множинних 

розрядів ІКД та електричного шторму ефективна інфузія ізопротеренолу [136-138]. 

Антиаритміки, які блокують вихідні калієві струми, можуть запобігати ФШ [28, 136, 

139]. Ретроспективне багатоцентрове дослідження засвідчило зменшення кількості 

епізодів рецидивуючої ФШ після початку прийому хінідину [136]. Інгібітори 
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фосфодіестерази-3, такі як цилостазол і мілринон, також зменшували частоту 

рецидивів ФШ [138].  

 

 

  Рис. 18. Алгоритм ведення пацієнтів з синдромом/паттерном ранньої реполяризації 

 

Абляція тригерних ШЕС, зазвичай з системи Пуркіньє, має великий відсоток 

успіху 87-100% і може бути ефективною для запобігання рецидивам у пацієнтів з 

медикаментозно рефрактерною ФШ [116, 123]. Детальне електроанатомічне 

картування може виявити локальні структурні зміни у 39% пацієнтів з СРР [116]. 

Абляція цих ділянок успішно пригнічує електричний шторм і може бути ефективним 
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лікувальним методом у центрах з досвідом лікування. Чи покращує катетерна абляція 

довгострокові результати, наразі невідомо. 

Дані для стратифікації ризику у пацієнтів з підозрою на СРР без попередньої 

РЗС відсутні. У осіб з ПРР та неуточненими синкопе, ця група експертів 

рекомендувала розглянути можливість імплантації петлевого реєстратора. Оскільки 

прогноз для безсимптомних пацієнтів з СРР є добрим, терапія ІКД, як правило, не 

показана [140-142]. Однак, якщо на ЕКГ виявлені ознаки паттерну високого ризику 

та сімейний анамнез обтяжений нез'ясованою раптовою смертю в молодому віці, 

можуть бути розглянуті імплантація ІКД або прийом хінідину. 

 

Таблиця рекомендацій 31 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із 

синдромом/паттерном ранньої реполяризації 
 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

Діагностика 

Рекомендується визначати як паттерн ранньої 
реполяризації (ПРР) елевацію точки J ≥1 мм у двох 
суміжних нижніх та/або латеральних відведеннях 
ЕКГ [123, 124] 

 

I 

 

C 

Рекомендується діагностувати синдром ранньої 
реполяризації (СРР) у пацієнта, реанімованого 
після невизначеної ФШ/ШТ при наявності ПРР на 
ЕКГ [123, 124] 

 

І 

 

C 

Якщо у дитини, яка померла раптово з негативним 
результатом розтину та огляду медичної карти, 
прижиттєва ЕКГ демонструє ПРР, слід розглянути 
діагноз СРР [123, 124] 

 

ІІа 

 

C 

Родичі першого ступеня спорідненості пацієнтів з 
СРР мають бути направлені для клінічного 
обстеження на наявність ПРР з додатковими ЕКГ 
ознаками високого ризикус [128, 143] 

 

ІІа 

 

В 

У пацієнтів з СРР може бути розглянуто генетичне 
тестування [129, 131] 

ІІb C 

Для безсимптомних пацієнтів з СРР додаткове 
клінічне обстеження рутинно не рекомендується 
[144, 145] 

ІІІ С 

Стратифікація ризику, профілактика РСС та лікування шлуночкових аритмій 

Пацієнтам з CРР, які пережили спонтанну зупинку 
серця,  рекомендована імплантація ІКД 

 
I 

 
   В 
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У пацієнтів з СРР, в яких розвинувся електричний 
шторм, слід розглянути інфузію ізопротеренолу 
[123, 136-138] 

IIa   В 

У пацієнтів з СРР та рецидивуючою ФШ 
призначення хінідину повинне розглядатися 
додатково до терапії ІКД [98, 136, 139] 

IIa В 

У осіб з СРР та, принаймні, одним фактором 
ризику або аритмогенними синкопе слід 
розглядати імплантацію петлевого реєстратора 
[126] 

 
IIа 

 
C 

У пацієнтів з СРР та рецидивуючою ФШ, 
рефрактерною до медикаментозної терапії, слід 
розглянути катетерну абляцію тригерних ШЕС 
[116] 

 
ІІа 

 
С 

У пацієнтів з СРР, аритмогенними синкопе та 
додатковими факторами ризику можуть бути 
розглянуті імплантація ІКД або призначення 
хінідинуd [136, 139] 

 
ІІb 

 
С 

У безсимптомних осіб, ЕКГ яких демонструє ПРР 
високого ризику, за наявності в сімейному 
анамнезі невизначеної раптової смерті в молодому 
віці, можуть бути розглянуті імплантація ІКД або 
призначення хінідину [136, 139] 

 
IIb 

 
С 

Імплантація ІКД у безсимптомних пацієнтів з 
ізольованим ПРР на ЕКГ не рекомендується [140, 
141, 146] 

 
ІІІ 

 
С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 
cХарактеристики ERP високого ризику: зубці J> 0,2 мм, динамічні зміни точки J і STморфологія. [136, 139] 
dERP високого ризику: сімейний анамнез нез’ясованого СС менше 40 років, сімейний анамнез ERS 

СРР, синдром ранньої реполяризації; ПРР, паттерн ранньої реполяризації; ФШ, фібриляція шлуночків; ШЕС, шлуночкова 

екстрасистолія 

 

7.2.6. Катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія 

Катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія (КПШТ) – це спадкове 

захворювання, що характеризується виникненням пароксизмів катехоламін-

індукованої двонаправленої ШТ за відсутності структурної патології та ІХС. За 

оцінками, поширеність захворювання становить 1 на 10000 (рис. 19) [2].  

Існує два основних генетичних типи: домінантний розлад, зумовлений 

мутаціями в гені, що кодує серцевий рецептор ріанодину (RYR2), та рецесивний 

розлад, спричинений мутаціями в гені серцевого кальцестрину (CASQ2) [2, 5]. 

Мутації в генах TRDN та CALM1-3 були виявлені у пацієнтів з деякими атиповими 

формами катехоламінергічних ШТ [147]. Однак, на даний час не визначено, чи є вони 
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окремими аритмічними нозологіями [148]. Пацієнти з мутаціями KCNJ2, що 

викликають синдром Андерсена-Тавіла 1 типу, іноді можуть мати двонаправлену 

шлуночкову тахікардію, але відрізняються супутніми синдромами [149].  

Клінічні прояви КПШТ, зазвичай, виникають у першій декаді життя, та 

провокуються фізичним навантаженням або психо-емоційними стресами [150]. 

Більшість пацієнтів з КПШТ мають нормальну ЕКГ спокою та ЕхоКГ Тим не менш, 

деякі пацієнти на ЕКГ мають незначні відхилення від норми, такі як синусова 

брадикардія та виражені зубці U. Навантажувальний стрес-тест є найважливішим 

діагностичним тестом, оскільки провокує характерні двонаправлені або поліморфні 

ШТ, що і дозволяє встановити діагноз (рис. 20) [2]. Діагноз також може бути 

встановлений за наявності мутації в генах, пов'язаних з КПШТ. У випадках, коли 

проведення стрес-тесту з фізичним навантаженням не є можливим, може 

розглядатися медикаментозний стрес-тест з використанням епінефрину або 

ізопротеренолу [151]. 

 

 

Рис. 19. Ведення пацієнтів з катехоламінергічною поліморфною шлуночковою тахікардією 
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Виявлення в дитячому віці, відсутність терапії бета-блокаторами та провокація 

складних аритмій під час стрес-тесту з фізичним навантаженням на тлі прийому 

повної дози бета-блокаторів є незалежними предикторами аритмічних подій [152]. 

Терапією першої лінії для пацієнтів з КПШТ є обмеження фізичних навантажень та 

прийом бета-блокаторів без внутрішньої симпатоміметичної активності [2]. Бажаним 

є призначення неселективних бета-блокаторів, таких як надолол та пропранолол [153, 

154]. Ця група експертів підтвердила покази до лікування генетично позитивних 

членів сім'ї бета-блокаторами, навіть за відсутності задокументованих епізодів ШТ, 

спричинених фізичним навантаженням або стресом [152, 155]. Дані свідчать про те, 

що флекаїнід значно зменшує кількість епізодів ШТ у пацієнтів з КПШТ, і повинен 

розглядатися для призначення додатково до бета-блокаторів при неповному контролі 

аритмії [156-158]. У окремих пацієнтів, що демонструють непереносимість терапії 

бета-блокаторами, опцією є монотерапія флекаїнідом [159]. 

 

Рис. 20. Тест з фізичним навантаженням пацієнта з катехоламінергічною поліморфною 

шлуночковою тахікардією 

Пацієнтам з КПШТ, що пережили РЗС, показаний максимальний захист — 

призначення бета-блокатора в комбінації з флекаїнідом та імплантація ІКД. 

Імплантацію ІКД також слід розглянути у пацієнтів з КПШТ, у яких на фоні терапії 

бета-блокаторами та флекаїнідом все одно виникають епізоди ШТ [2]. Однак, ІКД 
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слід програмувати з подовженою затримкою та зменшеним кардіоциклом для ініціації 

терапії, оскільки при двонаправленій ШТ, що виникає на початку епізоду, 

дефібриляція менш ефективна, ніж при поліморфній ШТ та ФШ, у які вона 

трансформується. Крім того, якщо пацієнт у свідомості, біль від розряду може 

спровокувати рецидиви аритмії та електричний шторм [160]. 

Симпатична денервація лівих відділів серця пропонується, як додатковий метод 

лікування для пацієнтів, у яких медикаментозна терапія є неефективною або 

неможливою. Хоча СДС знижує частоту серйозних серцевих подій у пацієнтів у яких 

раніше були симптоми, у третини пацієнтів залишаються рецидиви аритмії [161]. 

Тому СДС розглядається не як заміна терапії ІКД, а лише як додатковий метод 

лікування симптоматичних пацієнтів. 

У нещодавному систематичному огляді 53 досліджень, що включали пацієнтів 

з КПШТ та імплантованим ІКД, було показано, що вторинна профілактика у вигляді 

оптимальної медикаментозної терапії, СДС та обмеження фізичних навантажень 

може зменшити потребу в ІКД [162]. Цей висновок було підтверджено подальшим 

багатоцентровим дослідженням, яке показало, що усі три спостережувані випадки 

РСС виникли у пацієнтів з імплантованим ІКД [163]. Однак на даний час, на основі 

існуючих доказів, здається передчасним відмовлятися від імплантації ІКД у пацієнтів, 

які перенесли РЗС, спричинену КПШТ [162]. 

 

Таблиця рекомендацій 32 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із 

катехоламінергічною поліморфною шлуночковою тахікардією 

Рекомендації 
Клас 

рекомендацій 
Рівень 

доказовості 
Діагностика 

Рекомендується діагностувати КПШТ у разі 
наявності пароксизмів двонаправленої або 
поліморфної ШТ, що провокуються фізичним або 
психо-емоційним навантаженням, у пацієнтів без 
структурної патології серця та з нормальною ЕКГ 
спокою 

 
 
 
I 

 
 
 

C 

Рекомендується діагностувати КПШТ у пацієнтів, 
які є носіями в генах мутації, асоційованої з цим 
захворюванням 

 
І 

 
C 

Пацієнтам з клінічною підозрою або клінічним 
діагнозом КПШТ показані генетичне тестування та 
генетичне консультування 

 
І 

 
C 
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Для діагностики КПШТ у пацієнтів, котрим 
неможливо провести тест з фізичним 
навантаженням, може бути розглянуто проведення  
проби з адреналіном або ізопротеренолом 

 
ІІb 

 
С 

Загальні рекомендації 

Усім пацієнтам з КПШТ рекомендується уникання 
змагальних видів спорту, важких фізичних вправ та 
перебування у стресових умовах 

 
I 

 
C 

 

Лікувальні опції 

Усім пацієнтам з клінічним діагнозом КПШТ 
рекомендований прийом бета-блокаторів, бажано 
неселективних (надолол або пропранолол) [150, 
153, 164]  

 
I 

 
С 

Пацієнтам з КПШТ, що пережили РЗС, 
рекомендується імплантація ІКД у поєднанні з 
прийомом бета-блокаторів та флекаїніду [150, 152, 
165] 

 
I 

 
С 

Для генетично позитивних пацієнтів з КПШТ без 
фенотипічних проявів слід розглянути терапію 
бета-блокаторами [152, 155] 

 
IIa 

 
С 

Якщо у пацієнта з діагнозом КПШТ комбінація 
бета-блокаторів і флекаїніду в терапевтичному 
дозуванні неефективна, не переноситься, або 
протипоказана, слід розглядати симпатичну 
денервацію серця [161] 

 
 

IIа 

 
 

C 

У пацієнтів з КПШТ, які мають аритмогенні 
синкопе та/або задокументовану 
двонаправлену/поліморфну шлуночкову 
тахікардію на фоні прийому максимально 
переносимої дози бета-блокатора та флекаїніду, 
повинна розглядатися імплантація ІКД [152, 155] 

 
 

ІІа 

 
 

С 

Якщо у пацієнта з КПШТ, незважаючи на прийом 
максимально переносимої дози бета-блокатора, при 
фізичному навантаженні виникають рецидивуючі 
синкопе, поліморфна/двонаправлена ШТ або часті 
резистентні ШЕС, слід розгляднути призначення 
флекаїніду [157, 158, 165] 

 
 

ІІа 

 
 

С 

Для стратифікації ризику при КПШТ проведення 
ЕФД з електричною програмованою шлуночковою 
стимуляцією не рекомендується 

 
ІІІ 

 
С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 
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КПШТ, катехоламінергічна поліморфна шлуночкова тахікардія; ШТ, шлуночкова тахікардія 

 

7.2.7. Синдром вкороченого інтервала QT (SQTS) 

Синдром вкороченого інтервалу QT (SQTS) — це рідкісне генетичне 

захворювання, яке характеризується коротким інтервалом QT та наявністю 

пароксизмів ФП та ФШ в контексті структурно нормального серця [166]. Виявлений 

зв’язок синдрому з генетичними мутаціями — посиленням функції генів KCNH2 та 

KCNQ1 та втратою функції гена SLC4A [167, 168]. 

Ця група експертів для діагностики SQTS запропонувала дві межі тривалості 

інтервалу QTc: 1) QTc ≤320 мс окремо, або 2) QTc ≤360 мс у поєднанні з сімейним 

анамнезом SQTS, або пережитою РЗС за відсутності захворювання серця або 

генетичної мутації [169-172] (рис. 21). Захворювання має високу летальність в усіх 

вікових групах, включаючи перші місяці життя [168, 173, 174]. Імовірність першої 

раптової зупинки серця у віці до 40 років становить >40% [173]. Хоча ІКД 

використовується для вторинної профілактики [174], первинна профілактика 

залишається суперечливою і базується на попередніх симптомах та тривалості QTc 

інтервалу [168,173,174]. На теперішній час найкращим підтримуючим  

антиаритмічним препаратом є хінідин, але його прийом слід контролювати на 

предмет надмірного подовження інтервалу QT. Для припинення електричного 

шторму може розглядатися ізопреналін [175, 176]. Слід уникати прийому препаратів, 

які вкорочують інтервал QT, наприклад, нікорандил [177]. У дітей та молодих 

пацієнтів з безсимптомним SQTS слід розглянути імплантацію петлевого 

реєстратора. 
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                  Рис. 21. Синдром вкороченого інтервалу QT 

 

Таблиця рекомендацій 33 — Рекомендації щодо ведення пацієнтів із синдромом 

вкороченого QT (SQTS) 

Рекомендації 

Клас 

рекомендацій 

Рівень 

доказовості 

Діагностика 

Рекомендується діагностувати SQTS за  
наявності QTc ≤360 мс та принаймні однієї з 
наведених нижче ознак:  

- відповідна генетична мутація,  

- SQTS в сімейному анамнезі,  

- виживання після епізоду ШТ/ШФ за 
відсутності інших серцевих захворювань 
[166, 173] 

 

 

I 

 

 

C 

 

Синдром вкороченого інтервалу QT 
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Пацієнтам з діагнозом SQTS показане 
генетичне тестування [168] 

І C 

Діагноз SQTS слід розглядати за наявності QTc 
≤320 мс [169-172, 178, 179] 

ІІа C 

Діагноз SQTS слід розглядати у пацієнтів з 
аритмогенними синкопе за наявності QTc ≥320 
мс та ≤360 мс 

ІІа С 

Діагноз SQTS може розглядатися за наявності 
QTc ≥320 мс і ≤360 мс та сімейного анамнезу 
раптової смерті у віці до 40 років 

ІІb C 

Стратифікація ризику, профілактика РСС та лікування шлуночкових 
аритмій 

Пацієнтам з діагнозом SQTS, які пережили РЗС 
та/або мають задокументовану спонтанну 
стійку ШТ, рекомендована імплантація ІКД 
[168] 

 
 
I 

 
 

   С 

У молодих пацієнтів з SQTS слід розглянути 
імплантацію петлевого реєстратора подій 

IIa   С 

У пацієнтів з SQTS та аритмогенними синкопе 
слід розглянути імплантацію ІКД 

IIa С 

У пацієнтів з SQTS та наявними показами до 
терапії ІКД, які мають протипокази до 
імплантації або відмовляються від неї, та у 
безсимптомних пацієнтів з SQTS та сімейним 
анамнезом РСС, може розглядатися 
призначення хінідину [174-176] 

 
 

IIb 

 
 

C 

У пацієнтів з SQTS та розвиненим електричним 
штормом потрібно розглядати введення 
ізопротеренолу [180] 

 
ІІb 

 
С 

Для стратифікації ризику при SQTS  проведення 
ЕФД з електричною програмованою 
шлуночковою стимуляцією не рекомендується 

 
ІІІ 

 
С 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

SQTS, синдром вкороченого інтервала QT; ШТ, шлуночкова тахікардія; ШТ, шлуночкова тахікардія; ЕФД, 

електрофізіологічне дослідження; РСС, раптова серцева смерть; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 
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Коментар робочої групи: за рішенням мультидисциплінарної робочої групи у 

даній Настанові не наведено опис розділу 8. Особливі аспекти у вибраних популяціях 

(підрозділ 8.1. – Вагітні пацієнтки та перипартальна (перинатальна) 

кардіоміопатія та пірозділ 8.5. Профілактика раптової серцевої смерті у людей 

похилого віку) у зв’язку з неможливістю імплементації в дитячій популяції. З повним 

текстом Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias and the 

prevention of sudden cardiac death. Developed by the task force for the management of 

patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death of the 

European Society of Cardiology (ESC). Endorsed by the Association for European 

Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC) (2022) можна ознайомитися за 

посиланням https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633  
 

8. Особливі аспекти в окремих групах населення 

8.2. Трансплантація серця 

Пацієнти, які перебувають на листі очікування для трансплантації серця (ТС), 

схильні до ризику РСС і мають високу захворюваність на ША. Дані з великих реєстрів 

свідчать щодо покращення їх виживаності у випадку ІКД [6-9]. Єдине РКД за участю 

пацієнтів, включених до списку на ТС, було передчасно зупинено через низький рівень 

залучення [10]. Немає даних щодо ролі носимих кардіовертерів-дефібриляторів у 

пацієнтів, включених до списку на ТС. Необхідно враховувати, що середній час 

перебування в листі очікування складає 8-16 місяців [6, 8]. Однак ця група експертів 

поділяє думку, що носимий КД може бути альтернативою ІКД у окремих пацієнтів, які 

очікують на ТС [11, 46]. У пацієнтів після трансплантації серця РСС є причиною 

близько 10% летальності [12, 13]. Відторгнення трансплантата і васкулопатія 

алотрансплантата пов'язані з РСС [12, 14, 15], тому імплантація ІКД може бути 

доцільною у окремих пацієнтів з високим відповідним ризиком [16]. 

 

Таблиця рекомендацій 34 — Рекомендації щодо профілактики РСС до та після 

трансплантації серця 

Рекомендації 

Клас 

рекомендацій 

Рівень 

доказовості 

Перед трансплантацією серця   

У пацієнтів, які очікують ТС, слід 

розглянути імплантацію IКД для первинної 

профілактики [6, 9, 10] 

IIa 

 

C 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
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У пацієнтів, які очікують ТС, можна 

розглянути використання переносного 

кардіовертера-дефібрилятора [7, 11, 17] 

 

IIb  

 

C 

Після трансплантації серця 

У відібраних пацієнтів після трансплантації 

ісерця з васкулопатією алотрансплантата або 

лікування відторгнення, можна розглянути 

імплантацію ІКД  [12, 14] 

 

 

IIb  

 

 

C 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

ТС, трансплантація серця; ІКД, імплантований кардіовертер-дефібрилятор 

 

8.3. Раптова серцева смерть у спортсменів 

Випадки РСС у спортсменів зростає з віком [1, 18]. У здорових спортсменів (>35 

років) оціночна захворюваність на РСС коливається від 2 до 6,3 на 100 000 учаснико-

років. Для порівняння, у молодих спортсменів (≤35 років) частота летальних випадків 

значно нижча - 0,4-3 на 100 000 учаснико-років [2, 3, 18]. Спортсменки в середньому 

мають низький ризик РСС, лише 1 з 14 випадків РСС у спортсменів трапляється у 

жінок [19]. 

Огляд серцево-судинної системи перед участю в змаганнях пропонує потенціал 

для виявлення спортсменів з ризиком серцево-судинних захворювань (ССЗ) до появи 

симптомів [20-24]. Протокол оцінки повинен бути адаптований до віку спортсмена, 

щоб врахувати вікові особливості ССЗ [23]. Огляд перед участю у змаганнях, 

включаючи анамнез, фізичне обстеження та ЕКГ, виявляється ефективним у 

виявленні ССЗ у молодих спортсменів (≤35 років) шляхом виявлення відповідних 

симптомів (наприклад, непритомність при фізичному навантаженні) або відхилень на 

ЕКГ, що відповідають спадковим кардіоміопатіям або каналопатіям [25-28]. Хоча 

ЕхоКГ може підвищити чутливість скринінгу на ССЗ, вона не може бути застосована, 

як рутинний тест при масовому скринінгу. Більше ССЗ виявляють під час серійних 

(щорічних) обстежень підлітків-спортсменів [27, 29]. Поширеність хибно-позитивних 

результатів сильно залежить від критеріїв, які використовуються для визначення ЕКГ 

як «ненормальної» [30, 31]. Додаткові тести, такі як ЕхоКГ, 24-годинний 

холтерівський моніторинг, стрес-тест та МРТ призначаються спортсменам, які 

отримали позитивні результати під час первинного обстеження. Лікування та 

спостереження спортсменів, у яких діагностовано клінічно значущі ССЗ, проводиться 

відповідно до наявних рекомендацій ESC [1, 32-36]. 

У спортсменів середнього/старшого віку найпоширенішою причиною РСС є 

ІХС [23, 35]. Перед початком активних фізичних навантажень спортсмени 
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середнього/старшого віку без симптомів повинні бути діагностовані за допомогою 

систем оцінки ризику, таких як ESC SCORE 2 [1, 4]. 

Відмінні показники виживаності зі сприятливим неврологічним результатом, 

після перенесеної зупинки серця у спортивних центрах, обладнаних автоматичним 

електричним дефібрилятором (АЕД) [35,36]. Це виправдовує зусилля щодо 

впровадження екстрених програм з профілактики РСС, з розповсюдженням АЕД на 

спортивних аренах та навчанням тренерів та персоналу навичкам виконання СЛР та 

дефібриляції [37]. 
 

Таблиця рекомендацій 35 — Рекомендації щодо стратифікації ризику та 

профілактики РСС у спортсменів 

Рекомендації 

Клас 

рекомендаційа 

Рівень 

доказовостів 

У спортсменів з обтяженим анамнезом, 

відхиленнями від норми при фізикальному 

обстеженны або змінами ЕКГ рекомендуються 

додаткові дослідження, включаючи ЕхоКГ 

та/або МРТ для підтвердження (або виключення) 

основного захворювання [21, 31, 33] 

 

 

I 

 

 

 

 

С 

Спортсменам, у яких діагностовано ССЗ, 

пов’язані з РСС, рекомендовано проходити 

обстеження щодо придатності до занять спортом 

та лікування відповідно до чинних рекомендацій  

 

I 

 

 

C 

Персоналу спортивних об’єктів рекомендується 

проходити навчання СЛР та використання АЗД 

(AED)  [5, 35]  

 

I 

 

C 

Слід розглянути можливість оцінки серцево-

судинної системи спортсменів, які беруть участь 

у змаганнях, перед їх  початком  [2, 20, 21, 25] 

 

IIa 

 

 

C 

Слід враховувати, що оцінка серцево-судинної 

системи молодих (менше 35 років) спортсменів, 

які беруть участь у змаганнях,  включає анамнез, 

 

ІІа 

 

С 
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фізикальне обстеження та проведення 12-

канальної ЕКГ [21, 24, 28, 38] 

aКлас рекомендації. 
bРівень доказовості 

СРЛ, серцево-легенева реанімація; АЗД, автоматичні зовнішні дефібрилятори; ССЗ, серцево-

судинні захворювання; РСС, раптова серцева смерть 

 

8.4. Синдром Вольфа-Паркінсона-Уайта 

У пацієнтів із синдромом Вольфа-Паркінсона-Уайта (WPW) найпоширенішою 

аритмією є АВ рі-ентрі тахікардія (АВРТ, 80%), наступною є фібриляція передсердь 

(20-30%). РСС, вторинна до ФП з передзбудженням шлуночків, що призводить до 

ФШ, є найстрашнішим проявом синдрому WPW. Ризик зупинки серця або ФШ у 

нелікованих пацієнтів із синдромом WPW оцінюється на рівні 0,9-2,4 на 1000 

людино-років [40, 41]. Ведення пацієнтів з WPW нещодавно було переглянуто у 

Настановах ESC 2019 року щодо ведення пацієнтів з СВТ [47], та оновлені з 

особливим акцентом на спортсменах у 2020 році [42]. У пацієнтів з передзбудженням 

шлуночків та симптоматичною АВРТ рекомендується катетерна абляція (клас I). У 

безсимптомних пацієнтів з передзбудженням шлуночків, як інвазивна (клас IIa), так і 

неінвазивна (клас IIb) оцінка є варіантами стратифікації ризику РСС. 

У той час як катетерна абляція рекомендується для безсимптомних додаткових 

шляхів з ознаками високого ризику (клас I), клінічного спостереження (клас IIa) або 

катетерної абляції (клас IIb) є варіантами, що ґрунтуються на інформованому виборі 

пацієнта. Це рішення повинно враховувати локалізацію додаткового шляху, досвід 

локальної абляції і той факт, що під час спостереження часто розвиваються 

симптоматичні аритмії [43]. У педіатричній популяції СВТ, спричинену синдромом 

WPW, зазвичай, можна контролювати фармакологічно, а додаткові шляхи часто 

втрачають антеградну провідність у перші роки життя [44]. У дітей з безсимптомними 

додатковими шляхами до 8 років стратифікація ризику не рекомендується [45]. 
 

Коментар робочої групи: за рішенням мультидисциплінарної робочої групи в 

даній Настанові не наведено опис розділу 8.5. «Профілактика раптової серцевої смерті 

у людей похилого віку» у зв’язку з неактуальністю практичного використання в дитячій 

популяції. З повним текстом Guidelines for the management of patients with ventricular 

arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death. Developed by the task force for the 

management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac 

death of the European Society of Cardiology (ESC). Endorsed by the Association for European 

Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC) (2022) можна ознайомитися за посиланням 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633  
 

 

https://academic.oup.com/eurheartj/article/43/40/3997/6675633
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9. Ключові повідомлення 

9.1. Загальні аспекти 

- Підвищення доступності дефібриляторів у громадському доступі та навчання 

населення базовим заходам з підтримки життя є ключовими елементами для 

покращення виживання постраждалих від позалікарняної зупинки серця. 

- Впровадження до клінічної практики калькуляторів ризику РСС та 

шлуночкових аритмій, повинні відповідати узгодженим високим стандартам 

розробки, зовнішньої валідації та звітності моделей прогнозування. 

- Пацієнти з генетичними кардіоміопатіями та аритмічними синдромами 

потребують генетичного тестування, як рутинної частини їх лікування. 

- Генетичне тестування і консультування вимагають доступу до експертної 

мультидисциплінарної команди. 
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- Систематичне обстеження осіб, які пережили зупинку серця, вимагає 

мультимодального підходу. 

- В усіх випадках раптової смерті у віці до 50 років рекомендується проведення 

комплексного розтину. 

- Клініко-генетичне обстеження померлих від СРАС та їхніх родин призводить 

до встановлення діагнозу генетичної хвороби серця у значної частки сімей. 

- Електричний шторм, що не піддається медикаментозному лікуванню, вимагає 

наявності передових методів катетерної абляції, механічної підтримки кровообігу та 

автономної модуляції. 

- При розгляді переваг ІКД терапії слід враховувати конкуруючі фактори ризику 

неаритмічної смерті, а також побажання пацієнта та якість його життя. 

 

9.2. Структурні  хвороби  серця 

- Катетерна абляція рекомендована пацієнтам з ІХС та рецидивуючою 

симптоматичною стійкою мономорфною ШТ, незважаючи на постійну терапію 

аміодароном. 

- Катетерна абляція є першою лінією лікування ШЕС-індукованої кардіоміопатії. 

- У пацієнтів з НКМП/ДКМП показання для імплантації ІКД з метою первинної 

профілактики не повинні обмежуватися ФВЛШ ≤35%. Важливо враховувати 

додаткові фактори ризику (наприклад, МРТ та генетичні фактори). 

- Пацієнти з мутацією LMNA потребують особливої стратифікації ризику щодо 

РСС. 

- Пацієнти з АКПШ мають високий показник адекватної терапії ІКД, які не 

обов'язково можуть бути класифіковані, як життєво необхідні. 

- Валідований калькулятор ризику (HCM Risk-Kids score) корисний для оцінки 

ризику розвитку РСС у пацієнтів з ГКМП віком до 16 років. 

- Пацієнтів з міотонічною дистрофією та серцебиттям, підозрою на аритмію, 

непритомність або перервану раптову смерть необхідно обстежити за допомогою 

інвазивного електрофізіологічного дослідження. 

- У пацієнтів з прооперованою тетрадою Фалло та мономорфною ШТ катетерна 

абляція є найкращим методом лікування. 

 

9.3. Первинні електричні хвороби серця 

- Надолол або пропранолол є кращими бета-блокаторами у пацієнтів з LQTS та 

КПШТ. 

- У безсимптомних пацієнтів з LQTS може бути корисним розрахунок 

аритмічного ризику (1-2-3 Калькулятор ризику). 

- Паттерн ЕКГ типу Бругада 1, спровокований блокатором натрієвих каналів, за 

відсутності інших результатів не є основою для діагнозу синдрома Бругада. 
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- Стратифікація ризику РСС у безсимптомних пацієнтів з синдромом Бругада зі 

спонтанним паттерном ЕКГ 1 типу залишається суперечливою. 

- Рутинна катетерна абляція не рекомендується у безсимптомних пацієнтів с 

синдромом Бругада. 

- Діагноз ідіопатичної ФШ вимагає виключення структурної, канальної або 

метаболічної етіології. 

- Паттерн ранньої реполяризації може бути доброякісною знахідкою і 

відрізняється від синдрому ранньої реполяризації. 

- Денервація лівих відділів серця відіграє важливу роль у лікуванні пацієнтів з 

КПШТ та LQTS. 

 

10. Проблеми доказовості 

10.1. Загальні аспекти 

- У безсимптомних осіб у загальній популяції необхідні точні скринінгові тести 

для виявлення серцевих захворювань, пов'язаних з РСС. 

- Невідомий оптимальний проміжок часу між повторними неінвазивними та 

інвазивними прогностичними тестами у пацієнтів з РСС у разі негативного результату 

тестів. 

- Необхідна покращена оцінка генетичних варіантів з невизначеним значенням 

та ймовірних патогенних варіантів. 

- Корисність оцінки полігенного ризику у пацієнтів з ризиком РСС потребує 

подальшого дослідження. 

 

10.2. Структурні хвороби серця – загальна частина 

- Довгострокова безпека та ефективність підшкірних ІКД невідома. 

- Роль первинної профілактичної терапії ІКД у пацієнтів з СН і помірно 

зниженою або збереженою фракцією викиду систематично не вивчалася. 

- Оптимальні методики для проведення картування субстрату та абляції ШТ 

залишаються невизначеними. 

- Не визначена роль імплантації ІКД у пацієнтів з термінальною стадією СН, які 

підтримуються непульсовим LVAD сучасного покоління. 

 

10.3. Ідіопатична шлуночкова екстрасистолія/шлуночкова тахікардія 

- Потребує визначення роль катетерної абляції або антиаритмічного лікування у 

пацієнтів з безсимптомними, частими ШЕС і збереженою серцевою функцією. 

 

10.4. Ішемічна хвороба серця 
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- Невідомо, які пацієнти з хронічною ІХС і вираженими порушеннями 

скоротливості ЛШ мають низький ризик розвитку РСС. 

- Роль МРТ з парамагнітними контрасними засобами, що містять гадоліній для 

стратифікації ризику РСС при хронічній ІХС не з'ясована. 

- Необхідні РКД для визначення ролі ІКД після успішної абляції ШТ при 

хронічній ІХС з помірно зниженою або збереженою ФВЛШ. 

 

10.5. Кардіоміопатії 

- Невідомо, чи кардіоміопатія, спричинена ШЕС, є самостійним діагнозом, чи 

необхідна попередня схильність до неї. 

- Прогностична цінність результатів МРТ з парамагнітними контрасними 

засобами, що містять гадоліній (наприклад, характер і кількісна оцінка накопичення 

парамагнітних контрасних засобів, що містять гадоліній) для індивідуальної 

стратифікації ризику РСС у пацієнтів з саркоїдозом серця, ГКМП та ДКМП/ГНКМП 

не з'ясована. 

- Необхідні дослідження для визначення ролі ЕФД у пацієнтів з саркоїдозом 

серця та ДКМП/ГНКМП, які мають помірно знижену або збережену серцеву функцію 

та накопичення парамагнітних контрасних засобів, що містять гадоліній при МРТ 

серця. 

- Проспективні дані щодо зв'язку між інтенсивністю та тривалістю фізичного 

навантаження та проявом і тяжкістю фенотипу у здорових носіїв мутації АКПШ 

відсутні. 

- Роль ІКД після успішної абляції у пацієнтів з АКПШ, які мають гемодинамічно 

переносиму ШТ, потребує вивчення. 

- Дані щодо клінічного результату, предикторів аритмічних подій та показань до 

лікування, в тому числі ІКД терапії, потребують подальшого вивчення у пацієнтів з 

бівентрикулярною та ліводомінантною аритмогенною кардіоміопатією. 

 

10.6. Клапанні вади серця 

- Існує брак знань для виявлення пацієнтів з ПМК, які належать до групи ризику 

щодо шлуночкових аритмій та РСС. 

 

10.7. Вроджені вади серця 

- Існує брак знань щодо абсолютного ризику розвитку шлуночкових аритмій та 

РСС при вроджених вадах серця, які були скореговані за допомогою сучасних 

хірургічних методик. 

 

10.8. Первинна електрична хвороба 

- Необхідні переконливі докази на підтримку профілактичного використання 

ІКД на додаток до медикаментозної терапії бета-блокаторами та генно-специфічної 

терапії у пацієнтів з LQTS. 
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- Потрібно більше даних для визначення ролі симпатичної денервації серця та 

ІКД у пацієнтів з LQTS високого ризику, які не переносять медикаментозної терапії. 

- Необхідні удосконалені інструменти діагностики та стратифікації ризику для 

безсимптомних пацієнтів з синдромом Бругада та підозрою на синдром ранньої 

реполяризації. 

- Потребує подальшого вивчення роль ендоепікардіального картування для 

виявлення локалізованих структурних змін, потенційно пов'язаних з ідіопатичною ФШ 

та прицільної катетерної абляції. 

- Необхідні довгострокові дані щодо ефективності ІКД порівняно з відсутністю 

ІКД у пацієнтів, які перенесли КПШТ та зупинку серця. 

- Недостатньо зрозуміло, чому жінки мають низький ризик РСС, пов'язанї зі 

спортом. 
 

 


