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ПЕРЕЛІК УМОВНИХ СКОРОЧЕНЬ

АМо – амплітуда моди
АРХ ЛШ – аномально розташовані хорди лівого шлуночка
АТ – артеріальний тиск
ВВТ – вихідний вегетативний тонус
ВЗ – вегетативне забезпечення
ВНС – вегетативна нервова система
ВР – вегетативна реактивність
ВРС – варіабельність ритму серця
ДСТ – дисплазія сполучної тканини
ЕКГ – електрокардіографія
ЕхоКГ – ехокардіографія
І – інформативність показників
ІН – індекс напруження
КОП – кліноортостатична проба
МАРС – малі аномалії розвитку серця
МД – міксоматозна дегенерація
Мо – мода 
МР – мітральна регургітація
НДСТ – недиференційована дисплазія сполучної тканини
ПК – прогностичний коефіцієнт
ПМК – пролапс мітрального клапана
ПРСП – порушення ритму серця та провідності
ПТК – пролапс трикуспідального клапана
СДСТС – синдром дисплазії сполучної тканини серця
СРРШ – синдром ранньої реполяризації шлуночків
ССС – серцево-судинна система
ХМ ЕКГ – холтерівське моніторування ЕКГ
ЦІ – циркадний індекс
ЧСС – частота серцевих скорочень
EF – фракція викиду
FS – фракція укорочення
ΔХ – варіаційний розмах
SDNN – стандартне відхилення величин інтервалів NN 
SDANN – стандартне відхилення величин середніх інтервалів NN
SDNNi – середнє значення стандартних відхилень  інтервалів NN  
RMSSD – квадратний корінь із середнього значення квадратів різниці величин послідовних пар інтервалів NN
pNN50 – відсоток кількості пар послідовних інтервалів NN, які розрізняються більш, ніж на 50 мсек, від загальної кількості послідовних пар інтервалів NN
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ВСТУП

Актуальність теми. В сучасній педіатрії особлива увага приділяється системній дисплазії сполучної тканини, яка розглядається як фон, що визначає особливості перебігу асоційованої патології з тенденцією до частого рецидування і хронізації, меншою ефективністю традиційних схем лікування [1, 2, 3, 4, 5]. Недиференційовані форми ДСТ достатньо широко розповсюджені в популяції, з частотою за даними різних авторів від 14 до 85% [6, 7, 8]. 
Найбільший інтерес спеціалістів викликає синдром дисплазії сполучної тканини серця. Це пов'язано як зі збільшенням його частоти у дитячій популяції, поліпшенням діагностики завдяки впровадженню ультразвукового дослідження, так і з ризиком розвитку ускладнень. Приводяться дані про такі ускладнення, як важка мітральна регургітація, інфекційний ендокардит, тромбоемболія з міксоматозно змінених стулок клапана, порушення ритму і провідності серця та раптова смерть, що й визначає прогноз захворювання [9, 10, 11, 12, 13]. 
Незважаючи на інтенсивне вивчення стану структур й основних функцій серця при різних мікроаномаліях, залишаються суперечливими дані щодо їх клінічного та прогностичного значення, особливо у дітей  молодшого віку. Зокрема, малі аномалії розвитку серця можуть бути морфологічною основою порушень серцевого ритму та провідності [14, 15, 16, 17]. 
Аритмії є частою причиною смерті пацієнтів з сполучнотканинною дисплазією, а сприяють їх виникненню порушення вегетативної регуляції серцевої діяльності [18, 19, 20]. Зміни вегетативної іннервації часто супроводжують дисплазію сполучної тканини [21, 22, 23], тому вивчення її стану також може бути використано для виявлення осіб з підвищеним ризиком виникнення порушень серцевого ритму. 
Інтерес до проблеми дисплазії сполучної тканини пов’язаний, з одного боку, з тим, що необхідно прогнозування, раннє виявлення і первинна профілактика цієї патології з формуванням груп підвищеного ризику захворювання. З іншого боку, загальновідома можливість трансформації функціональних порушень у дітей у життєзагрожуючі аритмії у зрілому віці. 
Таким чином, вищевикладений стан проблеми визначив ціль та задачі даного дослідження.
Зв’язок  роботи з науковими програмами, планами, темами. Дисертаційна робота є фрагментом науково-дослідної роботи 
«Стан сполучної тканини та особливості її реакції в умовах патології» Харківської медичної академії післядипломної освіти (державний реєстраційний номер 0103U004137). 
Мета і задачі дослідження.
Мета дослідження: удосконалення ранньої діагностики та прогнозування серцево-судинних порушень у дітей із системною дисплазією сполучної тканини на основі поглибленого вивчення структурно-функціональних особливостей серця, біохімічних маркерів обміну сполучної тканини, вегетативного статусу,  розробки прогностичних критеріїв перебігу аритмій.
Задачі дослідження:
1. Вивчити особливості клінічних проявів серцево-судинних порушень у дітей із системною дисплазією сполучної тканини.
2. Визначити морфофункціональні особливості серця у даного контингенту пацієнтів шляхом проведення ехокардіографічного дослідження.
3. Встановити особливості і характер порушень серцевого ритму та провідності у дітей з урахуванням ступеня проявів сполучнотканинної дисплазії серця.
4. Розробити прогностичні критерії перебігу порушень серцевого ритму та провідності у дітей із системною дисплазією сполучної тканини.

Об’єкт дослідження: зміни клапанного та підклапанного апарату серця у дітей із системною дисплазією сполучної тканини.
Предмет дослідження: порушення серцевого ритму та провідності у дітей із системною дисплазією сполучної тканини.
Наукова новизна роботи.
Вперше визначено вплив пролапса мітрального клапана, аномально розташованих хорд лівого шлуночка та їх поєднання на виникнення аритмій серця у дітей дошкільного і молодшого шкільного віку, характер зв’язку між окремими формами малих аномалій розвитку серця та активними гетеротопними порушеннями серцевого ритму з урахуванням їх клінічної значущості.
Доповнено дані, що характеризують особливості клінічних проявів мікроаномалій серця з урахуванням ступеня дисплазії сполучної тканини, віку та статі пацієнтів. 
Узагальнено дані щодо спектру та особливостей морфологічних змін структур серця диспластичного ґенезу у дітей.   
Удосконалено критерії прогнозування аритмій у дітей із сполучнотканинною дисплазією з урахуванням різних сполучень малих структурних аномалій серця.
Практичне значення отриманих результатів.
Доведена доцільність використання загальноприйнятого переліку показань до проведення холтерівського моніторування електрокардіограми у дітей із системною дисплазією сполучної тканини на підставі отриманих даних про характер зв’язку між структурними змінами серця диспластичного ґенезу та порушеннями серцевого ритму. 
Розроблено алгоритм прогнозування порушень ритму серця та провідності у дітей із сполучнотканинною дисплазією серця на основі аналізу результатів клінічного та ехокардіографічного обстеження, показників варіабельності ритму серця та ритмокардіографії, біохімічних маркерів обміну сполучної тканини.     
Впровадження результатів дослідження.
Основні результати дослідження впроваджено в роботу Харківського обласного дитячого кардіологічного центру, Дніпропетровської обласної дитячої клінічної лікарні, Запорізької обласної клінічної дитячої лікарні, обласної дитячої клінічної лікарні м. Донецьк, дитячого територіального медичного об’єднання м. Євпаторія. 
Результати роботи використовуються в навчальному процесі на кафедрі педіатрії Харківської медичної академії післядипломної освіти.
Особистий внесок здобувача.
Дисертаційна робота є самостійною працею автора. Здобувач самостійно виконала аналіз сучасної вітчизняної та іноземної літератури з проблеми, що вивчалася, зробила патентно-інформаційний пошук. Автор самостійно проводила клінічне обстеження хворих, холтерівське моніторування ЕКГ, досліджувала вегетативний гомеостаз, аналізувала електрокардіограми та моніторограми. Проводила набір матеріалу для біохімічного дослідження з дотримуванням етичних норм відносно дітей та їх батьків. Дисертантом проведено статистичну обробку отриманих результатів, їх систематизацію та аналіз. Самостійно написано глави дисертації, сформульовано основні положення та висновки, запропоновано практичні рекомендації. Автор підготувала наукові дані до публікації у фахових журналах та апробації на науково-практичних конференціях.
Апробація результатів дисертації.
Апробація роботи проведена на міжкафедральному засіданні співробітників кафедри педіатрії і кафедри дитячої фтизіатрії та пульмонології Харківської медичної академії післядипломної освіти, кафедри пропедевтики педіатрії №1 Харківського національного медичного університету, відділу кардіоревматології державної установи «Інститут охорони здоров’я дітей та підлітків АМН України». 
Основні положення дисертації були висвітлені та обговорені на науково-практичній конференції молодих вчених “Медична наука: сучасні досягнення та інновації” (м. Харків, 2007 р.), XI, XII міжнародних медичних конгресах студентів і молодих вчених (м. Тернопіль, 2007 р., 2008 р.), VI, VII Всеукраїнській  науково-практичній конференції “Актуальні питання дитячої кардіоревматології” (м. Євпаторія, 2007 р., 2008 р.), міжнародній науковій конференції студентів та молодих вчених «Актуальні питання сучасної медицини» (м. Харків, 2008 р), міжнародній науково-практичній конференції студентів, молодих вчених, лікарів та викладачів «Сучасні досягнення теоретичної та практичної медицини» (м. Суми, 2008 р.), VI науково-практичній конференції «Науковий потенціал молоді – прогрес медицини майбутнього» (Ужгород, 2008 р.).  
Публікації за темою дисертації.
Основні положення дисертації викладено в 20 наукових працях, з них 
3 – статті у наукових виданнях, зареєстрованих у ВАК України як фахові і 
17  – тези доповідей.

ВИСНОВКИ
1. В дисертаційній роботі наведено теоретичне  обґрунтування та вирішення наукової задачі: удосконалення ранньої діагностики та прогнозування серцево-судинних порушень у дітей із системною дисплазією сполучної тканини на основі поглибленого вивчення структурно-функціональних особливостей серця, біохімічних маркерів обміну сполучної тканини, вегетативного статусу, розробки прогностичних критеріїв перебігу аритмій.
2. У дітей із системною дисплазією сполучної тканини клінічні прояви серцевих порушень не мають специфічного характеру та не залежать від ступеню виразності фенотипічних ознак і форми малих аномалій розвитку серця. Серед мікроаномалій серця найчастішими є пролапс мітрального клапана мінімального ступеня без ознак мітральної регургітації та одиночні аномальні хорди з поперечним розташуванням у апікальному відділі порожнини лівого шлуночка.
3. У дітей дошкільного і молодшого шкільного віку малі структурні аномалії серця, як правило, не супроводжуються розвитком мітральної регургітації, порушеннями внутрішньосерцевої та загальної гемодинаміки.  
4. Пролапс мітрального клапана, аномально розташовані хорди лівого шлуночка та їх поєднання, наявність мітральної регургітації не впливають на частоту і характер порушень серцевого ритму та провідності у дітей із системною дисплазією сполучної тканини.
5. Факторами ризику розвитку прогностично несприятливих аритмій у дітей із дисплазією сполучної тканини серця є скарги на запаморочення, вихідний вегетативний тонус у вигляді симпатикотонії та гіперсимпатикотонії, асимпатикотонічна вегетативна реактивність, зниження показників варіабельності ритму серця (SDNNi, SDNN, RMSSD), погранично вузька аорта.  
ПРАКТИЧНІ РЕКОМЕНДАЦІЇ
1. В обстеженні пацієнтів із системною дисплазією сполучної тканини при наявності скарг, що можуть бути наслідком аритмій, а саме епізодів серцебиття, запаморочення, пресинкопе і синкопе, кардіалгій, необхідно використовувати холтерівське моніторування електрокардіограми, що має високу діагностичну цінність для виявлення порушень серцевого ритму та провідності.
2. Для прогнозування перебігу аритмій, крім клінічних та ехокардіографічних показників, необхідно аналізувати також зміни показників варіабельності ритму серця та ритмокардіографії.
3. У дітей з кардіальними проявами системної дисплазії сполучної тканини необхідно використовувати розроблений алгоритм прогнозування аритмій. При наявності ризику виникнення прогностично несприятливих порушень серцевого ритму діти потребують динамічного спостереження лікарями з опрацюванням індивідуальних схем нагляду та оздоровчих методів. 
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