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ВРОЖДЕННАЯ ПОЛНАЯ АТРИОВЕНТРИКУЛЯРНАЯ БЛОКАДА У ДЕТЕЙ: ОСОБЕННОСТИ КЛИНИКИ И 

ТЕЧЕНИЯ, ПОДХОДЫ К ЛЕЧЕНИЮ 
 

For citation: Shadieva Khalima Nuridinovna, Turdiyeva Niso Sayitqulovna, Kodirova Marxabo Miyassarovna. Congenital complete av block in 
children: features of the clinic and course, approaches to treatment. Journal of hepato-gastroenterology research. Special Issue. pp.99-103 
 

 
 

http://dx.doi.org/10.5281/zenodo.7311727 
 
 

АННОТАЦИЯ 
Приводится описание клинической картины нескольких пациентов с врожденной полной атриовентрикулярной блокадой: изолированное 
нарушение проводимости у 1 больного и  у 3 детей сочетание ПАВБ с такими ВПС, как ДМПП, ОАП. У одной девочки с ВПС (ДМПП) 
обнаружен синдром Фредерика. Выявлены характерные жалобы, объективные изменения, а также признаки отставания физического 
развития. Всем детям была проведена имплантация однокамерного электростимулятора (ЭКС). Наряду с имплантацией ЭКС проведена 
хирургическая коррекция ВПС. После проведенного лечения отмечалась положительная динамика в состоянии больных, нормализация 
показателей физического развития, восстановление параметров ЭКГ и ЭхоКГ. 
Ключевые слова: дети, полная атриовентрикулярная блокада, ВПС. 
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CONGENITAL COMPLETE AV BLOCK IN CHILDREN: FEATURES OF THE CLINIC AND COURSE, APPROACHES 

TO TREATMENT 
ANNOTATION 

The description of the clinical picture of several patients with congenital complete atrioventricular block (CAVB) is given: an isolated conduction 
disorder in 1 patient and in 3 children a combination of CAVB with CHD such as ASD, PDA. One girl with CHD (ASD) was found to have 
Frederick's syndrome. Identified characteristic complaints, objective changes, as well as signs of lagging physical development. All children 
underwent implantation of a single-chamber electrical stimulator (ECS). Along with pacemaker implantation, CHD surgical correction was 
performed. After the treatment, there was a positive trend in the condition of patients, normalization of physical development indicators, restoration 
of ECG and ExoCG parameters. 
Kee words: children, congenital complete atrioventricular block, congenital heart disease. 

  
Актуальность. Нарушения проводимости представляют собой 

сложную проблему детской кардиологии [1-5, 12-21].  Особенно 
тяжелым нарушением следует считать полную 
атриовентрикулярную блокаду (ПАВБ), которую разделяют на 
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врожденную, приобретенную и наследственную. Частота 
врожденной ПАВБ составляет по данным различных авторов от 
1:15 000 до 1:25 000 [1,6,7]. Причинами ее в 70% случаев считают 
аутоиммунный конфликт, в 25% случаев - структурную патологию 
сердца, а также некоторые наследственные синдромы. 

В основе патогенеза аутоиммунной врожденной АВБ лежит 
прохождение материнских анти-Ro/SS-A и анти-La/SS-B 
аутоантител через плаценту и повреждение ими проводящей 
системы сердца [8,9]. У матери выявляются такие заболеваниями, 
как системная красная волчанка (СКВ), синдром Шегрена, другие 
системные заболевания соединительной ткани [8].  

В литературе также описаны случаи ряда орфанных 
синдромов, признаками которых являются сочетание ВПС, таких 
как дефект межпредсердной перегородки (ДМПП), Тетрада Фалло, 
открытый артериальный проток (ОАП),  транспозиция 
магистральных сосудов и др., с полной АВБ, могут быть и другие 
аномалии развития. Данные синдромы связывают с мутациями 
преимущественно в генах NKX2.5, GATA4 и TBX5j.  Тип 
наследования предположительно аутосомно-доминантный [10,11]: 

К факторам риска неблагоприятного исхода у таких детей 
после рождения считают: частоту сокращений желудочков (ЧСС) 
менее 55 в минуту; замещающий ритм с широкими 
желудочковыми комплексами; наличие желудочковой эктопии; 
высокую частоту сокращений предсердий (более 140 в мин). Могут 
отмечаться наличие одышки и эпизодов замирания [9]. Крайним 
проявлением считают приступ Морганьи–Адамса–Стокса. 
Приступ проявляется внезапной потерей сознания, цианозом, 
арефлексией, судорогами тонико-клонического характера [9].  

При естественном течении врожденной ПАВБ установлено 3 
критических периода возникновения декомпенсации заболевания: 
0-1 год, 2-4 года, 12-14 лет [6], что связано с низкими 
компенсаторными возможностями и большим процентом 
осложнений в эти отрезки времени у детей. Лечение детей с 
бессимптомный АВБ не требуется [1,8,9]. Если причина известна 
(аутоиммунная АВБ, ПАВБ с ВПС), проводится этиотропная, 
патогенетическая и симптоматическая терапия заболевания. 
Используются ноотропные, противовоспалительные препараты, 
антиоксиданты, кардиотропы, препараты, оказывающие 
стимулирующее влияние и улучшающие проведение нервного 
импульса [2]. Тактика лечения определяется особенностями 
нарушения ритма, расстройствами гемодинамики, наличием 
синкопальных состояний, анатомическим состоянием камер и 
клапанов сердца [1]. Абсолютными показаниями к имплантации 
искусственного водителя ритма у детей являются: любая форма 
АВ-блокады в сочетании с застойной сердечной 

недостаточностью, возникшей внутриутробно или после 
рождения; любая форма АВ-блокады в сочетании с  ВПС; 
кардиомегалия, обусловленная миогенной дилатацией левого 
желудочка (ЛЖ); средняя дневная частота желудочкового ритма 
менее 55 уд. в минуту; дистальная форма блокады (широкий 
комплекс QRS более 0,1 с); удлинение интервала QT на 50 мс и 
более от нормальных значений; частые мультиформные 
желудочковые эктопии; эпизоды асистолии более 2 с на ЭКГ покоя 
или при холтеровском мониторировании (ХМ). Для детей с ПАВБ 
без имплантации ЭКС прогноз неблагоприятный. 

Цель исследования: дать клиническую характеристику 
случаев врожденной ПАВБ, а также подходов к их лечению. 

Материал и методы исследования: истории болезни 
больных, данные ЭКГ, ЭхоКГ до и после хирургического лечения. 
Мы наблюдали 4 клинических случая врожденной ПАВБ: мальчик 
Т, 2 года 11 мес с врожденной ПАВБ;  мальчик С., 2 лет с ОАП, 
девочка Т., 3 года и мальчик А., 14 лет, имевшие ДМПП в 
сочетании с полной атриовентрикулярной блокадой. Все пациенты 
наблюдались и получали лечение в отделении кардиохирургии 
Самаркандского ОДММЦ. 

Результаты. Все пациенты имели общие жалобы на 
утомляемость, периодические внезапные приступы слабости, 
синюшность и похоладание конечностей, потливость, отставание в 
физическом, в одном случае и психомоторного развитии. Диагноз 
порока и блокады у  больных  с ПАВБ в сочетании с ДМПП был 
установлен при рождении, у больных с врожденной ПАВБ и ОАП 
с ПАВБ  в годовалом возрасте. По данным анамнеза выявить какие-
либо аутоиммунные заболевания у матерей и членов семей не 
удалось.  

Отставание в физическом развитии прослеживалось у всех 
пациентов, кроме того, у девочки Т. имелись множественные 
стигмы дизэмбриогенеза и неврологические нарушения, в 
частности в 3 года она не могла ходить и говорить. При 
объективном обследовании выявлялись характерные клинические 
признаки имевших место ВПС и ПАВБ. Это: бледность, слабое 
развитие подкожно-жировой клетчатки, деформация грудной 
клетки, расширенный верхушечный толчок, перкуторное 
расширение границ сердца вправо или влево, за исключением 
больного Т. с изолированной ПАВБ. Аускультативно 
выслушивались характерные шумы и брадикардия от 52 у 
мальчика с изолированной ПАВБ до 33 у девочки с ДМПП со 
стенозом легочной артерии и синдромом Фредерика На ЭКГ мы 
регистрировали признаки полной атриоветрикулярной блокады, а 
у больной Т – синдром Фредерика.

 
 

 
 

Рис 1. ЭКГ пациентки Т.до операции (с-м Фредерика) 
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На ЭхоКГ выявлены признаки ВПС (рис.2А-В). У больного Т. наблюдались только лишь признаки ПАВБ, структурные 
изменения  в сердце не были выявлены.

 

 
Рис.2А ЭхоКГ у больного с ОАП    Рис. 2 Б-й А с ДМПП         

 

 
 Рис. 2В Б-я Т. ДМПП и СЛА 

 
Больным с ДМПП была проведена хирургическая коррекция 

порока – ушивание, больному с ОАП – перевязка ОАП.  Принимая 
во внимание врожденный характер блокады и наличие 
клинических симптомов ПАВБ, всем больным произведена 

имплантация ЭКС. Больному с ОАП она проводилась 
одномоментно с перевязкой протока, а пациентам с ДМПП – на 5-
е - 6-е сутки после коррекции порока. 

 

 
 

Рис.3  Имплантируемый однокамерный ЭКС 

 
Рис.4. Имплантация ЭКС больному А. 
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Рис. ЭКГ больного А..после имплантации ЭКС 

 
К моменту выписки состояние всех больных было 

удовлетворительным, сброса на межпредсердной перегородке 
(легочной артерии после перевязки ОАП) - нет, на ЭКГ: ритм 
идиовентрикулярный, навязан с определенной частотой в 
зависимости от возраста. При повторном осмотре через год: 
показатели физического развития детей не отличались от 
нормальных. Психомоторное развитие девочки с ДМПП и 
синдромом Фредерика заметно улучшилось: начала ходить и 
говорить. Показатели ЭхоКГ без особенностей, на ЭКГ: ЭКС 
функционирует. 

Обсуждение. Во всех клинических случаях имела место 
врожденная АВБ. Диагностика обычно этого состояния обычно 
бывает своевременной уже в роддоме, когда при аускультации 
выявляется брадикардия [1,6,9]. В описанных нами 2 случаях 
нарушение ритма сердца у больных было выявлено позже: в 1 (у 
мальчика с изолированной ПАВБ) и 2 года  (у ребенка с ПАВБ и 
ОАП). Далее важное значение приобретает выявление причин 
врожденной АВБ: аутоиммунная или наследственные формы, 
связанные с мутациями определенных генов [1,8,10,11]. К 
сожалению доступными нам методами определить причину не 
удалось. Однако, согласно анамнезу матери какие-либо 

аутоиммунные заболевания у себя и своих родственников 
отрицают. У всех больных при сочетании врожденной ПАВБ и 
ВПС, мы, опираясь на литературные данные [10,11], предполагаем 
наличие мутаций генов. В будущем, возможно, такие больные 
будут получать более полное обследование. Что касается 
нарушений физического развития, имеется отставание, что 
согласуется с данными литературы [1,6]. Признаки ДЦП и 
отставание в психомоторном развитии, скорее всего не зависели от 
наличия врожденной ПАВБ, а были сопутствующими, однако 
после имплантации ЭКС неврологический статус девочки 
значительно улучшился. Следовательно, имплантация ЭКС 
является необходимой в лечении таких пациентов. 

Выводы: Учитывая данные анамнеза и клинические 
показатели, в описанных случаях ПАВБ и ВПС, скорее всего, имел 
место наследственный синдром сочетания ВПС и АВБ. Для 
подтверждения диагноза больные  нуждаются в дальнейшем 
генетическом обследовании. Позднее обращение ведет к задержке 
физического и психомоторного развития детей. Все пациенты с 
врожденной ПАВБ нуждаются в хирургической коррекции ВПС и 
имплантации ЭКС. 
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