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Проблема сердечно-сосудистых заболеваний на 
протяжении последних трех десятилетий в мире остает-
ся одной из наиболее актуальных для здравоохранения. 
Это связано с ведущей ролью преждевременной смерт-
ности населения от болезней системы кровообращения 
в России, как причины отставания от развитых стран по 
продолжительности жизни [1, 2] и с тем, что сохранение 
здоровья населения и увеличение продолжительности 
жизни во многом зависит от предупреждения и эффек-
тивного лечения болезней сердца и сосудов в детском 
возрасте. Именно в детстве закладываются основы ряда 
заболеваний, которые приводят, в дальнейшем, к высо-
ким рискам преждевременной смерти. В детстве мани-
фестируют практически все известные врожденные и 
наследственные заболевания сердечно-сосудистой си-
стемы, берут начало многие хронические болезни серд-
ца и формируются основные паттерны сердечно-со-
судистой патологии. При этом нужно учитывать, что 
структура заболеваемости и смертности от болезней 
сердца и сосудов у детей имеет существенные особен-
ности по сравнению с взрослыми [3].

Официальная медицинская статистика заболе-
ваний сердца и сосудов у детей в России имеет опре-
деленные ограничения. Регистрация по фактической 
обращаемости не позволяет видеть полную картину рас-
пространенности всех групп заболеваний. В то же время 
активная работа детских кардиологов в большинстве ре-
гионов России в том числе совместно со Всероссийской 
общественной организацией «Ассоциация детских кар-
диологов России», а также результаты Всероссийского 
клинико-эпидемиологического ЭКГ скрининга детей 
Российской Федерации [4] в совокупности с данными 
официальной статистики позволяют анализировать тен-
денции и закономерности, отражающие особенности 
сердечно-сосудистой патологии детского возраста. Эти 
данные показывают, что на ведущие позиции наряду с 
врожденными пороками сердца у детей, выходят нару-

шения сердечного ритма, на долю которых приходится 
до 18-20% от всех заболеваний сердца. 

Научные данные о распространенности нарушений 
ритма в общей популяции детей ограничены. Согласно 
одному из наиболее значительных популяционных иссле-
дований, проведенному в Японии и включившему более 
150 тыс. детей, нарушения ритма выявляются у 1,25% 
среди детей 5-6 лет и у 2,32% - среди детей 12-13 лет [5]. 
По данным единственного популяционного исследова-
ния новорожденных, включившего 660 тыс. детей, часто-
та клинически значимых устойчивых аритмий составила 
1:4000, из которых две трети приходится на атриовентри-
кулярную re-entry тахикардию [6]. Согласно результатам 
клинико-эпидемиологического исследования «ЭКГ скри-
нинг детей Российской Федерации», включившего 5806 
детей, наджелудочковая и желудочковая экстрасистолия 
встречаются у 0,6% и 0,2% детей 0-18 лет соответственно, 
а феномен Вольфа-Паркинсона-Уайта (ВПВ) и синдром 
удлиненного интервала QT (СУИQT) с частотой 1:1000 
[4]. Это в целом совпадает с данными о распространен-
ности манифестных форм СУИQT у новорожденных [7]. 
Статистика довольно тревожная, учитывая чрезвычайно 
высокий риск внезапной смерти (ВСС) в детском возрас-
те при первичных электрических заболеваниях сердца 
(ПЭЗС), к которым относится этот синдром. Поэтому 
раннее выявление и своевременно назначенное лечение 
являются обязательным условием не только улучшения 
качества жизни и профилактики развития сердечной не-
достаточности, но и сохранения жизни ребенка с наруше-
нием ритма сердца. 

Было показано, что в возрасте до 35 лет среди при-
чин ВСС на одно из первых мест вышли злокачествен-
ные желудочковые тахиаритмии на фоне структурно 
нормального сердца [8, 9]. По данным аутопсий внезапно 
умерших структурная патология сердца отсутствует в 10-
45% случаев. При этом посмертные генетические иссле-
дования во многих из этих случаев выявляют ПЭЗС или 
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сердечные каналопатии, такие как СУИQT, катехоламин
ергическую полиморфную желудочковую тахикардию, 
синдром Бругада и синдром укороченного интервала QT, 
которые диагностируются практически у 1/3 внезапно 
умерших при посмертном молекулярно-генетическом ис-
следовании лиц со структурно нормальным сердцем. Ре-
комендован протокол аутопсий и забор образцов (крови 
или тканей) для последующих генетических исследова-
ний в случаях необъяснимой ВСС [10, 11]. 

Сердечные аритмии у детей расцениваются как 
критические, когда вызывают нестабильность гемоди-
намики. Общая частота критических аритмий у детей 
оценивается как 55 на 100000 посещений педиатричес
кой неотложной помощи. Среди этих аритмий - наджелу-
дочковая пароксизмальная тахикардия, в том числе при 
синдроме ВПВ, желудочковая тахикардия, критическая 
брадикардия, фибрилляция предсердий [12]. 

Таким образом, помимо достаточно высокой рас-
пространенности нарушений ритма в детской популя-
ции, важно учитывать роль наследственных факторов 
в формировании и ранней манифестации аритмий, что 
особенно важно в отношении ПЭЗС. 

Принципиальные электрофизиологические меха-
низмы нарушений ритма у детей и взрослых не разли-
чаются. Однако среди этиопатогенетических факторов 
у детей в отличие от взрослых велика роль генетичес
ких механизмов, нейровегетативных, метаболических 
и электролитных нарушений, воспалительных (в том 
числе аутоиммунных) и дегенеративных поражений 
миокарда и проводящей системы сердца, врожденных 
аномалий, а также рубцовых постоперационных изме-
нений (инцизионные аритмии). Несмотря на обширный 
арсенал диагностических методов, у 20-50% детей (в 
зависимости от вида нарушения ритма) диагностируют 
идиопатические аритмии. Все это, наряду с возрастны-
ми особенностями анатомии сердца и сердечного ритма, 
обуславливает специфику медикаментозных и интер-
венционных методов лечения нарушений ритма у детей. 

Аритмии у детей часто (до 80% случаев) развива-
ются в отсутствие органического поражения сердца и 
протекают бессимптомно или симптомы весьма неспе
цифичны. Постановка диагноза может растянуться на 
месяцы или даже годы, что сопряжено с развитием вто-
ричных аритмогенных изменений миокарда, сердечной 
недостаточности, кардиогенных синкопе и ВСС. 

Антиаритмические препараты, за исключением 
некоторых бета-блокаторов и амиодарона в детском 
возрасте относятся к препаратам off label и их назна-
чение требует решения врачебной комиссии. Длитель-
ное применение антиаритмических препаратов у детей 
нежелательно, поэтому их назначение, за исключением 
пожизненных показаний при СУИQT, катехоламинер-
гической желудочковой тахикардии, а также у пациен-
тов с аритмией на фоне органических поражений серд-
ца, ограничено необходимостью контроля сердечного 
ритма у больных, которым в данный момент не показа-
но интервенционное лечение. 

В детской интервенционной аритмологии при-
меняются практически те же методы лечения, что и у 
взрослых (табл. 1), но специфика детского возраста в 
совокупности с особенностями патофизиологии и ха-

рактера течения нарушений ритма требует применения 
более щадящих технологий с акцентом на миними-
зацию воздействий [13]. Нарушения ритма у детей с 
высокой вероятностью излечимы или успешно контро-
лируемы, что нередко требует проведения высокотех-
нологичных методов лечения. В ряде случаев, особен-
но при жизнеугрожающих наследственных аритмиях 
разработана специфическая гибридная тактика соче-
танного применения медикаментозного, интервенци-
онного и при необходимости хирургического лечения, 
а также персонифицированного мониторинга.

Основные направления современной интервенци-
онной и хирургической аритмологии у детей: хирурги-
ческая коррекция брадиаритмий, ресинхронизирующая 
терапия, диагностика и интервенционное лечение та-
хиаритмий, лечение жизнеугрожающих желудочковых 
аритмий и профилактика ВСС, хирургическая арит-
мология, гибридные вмешательства. Некоторые тахи-
кардии очень сложны и требуют систем трехмерного 
картирования. Сочетание различных методов визуали-
зации - интраоперационного внутрисердечного ульт-
развукового контроля, ротационной ангиографии, ин-
тегрирования компьютерных и магнитно-резонансных 
томограмм, позволяет максимально точно определить 
источник аритмии, что особенно важно в случаях струк-
турных аномалий и у пациентов с инцизионными тахи-
кардиями после коррекции врожденного порока сердца. 

Детская интервенционная аритмология - достаточ-
но сложная область медицины и требует соответствую-
щего опыта для обеспечения оптимальных результатов 
и безопасности пациентов. Лечение имеет целью пол-
ное устранение аритмии, так как впереди должен быть 
долгий период предстоящей жизни, что предъявляет 
особые требования к технологиям. При этом, несмотря 
на имеющийся в настоящее время арсенал для лечения 
аритмий, почти не существует инструментов, разрабо-
танных специально для детской популяции. 

Еще одним важным аспектом современной арит-
мологии является широкое внедрение в клиническую 
практику генетической диагностики. Персонализи-
рованный подход в уточнении патогенности и кауза-
тивности генетических вариантов (функциональные 
исследования, животные модели, омиксные подходы и 
др.). При этом анализ генетических данных остается 
«краеугольным камнем» генетической диагностики.

C момента первых описаний пациентов с на-
следственными жизнеугрожающими аритмическими 
синдромами в 1957 и 1963 гг, сердечные аритмии и в 
первую очередь СУИQT стали моделями для изучения 
основ наследственных заболеваний, разработки новых 
молекулярно-генетических технологий, развития пер-
сонифицированной медицины [14]. 

Открытие первых трех генов, ответственных за 
СУИQT, в 1995 и 1996 годах ознаменовало наступление 
новой генетической эры в изучении не только сердечных 
аритмий, но и сердечно-сосудистой патологии в целом, 
проложило путь к осознанию того, что генетические 
варианты могут значительно влиять на формирование 
сердечной патологии и не только в детском возрасте. С 
этого времени число работ по изучению новых кауза-
тивных генов растет в геометрической прогрессии [15]. 
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Сегодня генетическое исследование - это неотъем
лемый метод исследования пациентов с подозрением 
на наследственный характер нарушений ритма сердца. 
Улучшается доступность генетической диагностики. 
В России в 2021 году активно и очень успешно начал 
решать эту задачу благотворительный фонд «Геном 
жизни», что впервые позволило детским кардиологам 
и педиатрам совместно с медицинскими генетиками и 
биоинформатиками эффективно интегрировать полу-
ченные результаты в клиническую практику. 

Развитие технологий секвенирования следующего 
поколения (NGS) и большие объемы данных, созданные 
с их помощью, с одной стороны привели к экспонен-
циальному увеличению количества пациентов с иден-
тифицированной и известной молекулярной причиной 
заболевания, с другой - к выявлению значительной доли 
пациентов с функционально не охарактеризованными 
генетическими вариантами и, как следствие, с менее яс-
ным клиническим прогнозом заболевания [16, 17]. 

Облегчить поиск и понимание молекулярного 
механизма заболевания, кроме вариантов в кодирую
щих областях, могут также данные, полученные с 
помощью исследования транскриптома, функцио-
нальные исследования на модельных клеточных ли-
ниях и животных, поиск регуляторных вариантов в 
некодирующих областях генома. В то время как теку-
щие знания об архитектуре и функциональной роли 
регуляторных элементов в геноме человека все еще 
крайне недостаточны, существует множество доказа-
тельств того, что межгенные регуляторные элементы 
могут играть важную роль в развитии моногенных бо-
лезней. Появление новых технологий секвенирования 
генома позволяет функциональной геномике изучить 
вклад регуляторных генетических элементов, чтобы в 
конечном итоге объяснить неполную пенетрантность 
и вариабельную экспрессивность, наблюдаемую у па-
циентов с каналопатиями [18, 19]. 

Несмотря на многие существующие ограничения, 
прогресс в понимании механизмов, лежащих в основе 
каналопатий, уже привел к новым инструментам для 
выявления лиц, отвечающих на конкретную терапию, к 
предложениям по новым таргетным методам лечения.

В целях организации лечебно-диагностической 
помощи детям с нарушениями ритма сердца, снижения 
инвалидизации и смертности детей, профилактики жиз-
неугрожающих состояний, а также с целью проведения 
научных исследований в нашей стране 24.10.1996 г. (при-
каз Минздрава России № 364) был создан первый в России 
и в Европе специализированный детский аритмологиче-
ский центр - Федеральный детский научно-практический 
Центр нарушений ритма (ДНПЦ). В 2003 году в ДНПЦ, ко-
торый был организован на базе НИИ педиатрии и детской 
хирургии Минздрава России (в настоящее время - НИКИ 
педиатрии имени академика Ю.Е.Вельтищева РНИМУ 
им. Н.И.Пирогова), завершено создание самодостаточ-
ного замкнутого цикла оказания эффективной специали-
зированной медицинской помощи детям с нарушениями 
ритма. В рабочий процесс ДНПЦ внедрены все современ-
ные методы неинвазивной и инвазивной диагностики, мо-
лекулярно-генетической диагностики, терапевтические, 
интервенционные и хирургические методы лечения и си-
стема мониторинга больных с жизнеугрожающими арит-
миями. Разработаны система стратификации риска детей 
с нарушениями ритма и трехуровневая терапия больных 
с жизнеугрожающими аритмиями: 1) антиаритмическая 
терапия, включая воздействие как непосредственно на 
аритмический очаг, так и на триггеры жизнеугрожающих 
аритмий; 2) имплантация антиаритмических устройств у 
больных с синкопе на терапии бета-блокаторами, с исход-
но высоким риском ВСС, а также с концентрацией случа-
ев ВСС в семье; 3) селективная симпатэктомия у больных 
из группы высокого риска. Каждый метод лечения дает 
ребенку уникальные преимущества. При этом у детей с 
жизнеугрожающими аритмиями, нуждающихся в им-

Год Технологии
2003* РЧА, электрокардиостимуляция, имплантация системы длительного ЭКГ мониторирования 
2004 Имплантация кардиовертеров-дефибрилляторов
2005 Сочетанные вмешательства (РЧА+коррекция врожденного порока сердца).
2006 Внедрение системы электромагнитного навигационного картирования.
2007 Фокусная криоаблация.
2008 Имплантация кардиоресинхронизирующей системы.
2008 Радиочастотная изоляция легочных вен при фибрилляции предсердий.
2011 Левосторонняя симпатэктомия (надключичный доступ).
2011 Криобаллонная изоляция легочных вен при фибрилляции предсердий.
2013 Система удаленного мониторинга кардиовертеров-дефибрилляторов.
2016 Левосторонняя симпатэктомия (торакоскопический доступ).
2018 Ротационная ангиография с интегрированием в навигационную систему 3D модели сердца.
2019 Видеоассистированная торакоскопическая эпикардиальная имплантация электрокардиостимулятора.
2020 Высокоплотное 3D картирование сердца.

Таблица 1. 
Этапы внедрения интервенционных методов лечения у детей на базе Федерального детского научно-
практического центра нарушений ритма (НИКИ педиатрии имени академика Ю.Е.Вельтищева)

Примечание: * - открытие в Центре отделения электрофизиологии сердца, РЧА - радиочастотная аблация
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плантации кардиовертера-дефибриллятора, желательно 
еще до его установки добиться удовлетворительного кон-
троля аритмии адекватной дозой бета-блокаторов. Цель 
гибридной терапии аритмий у детей - обеспечить макси-
мальную гарантию контроля сердечного ритма, хорошее 
качество и продолжительность жизни. 

Применение комбинированной или гибридной 
терапии стало важной стратегией лечения детей с жиз-
неугрожающими и устойчивыми аритмиями на фоне 
структурной патологии сердца. За 1996-2020 гг в ДНПЦ 
проконсультировано 70314 детей и пролечено в стацио

наре 25909 детей с различными нарушениями ритма. С 
2003 года выполнено 7721 оперативное вмешательство, 
создана эффективная комплексная система оказания 
специализированной помощи детям с нарушениями 
ритма сердца. Детская аритмология остается развива-
ющейся областью, в которой происходит интенсивное 
развитие и каждый год внедряются инновации. В то же 
время, все еще остается много нерешенных проблем, 
нуждающихся в исследовании, что делает детскую 
аритмологию очень перспективным научным направле-
нием и привлекательной медицинской специальностью.
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