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I. ВВЕДЕНИЕ

Смертность от сердечно-сосудистых заболеваний в России является 
одной из наиболее высоких в мире и составляет 1462 на 100.000 жителей 
в год [1]. Смертность от сердечно-сосудистых заболеваний в РФ явля-
ется одной из наиболее высоких в мире и составляет 1462 на 100.000 
жителей в год [1]. Основные причины смерти от сердечно-сосудистых 
заболеваний – прогрессирование хронической сердечной недостаточ-
ности (около половины всех летальных исходов) и внезапная сердечная 
смерть (ВСС) (другая половина). Согласно расчетным данным в РФ вне-
запно от сердечных причин ежегодно умирает 200.000–250.000 человек 
[2]. Соответственно, проблема ВСС крайне актуальна для отечествен-
ного здравоохранения. Интерес к этой теме обусловлен и тем фактом, 
что частота ВСС имеет тенденцию к увеличению. Очевидно так же и то, 
что существует возможность использования эффективных профилак-
тических мер, направленных на улучшение ситуации.

В представленных Рекомендациях, разработанных на основе совре-
менных достижений отечественных и зарубежных специалистов, рас-
сматриваются вопросы прогнозирования и предотвращения ВСС у раз-
личных категорий больных и групп населения. Данные Рекомендации 
позволят широкому кругу врачей (терапевтов, кардиологов, кардиохи-
рургов, рентгенхирургов, реаниматологов) в повседневной клинической 
практике выявлять факторы риска ВСС и в каждом конкретном случае 
разработать оптимальную программу по ее профилактике.

Настоящие Рекомендации являются одним из этапов создания и реа-
лизации эффективной программы профилактики ВСС в нашей стране.

В основу настоящих Рекомендаций легло представление об основ-
ных и второстепенных факторах риска ВСС.

Выявление основных факторов риска предполагает выбор в пользу 
более агрессивных методов профилактики ВСС (проведение интервен-
ционного и/или хирургического лечения).

Наличие второстепенных факторов риска ВСС предполагает исполь-
зование более сдержанной тактики, которая заключается в модифика-
ции факторов риска развития основного заболевания у конкретного 
больного (например, отказ от курения, снижение массы тела) и опти-
мизации его медикаментозного лечения.

Читателям, далеким от проблемы ВСС, желающим глубже погру-
зиться в данную тему, мы рекомендуем:

Первое, – ознакомиться с I–VI главами;

Второе, – при работе с пациентом с целью определения риска и осу-
ществления профилактики ВСС следует определиться с основным диа-
гнозом и наличием и/или отсутствием основных факторов риска ВСС. 
После этого ознакомиться с рубрикой стратификации риска и профи-
лактики ВСС при соответствующем заболевании в главе VII;

Третье, – рекомендации, представленные в соответствующем разделе 
главы VII, предлагаем считать руководством к действию.
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II. МЕХАНИЗМЫ И ПРИЧИНЫ ВСС. 
ОПРЕДЕЛЕНИЯ И ТЕРМИНЫ

Определение ВСС. Под внезапной смертью понимают ненасильствен-
ную смерть, развившуюся моментально или наступившую в течение 
часа с момента возникновения острых изменений в клиническом ста-
тусе больного [3–5].

Следует различать внезапную сердечную смерть (внезапная смерть от 
сердечной причины) и внезапную смерть. Критерии диагностики послед-
ней сходны с определением ВСС, с тем отличием, что внезапная смерть 
развивается в результате некардиальных причин, в частности таких как 
массивная тромбоэмболия легочной артерии, разрыв аневризмы сосу-
дов головного мозга и т.д.

Механизмы ВСС. Согласно данным, полученным при проведении 
ХМ-ЭКГ у пациентов, умерших внезапно, установлено, что в подавляющем 
большинстве случаев (85%) механизмами развития ВСС являются желу-
дочковые тахиаритмии – желудочковая тахикардия (ЖТ) и фибрилляция 
желудочков (ФЖ) с последующим развитием асистолии. Оставшиеся 15% 
приходятся на долю брадиаритмий и асистолии [6–8] (рис. II.1). Развитие 
острой левожелудочковой недостаточности на фоне аритмии сопровожда-
ется нарушениями, как системной так и регионарной гемодинамики, , пре-
жде всего со стороны ЦНС. В результате могут возникнуть необратимые 
изменения в жизненно важных органах, приводящие к летальному исходу. 
Поэтому ключевую роль в клинической интерпретации злокачественного 
течения любой аритмии и определения ее жизнеугрожающего характера 
следует считать: возникновение обморока, предобморока, головокруже-
ния, артериальной гипотензии, прогрессирование проявлений сердечной 

недостаточности, стенокардию. Наличие или отсутствие предсуществую-
щей структурной патологии сердца может иметь определяющее значение 
для адаптационных изменений параметров сердечного выброса, а значит 
и для характера клинического течения аритмии.

У пациентов с отсутствием выраженной структурной патологии сердца 
ВСС, как правило, возникает из-за развития полиморфной ЖТ или ЖТ 
по типу torsades de pointes [3]. У больных с наличием структурной патоло-
гии сердца, в частности с ИБС, желудочковые аритмии возникают либо 
из-за появления острой ишемии миокарда, либо в результате реализации 
механизма ре-ентри в области постинфарктного рубца (в этом случае нару-
шения коронарного кровотока не являются причиной аритмии) [3–5, 9]. 
Что касается брадисистолических механизмов, то сценарий, связанный с 
их возникновением, характерен для пациентов с терминальными стадиями 
структурной патологии сердца и относительно редок (достигает 15%) [3–8].

Пусковыми факторами развития фатальных аритмий могут являться изме-
нения тонуса вегетативной нервной 
системы (повышение симпатиче-
ского и/или понижение парасим-
патического), физическая нагрузка, 
прием некоторых лекарственных 
средств, электролитные нарушения, 
токсические воздействия, гипоксия.

Вероятность ВСС у лиц с нали-
чием структурной патологии 
сердца в течение года в 7,5 выше, 
чем у пациентов без структурной 
патологии сердца [10, 11]. Среди 
заболеваний сердца основной 
причиной ВСС является ИБС, 
на долю которой приходится до 
80% всех случаев [3–8]. Кроме 
ИБС, ВСС встречается у паци-
ентов с дилатационной (ДКМП) 
[3–8] и гипертрофической кар-
диомиопатиями (ГКМП) [3–8], 
аритмогенной дисплазией пра-
вого желудочка (АДПЖ) [3–8], 
при синдромах Бругада и удли-
ненного интервала QT, анома-
лиях развития коронарных арте-

Таблица II.1
Причины внезапной сердечной смерти 

(адаптировано из J. Ruskin, 1998)
ИБС
дилатационная кардиомиопатия
гипертрофия левого желудочка
гипертрофическая кардиомиопатия
приобретенные пороки сердца
врожденные пороки сердца
острый миокардит
аритмогенная дисплазия правого желудочка
аномалии развития коронарных артерий
саркоидоз
амилоидоз
опухоли сердца
дивертикулы левого желудочка
синдром WPW
синдром удлиненного интервала QT
синдром Бругада
катехоламинчувствительная полиморфная 
желудочковая тахикардия
синдром короткого интервала QT
лекарственная проаритмия
кокаиновая интоксикация
выраженный электролитный дисбаланс
идиопатическая желудочковая тахикардия

15%

40%

45%

Бради- ФЖ ЖТ

Рис. II.1. Механизмы ВСС. Представлена 
диаграмма, отображающая роль различ-
ных видов нарушения ритма и про-
водимости сердца в развитии ВСС. 
Бради – доля брадисистолических на-
рушений приводящих к ВСС; ФЖ – фи-
брилляция желудочков; ЖТ – желудоч-
ковая тахикардия.
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рий и других патологических состояниях, перечень которых представ-
лен в таблице II.1.

Определения и термины. Нам представляется целесообразным в дан-
ных Рекомендациях дать определение основным терминам, которые в 
последующем будут встречаться далее по тексту (таблица II.2).

Таблица II.2
Словарь терминов (по алфавиту)

Желудочковая тахикардия двунаправленная – ЖТ с альтернацией электрической оси 
сердца во фронтальной плоскости; ее развитие часто связано с интоксикацией сердечны-
ми гликозидами.
Желудочковая тахикардия мономорфная – ЖТ, имеющая неизменную морфологию ком-
плекса QRS в 12 отведениях поверхностной ЭКГ.
Желудочковая тахикардия неустойчивая (НЖТ) – ЖТ, состоящая как минимум из 4-х же-
лудочковых комплексов, максимальной продолжительностью не более 30 с, которая прекра-
щается самостоятельно.
Желудочковая тахикардия по типу torsades de pointes – ЖТ, которая обычно ассоции-
руется с удлинением интервалов QT или QTc. ЭКГ во время аритмии характеризуется «скру-
чиванием» направленности комплексов QRS относительно изоэлектрической линии.
Желудочковая тахикардия полиморфная – ЖТ, во время которой в 12 отведениях поверх-
ностной ЭКГ изменяется конфигурация комплекса QRS. Частота активации желудочков на 
фоне ЖТ находится в диапазоне от 100 до 250 в минуту.
Желудочковая тахикардия с циркуляцией импульса по ножкам пучка Гиса по меха-
низму ре-ентри (bundle-branch re-entrant tachycardia) – развивается вследствие реа-
лизации механизма ре-ентри в системе Гиса-Пуркинье. Обычно, на поверхностной ЭКГ 
регистрируется ЖТ с конфигурацией комплекса QRS по типу блокады левой ножки пуч-
ка Гиса (БЛНПГ); выскочастотная (около 200 ударов в минуту); часто возникает у паци-
ентов с ДКМП.
Желудочковая тахикардия устойчивая (УЖТ) – это ЖТ продолжительностью более 30 с, 
зачастую не купирующаяся спонтанно.
Желудочковые нарушения ритма гемодинамически нестабильные – ФЖ, ТЖ, устой-
чивая/неустойчивая ЖТ и/или желудочковая экстрасистолия, которые сопровождаются вы-
раженными гемодинамически значимыми клиническими проявлениями (головокружение, 
пресинкопе, синкопе, гипотензия, прогрессирование проявлений сердечной недостаточно-
сти, стенокардия).
Желудочковые нарушения ритма гемодинамически стабильные – устойчивая/неустой-
чивая ЖТ и/или желудочковая экстрасистолия (ЖЭ), которые сопровождаются минимальны-
ми клинически проявлениями (например, легкое головокружение, ощущение сердцебиения, 
тенденция к гипотонии).
Остановка кровообращения (остановка сердца) – прекращение сердечно-сосудистой 
деятельности

Отношение шансов – мера выраженности связи между состоянием или воздействием и 
заболеванием или исходом. Шанс возникновения события является отношением между ве-
роятностью его появления и вероятностью его непоявления. Отношение шансов вычисля-
ется в результате деления вероятности появления события в одной группе на вероятность 
его появления в другой Пенетрантность – популяционное понятие, означает долю инди-
видов, у которых имеются проявления какого-либо признака (заболевания), среди всех лиц, 
обладающих мутацией в заинтересованном гене;
Пробанд – первый член семьи, который/по поводу которого проводится медико-генетическое 
консультирование;
Профилактика внезапной сердечной смерти – это комплекс мероприятий, проводимых 
у лиц, переживших сердечный арест (вторичная профилактика) или у пациентов без эпизо-
дов сердечного ареста в анамнезе, имеющих высокий риск развития ВСС (первичная про-
филактика).
Распространенность заболевания – доля лиц в популяции, имеющих данное заболева-
ние в данный период времени
Риск относительный – отношение частоты возникновения события в исследуемой груп-
пе к частоте возникновения события в контрольной группе
Сердечный арест – это прекращение сердечно-сосудистой деятельности вследствие же-
лудочковой тахикардии и/или фибрилляции желудочков, документированных электрокарди-
ографическим способом (без ЭКГ-верификации не существует дефиниции).
Трепетание желудочков – организованная (колебания длины цикла не превышают 30 мс) же-
лудочковая аритмия с частотой активации желудочков около 300 в минуту (длина цикла – 200 
мс), характеризующаяся мономорфной конфигурацией комплексов QRS на поверхностной ЭКГ 
и отсутствием изоэлектрического интервала между соседними желудочковыми комплексами.
Факторы риска – это клинические признаки, указывающие на вероятность развития ВСС у 
конкретного пациента в текущем календарном году.
Фибрилляция желудочков – высокочастотный, обычно более 300 ударов в минуту (длина 
цикла составляет 180 мс и менее) нерегулярный желудочковый ритм с выраженной вариа-
бельностью длины цикла, морфологии и амплитуды комплексов QRS.
Частота встречаемости (инцидентность) заболевания – доля лиц в популяции, у ко-
торых заболевание возникает в течение определенного промежутка времени.
Экспрессивность – степень количественной выраженности какого-либо признака (забо-
левания).
Эффект аритмогенный – прямой результат непредсказуемого электрофизиологического 
действия антиаритмического препарата на клетки проводящей системы сердца и миокарда, 
обуславливающий появление новых аритмий
Эффект проаритмический – утяжеление клинического варианта течения и/или ухудше-
ние характеристик предсуществующей аритмии, вследствие назначения антиаритмической 
терапии
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III. Классы рекомендаций и уровни 
доказательности

Положения настоящих Рекомендаций базируются на современных 
принципах доказательной медицины и представлены в виде классов 
показаний с тем или иным уровнем доказательности как для методов 
диагностики, применяемых при стратификации риска ВСС, так и мето-
дов ее профилактики (таблица III.1).

Уровень доказательности того или иного положения считается:
•	 наивысшим (класс А) – при наличии данных большого количества 

рандомизированных клинических исследований и/или данных 
мета-анализа.

•	 средним (класс В) – при наличии ограниченного количества ран-
домизированного (одного) и/или нерандомизированных исследо-
ваний.

•	 низшим (класс С) – если основанием для его введения послужило 
описание отдельных клинических случаев и/или мнение экспер-
тов.

IV. Эпидемиология ВСС

Данные официальных статистических отчетов в РФ (Центральная 
база статистических данных Федеральной службы государственной ста-
тистики, www.gks.ru/dbscripts/Cbsd) не содержат информации относи-
тельно ВСС в структуре смертности населения России. Расчетные дан-
ные, составленные с учетом коэффициентов, полученных в ходе эпиде-
миологических исследований в США и стран Европы, свидетельствуют 
о широком диапазоне возможной частоты ВСС в России в год – от 141 
тысяч человек до 460 тысяч (таблица IV.1). Однако более реальными 
представляются значения 200–250 тысяч человек в год [12].

Первые эпидемиологические исследования ВСС на территории быв-
шего СССР были выполнены в 70-х годах прошлого столетия в рам-
ках программы ВОЗ «Регистр острого ИМ» [13]. На 100 000 населения 
г. Москвы авторами зарегистрировано 78 внезапных смертей у муж-
чин и 37 – у женщин. Чуть позже сходные данные были получены и в 
г. Новосибирске [14] и г. Вологде [15]. Эти исследования выявили ряд 
эпидемиологических особенностей, в частности они установили отчет-
ливую ассоциацию ВСС с распространенностью инфаркта миокарда, 
а также установили отчетливое преобладание ВСС у мужчин по срав-
нению с женщинами. Соотношение внезапно умерших мужчин к жен-
щинам составило 2,1–6,6:1.

Недавно закончившееся крупное отечественное исследование 
РЕЗОНАНС, проведенное в трех российских городах (Рязань, Воронеж, 
Ханты-Мансийск) и включившее популяцию больных с ИБС числен-
ностью 285 736 человек, было спланировано с целью уточнения распро-

Таблица III.1
Классы показаний

Класс показаний Комментарии 

Класс I Условия, для которых имеются доказательства и/или единодушие о пользе 
и эффективности диагностической процедуры или метода лечения

Класс II
Условия, для которых имеются противоречивые свидетельства и/или рас-
хождение мнений относительно пользы и эффективности диагностической 
процедуры или метода лечения

Класс IIa Преобладают доказательства или мнения в пользу диагностической про-
цедуры или метода лечения

Класс IIb Польза и эффективность диагностической процедуры или метода лечения 
менее обоснованы доказательствами и мнением экспертов

Класс III
Условия, для которых имеются доказательства и/или единодушие о том, 
что данная диагностическая процедура или метод лечения не является 
полезным и эффективным, а в некоторых случаях может приносить вред

Таблица IV.1
Численность (2009 г.) и смертность (2010 г.) населения в России 

Показатель Общее число, n Доля,%
Численность постоянного населения1 141 909 244
Общее число умерших лиц2 2 028516 100,0
Число умерших от естественных причин2 1 711 528 84,4
Число умерших от болезней системы кровообращения2 1 151 917 56,8
Расчетное число умерших лиц по механизму ВСС3 141 909 – 460 766

1 – Центральная база статистических данных Федеральной службы государственной ста-
тистики, 2009 год (www.gks.ru/dbscripts/Cbsd)
2 – Центральная база статистических данных Федеральной службы государственной ста-
тистики, 2010 год (www.gks.ru/dbscripts/Cbsd)
3 – расчетные данные (минимальному числу соответствует 1% от численности населения, 
максимальному – 40% от числа умерших от болезней кровообращения).
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страненности ВСС, а также качества диагностики и статистического 
учета ВСС в медицинских учреждениях [16]. Согласно диагнозам, заре-
гистрированным в медицинских свидетельствах о смерти, частота ВСС 
на фоне ИБС составила в мужской популяции – 69 случаев на 100 000 
мужского населения в год, в женской – 26 на 100 000 женского населе-
ния в год. Однако более детальный дополнительный анализ медицин-
ской документации, опроса родственников, свидетелей смерти, а также 
лечащих врачей и врачей из бригад скорой медицинской помощи при-
вел к выводу, что уточненная частота ВСС в 2,3 у мужчин и в 2,8 раза 
у женщин выше зарегистрированного официального уровня и состав-
ляет соответственно 156 и 72 случая на 100 000 населения в год. Таким 
образом в отечественном практическом здравоохранении не выявляется 
каждый второй случай ВСС у больных ИБС мужского пола, и 2/3 – у 
больных ИБС женского пола, что приводит к недооценке вероятности 
развития ВСС в популяции. Основными причинами такого недоучета 
ВСС у больных ИБС признаны недостаточно активно проведенный 
диагностический поиск при установлении причины смерти (45,4%) и 
ошибки оформления медицинской документации (55,6%).

По данным другого российского исследования [17], проведенного в 
общей популяции г. Москвы, среди всех причин смерти, наступившей 
вне медицинских учреждений, доля ВСС достигает 39,4% и соответ-
ствует 92,5 случаям на 100.000 жителей в год.

В США ежегодный показатель ВСС составляет от 1 до 2 случаев на 
1000 населения, что в абсолютных числах соответствует 200 000–450 000 
человек [18, 19]. Такие колебания, в основном, обусловлены различиями 
используемых критериев включения, в первую очередь, связанных с раз-
ными временными рамками синдрома ВСС (от 24 часов, применявшихся 
в 1980–1990 гг., до 1 часа – в современных рекомендациях). Усредненные 
эпидемиологические показатели в США свидетельствуют о том, что доля 
ВСС (при условии 1 часового критерия включения) в структуре общей 
смертности составляет около 13%, а в смертности от болезней системы 
кровообращения – около 40% [19]. В то же время результаты голланд-
ского исследования, в котором использовался 24-часовой критерий диа-
гностики, показали, что частота ВСС составила 18,5% среди всех смер-
тей [20]. В упоминавшемся российском исследовании РЕЗОНАНС [16] 
в качестве верхнего временного критерия ВСС был признан 12 ч, а рас-
четная доля ВСС в структуре общей смертности составила 16,3%.

В Европе частота ВСС в целом сопоставима с таковой в США, вме-
сте с тем, она значительно колеблется в различных европейских стра-
нах в зависимости от экономического и географического положе-

ния [21]. Кроме того, прослеживается отчетливая взаимосвязь между 
частотой ВСС и возрастом, полом и распространенностью ИБС [12, 
22]. Подавляющее большинство случаев (80–85%) ВСС ассоцииро-
вано с ИБС, причем более половины из них связано с острым наруше-
нием коронарного кровообращения [23]. Абсолютное количество слу-
чаев ВСС больше у мужчин и увеличивается пропорционально с воз-
растом в популяции, однако доля ВСС в структуре общей смертности 
максимальна у лиц в возрасте 35–44 лет [23]. В этом же исследовании 
было показано, что в 80% случаев смерть наступает в домашних усло-
виях, еще в 15% – на улице или в публичном месте. Более чем в трети 
случаев смерть наступает без свидетелей.

Таким образом, лишь незначительное число пациентов умирают в 
присутствии медицинских работников и теоретически имеют больше 
шансов на успешные реанимационные мероприятия и, соответственно, 
выживание. Эти данные приводят к выводу, что основные мероприя-
тия должны быть сконцентрированы на выявлении групп повышенного 
риска ВСС и проведении профилактических мероприятий.

Актуальность этого положения наглядно демонстрирует рисунок IV.1. 
Частота развития ВСС минимальна в общей популяции , однако, именно 
среди лиц этой категории регистрируется наибольшее число таких смер-
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Рис. IV.1. Частота развития и абсолютное число ВСС в общей популяции и специфи-
ческих группах пациентов (адаптировано из R.J. Myerburg и соавт., 1992). К общей по-
пуляции относится неселективная группа пациентов старше 35 лет, подгруппы высокого 
риска составляют пациенты с множеством факторов риска развития первого коронарного 
события. Частота развития ВСС минимальна в общей популяции лиц, в которой регистри-
руется наибольшее число таких смертей. В группах риска доля ВСС наибольшая, но в аб-
солютных цифрах она значительно меньше таковой в общей популяции.
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тей. И, наоборот, в группе наиболее высокого риска ВСС, например, у 
лиц, перенесших остановку сердца, и/или инфаркт миокарда и имею-
щих желудочковые нарушения ритма, доля ВСС максимальна, но в абсо-
лютных цифрах она значительно меньше таковой в общей популяции.

Эти данные, впервые продемонстрированные почти 20 лет назад, 
сохраняют актуальность и в настоящее время. Они свидетельствуют, 
с одной стороны, о том, что эффективность предупреждения ВСС за 
это время изменилась явно недостаточно, с другой – что крайне важен 
поиск новых критериев, которые позволили бы идентифицировать 
группу повышенного риска в общей популяции [12].

V. Факторы риска и стратификация 
риска ВСС в клинической практике

Частота развития ВСС минимальна в общей популяции, в которой 
регистрируется наибольшее число таких смертей. При наличии фак-
торов риска ВСС частота ее развития выше, но в абсолютных цифрах 
она значительно меньше, чем в общей популяции. В этой связи вопрос 
о прогностической значимости того или иного фактора и их сочетания 
в отношении риска развития ВСС является чрезвычайно актуальным.

Определение риска развития ВСС складывается из выявления отдель-
ных факторов и определения их значимости у каждого конкретного 
пациента. Наличие нескольких факторов риска позволяет отнести паци-
ента к определенным клиническим подгруппам, определить риск раз-
вития ВСС во времени и, в конечном итоге, определяет оптимальную 
тактику профилактических мероприятий.

Факторы риска ВСС
На наш взгляд, целесообразно выделять основные и второстепенные 

факторы риска ВСС. К основным факторам риска относятся эпизод сер-
дечного ареста в анамнезе и/или гемодинамически значимая устойчи-
вая ЖТ, указание в анамнезе на перенесенный инфаркт миокарда (ИМ), 
эпизоды синкопе, выявленная при инструментальном обследовании 
систолическая дисфункция, сопровождающаяся снижением фракции 
выброса левого желудочка (ФВ ЛЖ) менее 40%, ЖЭ и/или эпизоды неу-
стойчивой ЖТ. При наличии у конкретного больного основных факторов 
риска существует высокая или умеренная вероятность рецидивирова-
ния злокачественных ЖНР с развитием острой сердечной недостаточ-
ности, и в конечном итоге – ВСС. К второстепенным факторам риска 
относятся: гипертрофия миокарда левого желудочка (ГЛЖ), артериаль-
ная гипертензия (АГ), гиперлипидемия, сахарный диабет (СД), курение, 
избыточный вес, увеличение частоты сердечных сокращений (ЧСС), 
гиперсимпатикотония и др. обсуждаемые ниже признаки.

Основные факторы риска
Под основными факторами риска подразумеваются клинические при-

знаки, наличие которых предполагает отнесение больного к категории 
лиц с высоким или умеренным риском ВСС в течение календарного 
года (вероятностный риск может достигать 20–50% или 5–15% соот-
ветственно).
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Эпизод сердечного ареста в анамнезе и/или гемодинамически значимая 
устойчивая ЖТ. Наиболее серьезным фактором риска развития ВСС 
является наличие эпизода сердечного ареста в анамнезе. По данным 
JT Bigger риск ВСС у этой категории пациентов в течение года состав-
ляет 30–50% [24]. Эти данные были подтверждены в конце прошлого 
века в исследованиях, посвященных использованию ИКД в целях вто-
ричной профилактики ВСС (AVID, CASH, CIDS) у данной категории 
пациентов [25–27].

Указания в анамнезе на перенесенный инфаркт миокарда. Данные, 
полученные в исследованиях по оценке ААП у пациентов, перенесших 
ОИМ (EMIAT, CAMIAT и DIAMOND-MI), аритмическая летальность 
в результате развития ЖТ и ФЖ в течение года составляет 5%, а в тече-
ние 2 лет – 9% [28–30].

Систолическая дисфункция левого желудочка. Сниженная ФВ ЛЖ 
является независимым предиктором общей, сердечно-сосудистой и 
аритмической смертности. Данное положение было подтверждено как 
результатами эпидемиологических данных (в т.ч. ЭПОХА), так и резуль-
татами исследований, посвященных оценке эффективности ИКД в 
отношении первичной и вторичной профилактики ВСС, во многих из 
которых одним из критериев включения являлась систолическая дис-
функция [20, 25–27, 31–34].

Синкопальные состояния. Риск ВСС у пациентов с синкопе может быть 
связан как с наличием структурной патологии сердца, так и с механиз-
мом развития обмороков. Фрамингеймское исследование продемон-
стрировало, что смертность пациентов с кардиогенными обмороками 
в течение календарного года значительно выше (до 33%), чем у боль-
ных с некардиальными причинами (до 12%) или обмороками неясного 
генеза (до 6%) [35, 36]. При обмороках рефлекторного происхождения, 
которые чаще развиваются у молодых людей без структурных заболева-
ний сердца или электрической нестабильности миокарда, прогноз бла-
гоприятный [35]. Тем не менее, имеются наблюдения, свидетельствую-
щие о возможной связи рефлекторных обмороков и ВСС [37]. У моло-
дых спортсменов, склонных к вазовагальным обморокам, не исключается 
участие рефлекторных механизмов и в обмороках, индуцируемых физи-
ческой нагрузкой – их результатом иногда являлась смерть в результате 
асистолии [38]. Исследование EGSYS-2 ставило своей целью определе-
ние риска ранней (в течение 1 месяца) и поздней (в течение 2 лет) смерт-
ности пациентов с обмороками. Признаками «плохого» краткосрочного 
прогноза были изменения на ЭКГ, одышка, гематокрит <30%, систоли-
ческое АД <90 мм рт. ст., анамнез застойной сердечной недостаточно-

сти (The San Francisco Syncope Rule). Риск смерти среди пациентов высо-
кого риска оказался максимальным в течение нескольких дней, следу-
ющих за обмороком. Четыре из пяти смертей произошли в течение 48 ч 
после поступления в отделение неотложной помощи связи с обмороком 
(STePS study) [39].

Неустойчивая ЖТ и частая ЖЭ. В 70-х годах прошлого века появились 
работы, в которых было показано, что у пациентов с указаниями в анам-
незе на перенесенный ИМ и частую ЖЭ и/или эпизоды неустойчивой 
ЖТ имеется повышенный риск ВСС. Основываясь на результатах иссле-
дований MADIT I и MUSST, посвященных оценке эффективности ИКД 
у пациентов с ЖЭ и неустойчивой ЖТ, можно утверждать, что устойчи-
вость этих аритмий к ААП IA класса и их трансформация в устойчивую 
ЖТ в ходе проведения эндоЭФИ является фактором риска ВСС [31].

Второстепенные факторы риска
Под второстепенными факторами риска подразумеваются клини-

ческие признаки, наличие которых может определять риск ВСС выше 
общепопуляционного уровня.

Артериальная гипертензия и гипертрофия левого желудочка. АГ явля-
ется хорошо известным фактором риска ИБС, хотя данные о том, что 
наличие АГ является фактором риска развития ВСС остаются проти-
воречивыми [40, 41]. ГЛЖ является морфологическим субстратом, бла-
годаря которому АГ предрасполагает к высокому риску развития ВСС 
вследствие ЖА. К факторам, способствующим развитию ГЛЖ относят 
возраст, избыточный вес, нарушения толерантности к глюкозе, гене-
тические изменения [42]. Известно, что наличие ЭКГ-признаков ГЛЖ 
(увеличение вольтажа зубцов R и нарушений реполяризации) ассоци-
ируется с 33%-ой и 21%-ой летальностью в течение 5 лет у мужчин и 
женщин соответственно [42].

Риск развития ВСС при условии наличия ЭКГ-признаков ГЛЖ 
сопоставим с таковым у пациентов с ИБС и ХСН. В ряде исследова-
ний было установлено, что увеличение массы миокарда ЛЖ, выявля-
емое при проведении ЭХО-КГ, характеризуется риском ВСС. По дан-
ным Фрамингеймского исследования отношение рисков (ОР) развития 
ВСС было 1,45 (95%-ДИ 1,10–1.92, P=0,008) для каждых 50 г/м2 уве-
личения массы ЛЖ при условии наличия других факторов риска [43]. 
Верифицированная на ЭКГ или ЭХО-КГ ГЛЖ, является независимым 
фактором риска развития сердечно-сосудистых событий. А наличие как 
ЭКГ, так и ЭХО-КГ-признаков ГЛЖ еще в большей степени увеличи-
вает этот риск. Результаты, полученные в рандомизированных контро-
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лируемых исследованиях, не дают исчерпывающего ответа на вопрос, 
как влияет снижение АД на риск развития ВСС. Известно, что у пожи-
лых мужчин с изолированной систолической гипертензией риск раз-
вития ВСС выше, чем у женщин [41]. Данный факт косвенным обра-
зом согласуется с данными результатов исследований по лечению 
изолированной систолической гипертензией у пожилых лиц, в кото-
рых отмечается уменьшение общей смертности на 17% и смертности 
от ОИМ, включая ВСС на 25% на фоне коррекции АГ [44]. Данные 
мета-анализа результатов рандомизированных исследований по сни-
жению АД у пациентов среднего возраста с преимущественно диасто-
лической АГ [45] свидетельствуют о 14% (95 ДИ 4–22%, P<0,01) сни-
жении смертности от ИБС или нефатального ОИМ.

Липиды. Хорошо известна зависимость между высоким уровнем холе-
стерина и риском развития ИБС, включая ВСС [46–48]. В клинических 
исследованиях, посвященных оценке влияния снижения уровня липи-
дов в целях первичной профилактики ИБС, риск развития ВСС специ-
ально не определялся и статистически достоверные данные на этот счет 
отсутствуют. Если предположить, что снижение риска ВСС будет проис-
ходить параллельно со снижением смертности от ИБС и ОИМ, то назна-
чение статинов может иметь значение для уменьшения относительного 
риска ВСС на 30–40% [49, 50]. Многие эпидемиологические исследова-
ния свидетельствуют о том, что высокий риск развития ИБС (вероятно 
и ВСС), ассоциируется с диетой, включающей повышенное содержание 
насыщенных жирных кислот, и низкой представленностью полиненасы-
щенных [51]. На сегодняшний день отсутствуют данные о том, что диета 
с высоким содержанием насыщенных жирных кислот увеличивает риск 
развития ВСС. Тем не менее, в исследовании US Physicians Study, в кото-
ром принимало участие 20551 мужчин в возрасте от 40 до 84 лет ранее не 
переносивших ОИМ, было установлено, что еженедельное употребле-
нии рыбы снижает относительный риск развития ВСС в 2 раза (95% ДИ 
0,24–0,96; P=0,04). Этот эффект не зависел от наличия других факторов 
риска [52]. Использование в рационе морепродуктов с высоким содержа-
нием ПНЖК также ассоциировалось с уменьшением риска ВСС.

Физическая активность. Существует взаимосвязь между интенсив-
ной физической нагрузкой и развитием ВСС. Тем не менее, механизм 
ее развития остается неясным. В большинстве случаев лица, умершие 
внезапно во время физической нагрузки, ранее регулярно не трениро-
вались [53]. Таким образом, риск развития ВСС или ОИМ повышается 
у нетренированных лиц, во время интенсивной физической нагрузки. В 
популяционном исследовании было установлено, что после модифика-

ции факторов риска ИБС относительный риск развития ВСС при уме-
ренной физической активности (работа в саду, пешие прогулки) или 
интенсивных регулярных тренировках (более 60 минут/неделю) нахо-
дится в диапазоне в 3–4 раза ниже, чем у лиц, у которых отсутствует 
подобная физическая активность [54]. Результаты этого исследова-
ния показали, что отсутствие физической активности является причи-
ной развития коронарных событий (стенокардия, ОКС, ОИМ) в 43% 
(95% ДИ 26–60), даже при условии эффективной модификации таких 
факторов риска как курение, эффективный контроль АД и употребле-
ние алкоголя.

Употребление алкоголя. Неоднозначны данные о взаимосвязи упо-
требления алкоголя и ВСС. Избыточное употребление крепких алко-
гольных напитков увеличивает риск развития ВСС [47, 55]. Этот факт 
может объясняться увеличением интервала QT, которое нередко встре-
чается у алкоголиков [56]. С другой стороны, имеются данные исследо-
ваний о протективном действии небольших доз алкоголя в отношении 
развития жизнеугрожающих желудочковых аритмий [57]. В проспек-
тивном исследовании British Regional Heart Survey было показано, что 
употребление алкогольных напитков в небольшом количестве ассоци-
ируется со снижением риска фатального исхода при развитии первого 
большого коронарного события (ОР 0,61, P<0,05)[47].

ЧСС и вариабельность ритма сердца. Увеличение ЧСС является неза-
висимым фактором риска ВСС [46, 47]. Взаимосвязь высокой ЧСС и 
риска развития ВСС отмечается как у лиц с диагностированным ранее 
заболеванием сердца, так и без него, вне зависимости от индекса массы 
тела и уровня физической активности [46]. Причина этой взаимос-
вязи до конца неизвестна. Одним из объяснений является уменьше-
ние активности парасимпатической нервной системы. Исследования 
вариабельности ритма сердца свидетельствуют о том, что в мужской 
популяции относительный риск общей смертности у пациентов сред-
него возраста в течение 5 лет наблюдения был выше в 2,1 раза (95% ДИ 
1,4–3,0) в случаях, когда показатель SDNN был менее 20 мс, в сравне-
нии с лицами сопоставимыми по возрасту, у которых величина SDNN 
составляла 20–39 мс [58].

Курение. В популяционных исследованиях было установлено, что 
курение является независимым фактором риска как ВСС, так и ОИМ 
[47, 48]. Это положение относится в т.ч. и к лицам, у которых нет при-
знаков ИБС [59, 60]. Курение является важным долгосрочным факто-
ром риска развития ВСС [46]. Также известно, что курение является 
мощным предиктором развития именно ВСС, а не ВСС от ИБС [47]. 
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Однако в ряде исследований данные о непропорциональном влиянии 
курения на ВСС не были подтверждены [47]. Продолжение курения 
после пережитого вне лечебного учреждения сердечного ареста явля-
ется независимым предиктором развития повторного эпизода ВСС [60].

Сахарный диабет. Является ли нарушение толерантности к глюкозе 
независимым предиктором ВСС неизвестно. Так в исследовании Honolulu 
Heart Program в течение 23 лет наблюдались 8006 пациентов. Было уста-
новлено, что у лиц с нарушением толерантности к глюкозе и сахарным 
диабетом величина относительного риска развития ВСС составила 2,22 
и 2,76 (P=0,05) соответственно [61]. Схожие данные были получены в 
Австрии (ОШ=4,2, 95% ДИ 1,39–12,81) [47]. Во Франции ретроспектив-
ный анализ более 18000 ВСС показал, что СД является фактором риска 
ВСС только у лиц с ИБС [62]. Проспективные исследования, проведен-
ные в Финляндии и Великобритании, подтвердили положение о том, что 
СД не является независимым предиктором ВСС [47, 62].

Изменения на ЭКГ. Депрессия сегмента ST и изменения T-волны 
являются информативными в диагностике ИБС и ГЛЖ. Существует 
взаимосвязь между депрессией сегмента ST и изменениями волны T и 
высоким риском развития сердечно-сосудистой смерти. В частности, 
в Бельгии анализ ЭКГ 9117 мужчин и женщин у которых в анамнезе 
не было указаний на эпизоды стенокардии или перенесенный ОИМ, 
показал, что ишемические изменения на ЭКГ были выявлены у 8,4% 
мужчин и 10,6% женщин. После проведения мероприятий в отноше-
нии коррекции других факторов риска сердечно-сосудистых заболева-
ний относительный риск развития сердечно-сосудистой смертности у 
мужчин составил 2,45 (95% ДИ 1,70–3,53) и 2,16 (95% ДИ 1,30–3,58) 
у женщин [63]. Эти данные также были подтверждены рядом других 
исследований [64]. Для прогнозирования развития ВСС имеет значение 
увеличение величины интервала QT или его дисперсия. Анализ данных 
популяционных исследований показал, что увеличение интервала QT 
может быть также связано со структурной патологией сердца (ГЛЖ). 
Величина интервала QT> 420 ms является предиктором ВСС [65, 66]. 
Убедительных данных о том, что дисперсия интервала QT является пре-
диктором ВСС получено не было [66–68].

Стратификация риска развития ВСС
В 1984 г. J.T. Bigger выделил факторы, определяющие вероятностный 

риск развития ВСС в течение календарного года (таблица. V.1). В наших 
рекомендациях эти факторы рассматриваются как основные. Они исполь-
зовались как критерии включения в исследования по оценке эффектив-

ности имплантируемых кардиовертеров-дефибрилляторов (ИКД) для 
профилактики ВСС [24–26, 30–34].

Реализация ВСС происходит по аритмическому механизму, и следо-
вательно, выявление того или иного вида нарушений ритма и проводи-
мости сердца у каждого конкретного пациента будет требовать их про-
гностической оценки в отношении риска ВСС. В этой связи заслуживает 
внимание стратификация риска развития ВСС у пациентов с наруше-
ниями ритма и проводимости сердца вне зависимости от наличия или 
отсутствия структурной патологии сердца, предложенная R. Fogoros [69] 
(таблица V.2). Эта классификация, на наш взгляд, вносит определен-
ность в представление о жизнеугрожающих нарушениях ритма сердца. 
Таким образом, представляется возможным определиться со злокаче-
ственным течением аритмии не только на основании ее выраженной 

Таблица V.1
Риск развития ВСС (по Bigger JT, 1984)

Группа риска Риск развития ВСС 
в текущем году 

Группа умеренного риска
ОИМ в анамнезе или ФВ ниже 40% 5%
ОИМ+ФВ ниже 40% или ОИМ + частая ЖЭ или ФВ ниже 40% + ЖЭ 10%
ОИМ + ФВ ниже 40% + ЖЭ 15%
Группа высокого риска 
пациенты, пережившие ВСС 30–50%
ЖТ + синкопе 30–50%
ЖТ + минимальные клинические проявления 20–30%
Примечание: ОИМ – острый инфаркт миокарда; ФВ – фракция выброса левого желудочка; 
ЖЭ – желудочковая экстрасистолия; ВСС – внезапная сердечная смерть; ЖТ – желудочко-
вая тахикардия

Таблица V.2
Риск внезапной сердечной смерти  

у пациентов с нарушениями ритма и проводимости сердца (по R.Fogoros, 2006)
Высокий Средний Низкий

Фибрилляция желудочков
Желудочковая тахикардия
АВ-блокада III ст. с низкой ча-
стотой замещающего ритма
Синдром WPW с антероград-
ным проведением по ДАВС 
на фоне фибрилляции пред-
сердий

Желудочковая эктопия на фоне 
структурной патологии сердца
АВ-блокада II ст.
АВ-блокада III ст. с адекватной 
частотой замещающего ритма
Фибрилляция предсердий

Предсердная эктопия
Желудочковая эктопия без 
структурной патологии серд-
ца
Суправентрикулярные та-
хикардии
АВ-блокада I ст.

Примечание: ДАВС – добавочное атриовентрикулярное соединение; WPW – Вольф-
Парокинсон-Уайт, АВ – атриовентрикулярная
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гемодинамической значимости, но и базируясь на ее электрокардио-
графическом портрете.

Методы исследования, необходимые 
для стратификации риска ВСС

Определение риска развития ВСС основано на клинической оценке 
пациента, включающей в себя данные анамнеза, физикального осмотра и 
результаты, проведенных инструментальных исследований. В таблице V.3 
представлен перечень основных инструментальных и лабораторных иссле-
дований, выполнение которых необходимо для определения риска ВСС, 
а также классы показаний к их проведению и уровни доказательности.

Таблица V.3
Инструментальные исследования, проведение которых может быть 

необходимо для стратификации риска ВСС
Исследование Комментарии Класс  

показаний
Уровень  

доказательности
Электрокардиография:

12 отведений 
поверхностной 
ЭКГ

Позволяет выявить врожденные аномалии, свя-
занные с высоким риском развития ВСС (на-
пример, синдром удлиненного интервала QT, 
синдром укороченного интервала QT, синдром 
Бругада, АДПЖ), а также определить иные ЭКГ-
критерии (например, признаки электролитных 
расстройств, нарушения проводимости в систе-
ме Гиса–Пуркинье, признаки ГЛЖ). 

I C

Холтеровское 
мониторирова-
ние ЭКГ

Показано пациентам с аритмической симпто-
матикой, чтобы определить, вызвана ли она 
аритмиями потенциально угрожающими жиз-
ни пациента (см. табл. V.2)

I В

Показано пациентам с наличием ЖЭ на ЭКГ в 
отсутствии каких-либо иных симптомов I В

Нагрузочные 
пробы

Рекомендованы взрослым пациентам, име-
ющим факторы риска развития ИБС и сим-
птоматику, которая, возможно, связана с 
аритмиями

I В

Показаны пациентам с верифицированными 
ранее или предполагаемыми ЖА, возникаю-
щими на фоне физической нагрузки, включая 
катехоламинзависимую ЖТ, для учреждения 
диагноза и определения клинической значи-
мости тахикардии для пациента

I B

Показаны пациентам среднего и старшего 
возраста с наличием ЖЭ на ЭКГ в отсутствие 
каких-либо иных симптомов.

IIb С

Исследование Комментарии Класс  
показаний

Уровень  
доказательности

Имплантируе-
мые записыва-
ющие устрой-
ства

Имплантация показана пациентам со слабо вы-
раженной симптоматикой, которая, возможно, 
связана с аритмиями, например, в случае обмо-
рочных состояний (ОС), если при помощи обыч-
ного диагностического ЭКГ-исследования не-
возможно установить причинно-следственную 
взаимосвязь между нарушением ритма сердца 
и развитием симптоматики

I B

Эхокардиогра-
фия

Показана пациентам с подозрением на струк-
турную патологию сердца I В

Показана пациентам с высоким риском разви-
тия ВСС и кардиомиопатиями (ДКМП, ГКМП, 
АДПЖ), постинфарктным кардиосклерозом и 
родственникам пациентов с наследственны-
ми заболеваниями, ассоциированными с ри-
ском развития ВСС.

I В

Нагрузочное тестирование с возможностью 
Эхо-КГ-визуализации для выявления безбо-
левой формы ишемии миокарда рекомендо-
ваны пациентам с ЖА, с умеренным риском 
развития ИБС, получающим сердечные гли-
козиды; пациентам с ГЛЖ; пациентам с де-
прессией сегмента ST в покое более 1 мм, 
пациентам с синдромом WPW или при нали-
чии признаков БЛНПГ. 

I В

Эхо-КГ с фармакологической нагрузкой реко-
мендуется для выявления безболевой формы 
ишемии миокарда у пациентов с умеренным 
риском развития ИБС, которые физически 
не способны выполнить нагрузочную пробу.

I В

Медико-
генетическое 
консультиро-
вание и гене-
тическое те-
стирование 
(ДНК-диагнос
тика). 

Направлено на выявление и/или уточнение 
диагноза наследственного заболевания.
Включает обсуждение с пациентом и/или чле-
нами его семьи информации о наследствен-
ной природе заболевания, типе наследова-
ния, оценке риска повторного рождения ре-
бенка с заболеванием или риска передачи 
заболевания потомкам. Предоставление ин-
формации о естественном течении заболева-
ния, специфических факторах риска, возмож-
ных мерах профилактики, лечения и/или под-
держивающей терапии, а также о выборе воз-
можных репродуктивных стратегий.

Таблица V.3 (продолжение)
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Исследование Комментарии Класс  
показаний

Уровень  
доказательности

Рекомендуется всем больным и их родствен-
никам с семейными заболеваниями, и долж-
но включать обсуждение возможностей про-
ведения клинического обследования, преиму-
ществ и. рисков генетического тестирования

Магнитно-
резонансная 
томография 
(МРТ), компью-
терной томо-
графии (КТ) 
сердца

Показана пациентам с ЖА в тех случаях, ког-
да ЭхоКГ не позволяет точно оценить функ-
цию ЛЖ и ПЖ и/или выявить их структурные 
изменения.

IIa В

Коронарогра-
фия

Показана пациентам с ИБС и угрожающими 
жизни ЖА (высокий и средний риск ВСС, см. 
табл. V.2), а также лицам пережившим сер-
дечный арест 

I C

Эндокардиаль-
ное электрофи-
зиологическое 
исследование 
(ЭндоЭФИ)

ЭндоЭФИ с использованием фармакологиче-
ских средств может быть использовано для 
оценки клинической значимости аритмии и 
стратификации риска ВСС.
ЭндоЭФИ также используется для индукции 
и верификации ЖТ, контроля эффективно-
сти назначенной ААТ, проведенной катетер-
ной абляции, определения риска развития 
ЖТ или ВСС, в диагностике обмороков, для 
определения показаний к имплантации ИКД.

Классы показаний и уровни до-
казательности определяются 
в каждом конкретном клини-
ческом случае и регламенти-
руются Национальными Реко-
мендациями ВНОА 2011 г. [70].

Примечание: АДПЖ – аритмогенная дисплазия правого желудочка; ГЛЖ – гипертрофия левого 
желудочка; ЖЭ – желудочковая экстрасистолия; ЖА – желудочковая аритмия; ДКМП – дила-
тационная кардиомиопатия; ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия; БЛНПГ – блокада 
левой ножки пучка Гиса; ИКД – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор; ЭхоКГ – эхо-
кардиография; ВНОА – Всероссийское научное общество аритмологов.

Таблица V.3 (продолжение) VI. ПРОФИЛАКТИКА ВСС

Профилактика ВСС – это комплекс мероприятий, проводимых с 
целью предупреждения или уменьшения вероятности развития ВСС, 
который осуществляется у лиц переживших сердечный арест (вторич-
ная профилактика) или у пациентов без эпизодов сердечного ареста в 
анамнезе, но имеющих факторы риска развития ВСС (первичная про-
филактика). Профилактика риска ВСС должна включать в себя моди-
фикацию факторов риска развития заболеваний, а также проведение 
адекватного медикаментозного лечения основной и сопутствующей 
патологии. Современная эффективная профилактика ВСС основана 
на комплексном подходе, включающем в себя применение медика-
ментозных, интервенционных и хирургических методов профилактики 
ВСС. Объем проводимых профилактических мероприятий будет опре-
деляться в зависимости от того к какой категории будет отнесен каж-
дый конкретный пациент.

Медикаментозные методы
Использование различных групп медикаментозных средств с целью 

первичной или вторичной профилактики ВСС имеет различный класс 
показаний и уровень доказательности и определяется нозологической 
формой основного заболевания, ФК ХСН, состоянием систолической 
функции миокарда ЛЖ, клинической симптоматикой, характером нару-
шений ритма. С этой целью могут использоваться как препараты, отно-
сящиеся к средствам лечения основного заболевания, так, собственно, 
антиаритмические препараты (ААП).

Бета-адреноблокаторы. Положительное влияние бета-блокаторов 
и их разнообразные эффекты хорошо изучены в экспериментах и в 
клинике. Антиаритмический эффект бета-блокаторов связывают как 
с их антиишемическим действием, так и со снижением симпатиче-
ской активности. Мета-анализ 25 исследований, касающихся оценки 
влияния данных препаратов на выживаемость у постинфарктных 
больных, включавший почти 25000 больных, выявил, что назначение 
бета-блокаторов сопровождается увеличением выживаемости, сниже-
нием общей и сердечно-сосудистой летальности, а также уменьшением 
частоты развития ВСС [71]. Положительные эффекты бета-блокаторов 
в отношении ЖА и ВСС также доказаны и для больных с ХСН ишеми-
ческой и неишемической природы (ДКМП, ГКМП, синдромом удли-
ненного QT, катехоламинергической полиморфной ЖТ, АДПЖ, аор-
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тальным стенозом) [72–75]. Преимущество ББ заключается также в 
том, что их можно сочетать с другими ААП, в частности, – с амиода-
роном. [76]. Выбор бета-блокатора и подходы к титрованию доз опре-
деляются основным заболеванием, которое имеется у больного (пере-
несенный ОИМ, ХСН, АГ и другие). Таким образом, бета-блокаторы 
являются эффективным и, при надлежащем отборе больных и подхо-
дах к подбору доз, безопасными средствами, имеют самую большую 
доказательную базу и в настоящее время должны рассматриваться в 
качестве препаратов первой линии для проведения первичной и вто-
ричной профилактики ВСС (I, A) [4, 12].

Ингибиторы АПФ и блокаторы ангиотензиновых рецепторов. 
Положительные эффекты ингибиторов АПФ на течение ИБС хорошо 
известно. Эта группа препаратов влияет на электрофизиологические 
процессы в миокарде, воздействуя на функцию К- и Са-каналов, а также 
увеличивают рефрактерность и реполяризацию миокарда желудочков, 
предупреждая развитие аритмий по механизму ре-ентри, у больных с 
ХСН и ФЖ ишемического генеза. Антиаритмическое действие иАПФ 
также объясняется их угнетающим действием на симпатическую нерв-
ную систему. Они ингибируют циркулирующие катехоламины и анги-
отензин-2, повышают уровень калия в крови. В нескольких работах 
было показано, что иАПФ повышают чувствительность барорефлекса и 
улучшают показатели ВСР. Наконец, антиаритмический эффект иАПФ 
может объясняться противовоспалительными свойствами и уменьше-
нием выраженности процессов постинфарктного ремоделирования 
миокарда на фоне их применения.

Доказательства положительного влияния иАПФ на выживаемость 
больных, перенесших ОИМ, а также на больных с сердечной недоста-
точностью как ишемической, так и неишемической природы полу-
чены в большом количестве клинических исследований, показавших, 
что иАПФ достоверно снижают общую и сердечно-сосудистую леталь-
ность у данной категории пациентов [77–82]. Однако, в отличие от 
бета-блокаторов в большинстве этих клинических испытаний, ВCС в 
качестве конечной точки не рассматривалась. Исключением является 
рандомизированное исследование TRACE, в котором изучалось влия-
ние трандолаприла на ВCС, где был доказан положительный резуль-
тат [82]. Следует заметить, что верификация механизма смерти, осо-
бенно при ВСС, представляет известные трудности, особенно – в кли-
нических исследованиях, когда случаи смерти, как правило, оценива-
ются ретроспективно. Вместе с тем, не вызывает сомнений тот факт, 
что почти половина больных ИБС, в особенности лица перенесшие 

ОИМ, погибают внезапно. Очевидно, мы имеем право экстраполи-
ровать полученные убедительные результаты о снижении с помощью 
иАПФ сердечно-сосудистой летальности и на ВСС. Подтверждением 
вышесказанному является крупный мета-анализ [80], целью кото-
рого была оценка влияния иАПФ на риск развития ВСС. Результаты 
этого анализа, включавшего данные 15104 пациентов, принимавших 
участие в 30 исследованиях (из них 15 были слепые, рандомизиро-
ванные плацебо-контролируемые), показали, что назначение иАПФ 
пациентам, перенесшим ИМ, сопровождается уменьшением общей и 
сердечно-сосудистой смертности, при этом частота развития ВСС сни-
жается на 20% (2356 случаев смерти, из них внезапной – 900). В связи 
с этим положение об эффективности иАПФ для профилактики ВСС у 
больных, перенесших ИМ и пациентов с ХСН (систолической дисфунк-
цией) присутствует во всех современных отечественных и зарубежных 
рекомендациях по профилактике ВСС и имеет самый высокий уровень 
доказательности (I, A).

Что касается данных об эффективности иАПФ для предупреждения 
ВСС у больных с сохранной функцией левого желудочка, то информа-
ции на эту тему существенно меньше. Имеются результаты несколь-
ких исследований (HOPE, EUROPA), показавших преимущества таких 
препаратов, как рамиприл и периндоприл в отношении предотвраще-
ния ВСС у больных с высоким риском развития сердечно-сосудистых 
осложнений [78, 79]. Следует отметить, что в этих исследованиях ВСС 
не рассматривалась в качестве самостоятельной конечной точки. Тем 
не менее, назначение иАПФ рекомендуются больным ХСН с сохран-
ной функцией левого желудочка, так как предупреждает развитие и про-
грессирование ХСН (IIа, B) .

Таким образом, иАПФ также входят в группу препаратов необходи-
мых для профилактики ВСС, прежде всего, у постинфарктных больных 
и пациентов с сердечной недостаточностью.

Что касается блокаторов ангиотензиновых рецепторов, то в плане 
снижения смертности при ХСН их доказательная база меньше чем 
у иАПФ. Известны положительные результаты о снижении риска 
сердечно-сосудистой смертности у больных с ХСН, получавших валсар-
тан и лозартан. В исследовании CHARM [83] представитель этой группы 
препаратов – кандесартан у пациентов с ХСН и сниженной систоли-
ческой функцией миокарда ЛЖ доказал выраженную эффективность 
в снижении показателей смертности от сердечно-сосудистых причин и 
характеристик внезапной смертности (15% – снижение риска, р=0,036). 
Поэтому, по-видимому, в настоящее время кандесартан может исполь-
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зоваться для профилактики ВСС у больных ХСН и сниженной ФВ ЛЖ, 
наравне с иАПФ. В отношении предупреждения ВСС с помощью бло-
каторов ангиотензиновых рецепторов у больных с сохранной функцией 
ЛЖ в настоящее время отсутствуют убедительные данные.

Антагонисты альдостерона. Ретроспективный анализ исследования 
SOLVD (6797 больных, 424 случая смерти) продемонстрировал взаимос-
вязь между применением диуретиков при ХСН и риском ВСС. Причем, 
при использовании калийсберегающих диуретиков, как отдельно, так и в 
комбинации с другими мочегонными, такая взаимосвязь не прослежива-
лась. Исследование RALES (1663 больных) было прекращено досрочно, 
так как у больных с выраженной ХСН, принимавших спиронолактон, по 
сравнению с больными, использовавшими петлевые диуретики, через 2 
года наблюдения были достоверно ниже показатели общей летальности 
(35% против 46%) и ВСС (10% против 13%). При этом существенного 
уменьшения частоты выявления желудочковых аритмий не было отме-
чено [84]. Показано, что электролитные нарушения, возникающие при 
назначении некалийсберегающих диуретиков, могут способствовать раз-
витию фатальных аритмий, тогда как антагонисты альдостерона, веро-
ятно, играют протективную роль. В дальнейшем было показано, что анти-
аритмический эффект данных препаратов более сложен. Блокада альдо-
стероновых рецепторов помимо сохранения калия и магния приводит к 
устранению системной вазоконстрикции, предупреждает стимуляцию 
образования коллагена и развитие фиброза в миокарде, а также оказы-
вает влияние на автономную нервную систему, являющуюся активным 
участником аритмогенеза, улучшая показатели ВСР и повышая чувстви-
тельность барорефлекса [85, 86]. В последние годы стали доступны резуль-
таты применения нового антагониста альдостерона – эплеренона, кото-
рые подтверждают эффективность этой группы препаратов в снижении 
риска ВСС. Следовательно, для предупреждения ВСС у больных с ХСН 
в схему терапии рекомендуется включать антагонисты альдостерона (I, 
A), причем не только при застойной сердечной недостаточности, но и 
при ХСН II ФК [87] .

Ацетилсалициловая кислота. Убедительно доказано, что назначение 
ацетилсалициловой кислоты имеет позитивное значение как для пер-
вичной, так и вторичной профилактики коронарных событий. Помимо 
дезаггрегантных свойств имеет значение противовоспалительное дей-
ствие препарата, что уменьшает процессы ремоделирования в здоро-
вых тканях. Ретроспективный анализ результатов исследования SOLVD 
показал, что у больных с ХСН назначение ацетилсалициловой кислоты 
на 24% снижало частоту развития ВСС [88]. Согласно существующим 

рекомендациям данный препарат входит в стандарты профилактиче-
ского лечения как у больных перенесших ОИМ, так и у пациентов со 
стабильной стенокардией и острым коронарным синдромом (I, A).

Статины. Обзор данных литературы свидетельствует о существен-
ном снижении сердечно-сосудистой смертности при использова-
ния статинов у больных ИБС. В большинстве из проведенных кли-
нических испытаний ВСС, как отдельная конечная точка, не оце-
нивалась. Тем не менее, в исследовании 4S при применении сим-
вастатина наряду с существенным снижением общей смертности и 
смертности от коронарной болезни сердца отмечалась тенденция к 
уменьшению частоты ВСС. Аналогичные результаты были получены 
в отношении правастатина (LIPID). Крупный мета-анализ, включав-
ший 90 000 пациентов, принимавших участие в 14 рандомизирован-
ных исследованиях, проведенный до 2005 года, доказал эффектив-
ность статинов для профилактики ВСС у больных ИБС [89]. Поэтому 
в существующих рекомендациях по профилактике ВСС использова-
ние статинов у больных ИБС признается необходимым (I, A) [4, 12, 
90]. Для профилактики развития сердечно-сосудистых осложнений 
назначение статинов рекомендуется всем больным, относящимся к 
группе высокого сердечно-сосудистого риска. Что касается примене-
ния статинов для профилактики ВСС у пациентов с ХСН неишеми-
ческой этиологии, то доказательной базы для этой категории боль-
ных в настоящее время не существует.

ω3-полиненасыщенные жирные кислоты (ПНЖК). Первые сообщения 
об эффективности ПНЖК для профилактики ВСС были получены в 
исследовании DART, которое продемонстрировало, что у лиц, употре-
блявших два раза в неделю и более жирную рыбу, наблюдалось 30%-е 
снижение частоты сердечно-сосудистой летальности, преимущественно 
за счет уменьшения случаев ФЖ.

В дальнейшем гипотеза была проверена в экспериментах на живот-
ных, и в частности, было показано, что ω3-ПНЖК, основные жирные 
кислоты, присутствующие в жирной рыбе, оказывают протективное 
действие в отношении ФЖ. Были изучены механизмы антиаритмиче-
ского действия ω3-ПНЖК, которые заключаются в том, что послед-
ние в условиях ишемии или адренергической стимуляции стабилизи-
руют мембрану кардиомиоцитов, влияя на работу натриевых, калие-
вых и кальциевых ионных каналов, действуя подобно ААП Ib класса 
(мексилетин-подобное действие), но не обладая при этом проаритми-
ческим и аритмогенным эффектами. С электрофизиологической точки 
зрения защитное действие от назанчения ω3-ПНЖК заключается в том, 
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что на фоне их применения необходима большая амплитуда электриче-
ского экстрастимула для индукции «аритмического» потенциала дей-
ствия, а также отмечается увеличение длительности эффективного реф-
рактерного периода кардиомиоцитов, что предупреждает запуск фаталь-
ных аритмий, в том числе и ФЖ [91].

Помимо суррогатного слабовыраженного антиаритмического дей-
ствия эти препараты обладают противовоспалительным действием, 
снижают образование кислородных радикалов и уменьшают репер-
фузионные осложнения, повышают синтез энергии в митохондриях, 
улучшают эндотелиальную функцию, снижают уровень тромбоксана 
и агрегацию тромбоцитов. В ряде работ показано, что ω3-ПНЖК уве-
личивают параметры ФВ ЛЖ и улучшают показатели ВСР, оказывая, 
таким образом, модифицирующее влияния на основные и второстепен-
ные факторы риска ВСС [92].

Убедительная доказательная база в отношении ω3-ПНЖК была полу-
чена в двух крупных исследованиях. В исследовании GISSI-prevenzione у 
больных с ОИМ применение омакора в дозе 1 г/сут сопровождалось досто-
верным снижением риска ВСС на 45%, сердечно- сосудистой смертности 
на 30% и уменьшением риска общей смерти на 20% [93]. Результаты мно-
гоцентрового двойного слепого плацебо-контролируемого исследования 
GISSI-HF, опубликованные в 2008 году показали, что назначение ома-
кора в дозе 1 г/сут у больных с ХСН на фоне оптимальной медикамен-
тозной терапии сопровождается снижением риска общей смерти на 9% и 
уменьшение количества госпитализаций по причине желудочковых нару-
шений ритма. При этом количество побочных эффектов в группе лечения 
ω3-ПНЖК не отличалось от группы контроля [94].

Существуют ряд публикаций, в которых показано влияние омакора 
на выраженность желудочковых нарушений ритма. В одной из них, 
уже через месяц от начала терапии, добавление ω3-ПНЖК пациентам 
со стабильной ИБС привело к статистически достоверному уменьше-
нию числа эпизодов неустойчивой ЖТ и числа парных желудочковых 
экстрасистол [95].

Таким образом, к настоящему времени убедительно продемонстри-
рован профилактический эффект ω3-ПНЖК у больных, перенесших 
ОИМ в отношении риска развития ВСС. Согласно существующим реко-
мендациям, больным, перенесшим ИМ, следует употреблять в день 1 
грамм ω3-ПНЖК, а именно – омакор, а также устраивать «рыбные дни» 
(около 200 г жирной рыбы), по меньшей мере, дважды в неделю [96, 97]. 
Данных о возможности использования омега-3 ПНЖК для вторичной 
профилактики ВСС у больных, переживших остановку кровообраще-

ния, в настоящее время недостаточно, но исследования на эту тему, в 
частности у больных с ИКД, – продолжаются.

Нитраты. Поскольку одним из механизмов ВСС могут быть ише-
мические события, вероятно, одним из путей профилактики ВСС у 
этих больных могут быть нитраты. Долгосрочных рандомизирован-
ных исследований, оценивавших эффект антиангинальной терапии на 
ЖНР, не проводилось и они не включены в международные и отече-
ственные рекомендации по их лечению. Тем не менее, имеются данные, 
свидетельствующие о положительном влиянии терапии нитратами на 
желудочковую эктопическую активность, и их назначение может обсуж-
даться при лечении ишемических ЖНР [98].

ААП IC класса. Применение ААП для профилактики ВСС имеет 
значительные ограничения, а в ряде случаев, согласно данным много-
центровых рандомизированных исследований, может привести к уве-
личению риска серьезных нежелательных последствий. В частности, 
согласно данным исследований CAST и CAST-II назначение препара-
тов IC класса пациентам с ЖНР и указаниями в анамнезе на перене-
сенный ранее ОИМ сопровождается достоверным увеличением харак-
теристик ВСС [99, 100]. Тем не менее, существует ряд ситуаций, при 
которых назначение ААТ может быть оправдано.

Прежде всего, это пациенты с имплантированными кардиовертерами-
дефебрилляторами (ИКД) и частыми обоснованными срабатываниями 
по поводу рецидивирующей ЖТ/ФЖ. Такая ситуация в своих крайних 
проявлениях называется аритмическим штормом и обусловливает необ-
ходимость дополнительного назначения ААТ для терапии ЖТ и умень-
шения количества эпизодов терапии ИКД.

Амиодарон и соталол. Антиаритмический эффект препаратов III класса, 
таких, как амиодарон и соталол связан с удлинением потенциала действия 
и увеличением длительности рефрактерного периода, что способствует 
прерыванию циркуляции электрического импульса в петле ре-ентри, 
а также подавляет аритмии, возникающие по триггерному механизму. 
Положительное влияние амиодарона и соталола при аритмиях связано, в 
том числе с их антиишемическим действием, уменьшением ЧСС, нейро-
модулирующими воздействиями и влиянием на сократительную функцию 
левого желудочка [101]. Вопрос о влиянии данных препаратов на выжива-
емость при их долгосрочном назначении остается открытым. Ряд клини-
ческих испытаний и один мета-анализ, включавший нескольких крупных 
исследований, продемонстрировали снижение частоты ВСС при назна-
чении амиодарона у пациентов с дисфункцией ЛЖ после перенесенного 
ОИМ и неишемической ДКМП [102]. Однако большинство больных в 
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этих клинических исследований наряду с амиодароном принимали и бета-
блокаторы. Крупное, хорошо спланированное исследование SCD-HeFT, 
в котором оценивалась профилактическая эффективность амиодарона в 
отношении предотвращения ВСС при ХСН, не выявило его преимуществ 
по сравнению с плацебо у больных с IV ФК ХСН [103].

Вместе с тем, следует отметить, что соталол, как и амиодарон, явля-
ются наиболее эффективными средствами при лечении ЖА. Их назна-
чение приводит к удлинению интервала QT и может оказывать, таким 
образом, проаритмическое действие.

В настоящее время нет убедительных данных об улучшении выжи-
ваемости при использовании ААП III класса у больных с кардиальной 
патологией и ЖНР. Их назначение может быть оправдано у пациентов 
с ЖА в сочетании с бета-адреноблокаторами (для амиодарона – IIa, B; 
для соталола – IIa, С) при тщательном контроле за возможными побоч-
ными эффектами от их назначения, а также аритмогенными и проарит-
мическими эффектами.

Таким образом, самый высокий уровень доказательной базы в отно-
шении профилактики ВСС имеется у бета-блокаторов, которые следует 
назначать (при отсутствии противопоказаний) с целью первичной про-
филактики ВСС всем больным, перенесшим ОИМ, а также пациентам с 
систолической дисфункцией ЛЖ, как ишемического, так и неишемиче-
ского генеза вне зависимости от аритмического анамнеза [1, 4, 12, 104–106].

С той же целью у больных, перенесших ИМ, назначаются иАПФ/
АРА, статины, аспирин, ω3-ПНЖК [107–109]. У больных с ХСН неи-
шемического генеза обязательно назначение иАПФ/АРА, антагонистов 
альдостерона, ω3-ПНЖК [87].

Интервенционные методы
В этом подразделе обсуждаются современные возможности применения 

различных интервенционных методов в профилактике ВСС. Использование 
каждого из них имеет различный класс показаний и уровень доказательности 
и определяется нозологической формой основного заболевания, ФК сердеч-
ной недостаточности, состоянием систолической функции миокарда ЛЖ, 
клинической симптоматикой, наличием нарушений ритма.

ИКД
Современный имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор (ИКД) 

представляет собой систему, состоящую из устройства, которое заклю-
чено в небольшой титановый корпус, который размещается подкожно 
или подфасциально в левой подключичной области и одного или более 

электродов, установленных в камерах сердца. На сегодняшний день при-
меняются одно-, двух- и трехкамерные (бивентрикулярные) системы. 
В большинстве аппаратов само устройство, заключенное в титановую 
коробку, является частью цепи разряда дефибриллятора [110] (рис. VI.1).

В основе детекции аритмий лежит анализ интервала R-R, формы 
желудочкового сигнала, стабильности RR-интервала, соотношения 
характеристик предсердной и желудочковой активности (в двухкамер-
ных системах). Входящий сигнал проходит фильтрацию, в результате 
которой элиминируются и не подвергаются детекции низкочастотные 
(обусловленные Т-волной) и высокочастотные компоненты (обуслов-
ленные активностью скелетной мускулатуры).

В дефибрилляторах существуют различные зоны детекции частоты сер-
дечных сокращений. Например, если частота аритмии попадает в т.н. зону 
фибрилляции желудочков (где частота сокращений желудочков превы-
шает 200 в минуту), то происходит разряд дефибриллятора для терапии 
ФЖ или высокочастотной ЖТ (рис. VI.2). В т.н. зоне ЖТ возможно про-
ведение различных видов антитахикардической желудочковой стимуля-
ции для подавления аритмий. Так, гемодинамически незначимая, отно-
сительно медленная ЖТ, регистрируемая в низкочастотной зоне детек-
ции, может быть успешно купирована антитахикардитической стимуля-
цией. ЖТ может быть купирована в режиме BURST (стимуляция корот-
кими пачками импульсов с частотой, на 10–30% превышающей частоту 

1

 

2

 

3 4

Цепь дефибрилляции 

Рис. VI.1 Схема современных ИКД. Устройство состоит из титанового корпуса (1) и вну-
триседечного электрода (2). Цепь разряда ИКД заключена между корпусом устройства 
и катушкой (3), находящейся на электроде. С помощью дистального кончика электрода 
(4) осуществляется детекция аритмических событий и проведение антитахи- и антибра-
ди- электрокардиостимуляции
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вым шагом в терапии является дефибрилляция мощностью на 10 Дж пре-
вышающей интраоперационный порог дефибрилляции с последующим 
автоматическим нарастанием мощности разрядов до максимальных зна-
чений (40 Дж), а также изменением полярности в цепи дефибрилляции от 
корпуса ИКД к внутрисердечному электроду и наоборот [110].

Эффективность ИКД в отношении профилактики ВСС была дока-
зана в нескольких крупных клинических исследованиях (таблица VI.1) 

тахикардии), RAMP (стимуляция импульсами с постепенно увеличива-
ющейся частотой, при которой каждый последующий импульс укорачи-
вает цикл стимуляции по сравнению с предыдущим) или RAMP+ (сти-
муляция одиночным сканирующим экстрастимулом, который нано-
сится в зависимости от длины цикла тахикардии установленным интер-
валом сцепления). При их неэффективности выполняется кардиоверсия 
(рис. VI.3). В т.н. нормосистолической зоне (ЧСС находится в диапазоне 
40–150 ударов в минуту) ИКД детектирует ритм, а в брадисистолической 
зоне (ЧСС ниже 40 ударов в минуту) аппарат осуществляет электрокар-
диостимуляцию в запрограммированном врачом режиме.

Параметры детекции и алгоритмы терапии для каждой зоны устанав-
ливаются во время тестирования устройства с помощью программатора. 
В зависимости от клинической ситуации, проводимой медикаментозной 
терапии эти значения, в дальнейшем, могут корригироваться. Для предот-
вращения неоправданных разрядов во время суправентрикулярных арит-
мий, синусовой тахикардии применяются функции анализа стабильности 
RR интервала (при тахисистолической форме фибрилляции предсердий), 
морфологии эндографического желудочкового сигнала, регистрируемого 
желудочковым электродом. Существует возможность оценить внезапность 
начала тахиаритмии (при возникновении ЖТ или ФЖ величина интер-
вала RR внезапно уменьшается), а также зарегистрировать эндографиче-
ские сигналы в предсердиях и желудочках. Подбор терапии ИКД опреде-
ляется врачом на основании переносимости больным клинической тахи-
кардии. Так при гемодинамически значимой быстрой ЖТ или ФЖ пер-

Рис.  VI.2. Зоны детекции в ИКД. Представлена схема, отображающая зоны детекции в со-
временных ИКД, в зависимости от частоты желудочковых сокращений. В т. н. брадисистоли-
ческой зоне (ЧСС ниже 40 в минуту) проводится обычная ЭКС в установленном режиме; в 
т.н. нормосистоличекой зоне (ЧСС 40-150 в минуту) аппарат осуществляет лишь детекцию 
событий и электрокардиотерапия не проводится; в т.н. зоне желудочковой тахикардии (ЧСС 
150-200 в минуту) может проводится антитахикардическая ЭКС (АТС) или кардиоверсия; в 
зоне фибрилляции желудочков (при ЧСС 200 в минуту и выше) используется дефибрилляция
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Рис.  VI.3. Виды антитахикардитической стимуляции. На панеле А схематично представ-
лен Burst режим АТС. Длина цикла ЖТ (интервал R-R) составляет 400 мс. АТС проводится 
с фиксированной длиной цикла (интервал Vp-Vp) 320 мс, составляющий 80% от длины цик-
ла ЖТ. На панеле Б схематично представлен Ramp режим АТС. Длина цикла ЖТ (интервал 
R-R) составляет 400 мс. Проводится стимуляция импульсами с постепенно увеличиваю-
щейся частотой при которой каждый импульс укорачивает цикл стимуляции по сравнению 
с предыдущим на 10 мс. На панеле В схематично представлен Ramp+ или сканирующий 
режим АТС. Длина цикла ЖТ (интервал RVT-RVT) составляет 400 мс. Проводится стиму-
ляция одиночным сканирующим экстрастимулом (Vp), который наносится в зависимости 
от длины цикла тахикардии. В данном примере сканирующий экстрастимул прерывает ЖТ
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дизайн которых предполагал оценку выживаемости у пациентов с нали-
чием основных факторов риска ВСС, выделенных JT Bigger еще в 1984 г 
[24]. Результаты, полученные в этих исследованиях, легли в основу 
существующих сегодня Американских и Европейских рекомендаций 
по имплантации этих устройств и Рекомендаций по лечению желудоч-
ковых аритмий с целью профилактики ВСС [4].

Таблица VI.1
Исследования по оценке ИКД в отношении  
первичной и вторичной профилактики ВСС

Исследование, 
год публикации 

результатов

Цель  
исследования

Количество 
пациентов

Период 
наблюдения

Результаты

Вторичная профилактика ВСС

AVID 1997 [25]
Сравнение ААТ и ИКД 
у лиц переживших сер-
дечный арест

1016 13 месяцев
Снижение общей леталь-
ности в подгруппе паци-
ентов с ИКД на 29%

CASH 2000 [27]
Сравнение ААТ и ИКД 
у лиц переживших сер-
дечный арест

288 57 месяцев

В группе пациентов с ИКД 
общая летальность была 
на 23% ниже, аритмиче-
ская летальность умень-
шилась на 61%

CIDS 2000 [26]

Сравнение ААТ амио-
дороном и ИКД у лиц 
переживших сердеч-
ный арест

659 3 года 

В группе пациентов с ИКД 
общая летальность была 
на 20% ниже, аритмиче-
ская летальность умень-
шилась на 31%

Первичная профилактика

MADIT 1996 [31]

Сравнение ИКД и ААТ 
у пациентов с ОИМ в 
анамнезе, ФВ менее 
35%, НЖТ и индуциро-
ванной уст. ЖТ в ходе 
эндоЭФИ

196 27 месяцев
Снижение общей леталь-
ности в подгруппе паци-
ентов с ИКД на 54%

GABG-Patch 
1997 [111]

Сравнение ИКД+АКШ и 
ААТ+АКШ у пациентов 
с ФВ ниже 35% в отно-
шении влияния на об-
щую летальность

900 32 месяца
Показатели общей ле-
тальности не отличались 
между группами

MUSTT 1999 [33]

Сравнение ИКД, ААТ и 
базовой терапии ИБС 
у пациентов с ОИМ в 
анамнезе, ФВ менее 
40%, НЖТ и индуциро-
ванной устойчивой ЖТ 
в ходе эндоЭФИ

659 5 лет

Снижение общей леталь-
ности в подгруппе паци-
ентов с ИКД на 31% и 
24% в сравнении с груп-
пой ААТ и базовой тера-
пии ИБС соответственно

MADIT II 2002 
[32]

Сравнение ИКД и базо-
вой терапии ИБС у па-
циентов с ОИМ в анам-
незе, ФВ менее 30%

1232 20 месяцев

Снижение абсолютного 
риска общей летально-
сти в подгруппе пациен-
тов с ИКД на 56%

CAT 2002 [112]

Сравнение базовой те-
рапии ХСН и ее сочета-
ния с ИКД у пациентов 
с ДКМП, ФВ менее 30%

104 66 месяцев

Снижение абсолютного 
риска общей летально-
сти в подгруппе пациен-
тов с ИКД на 55%

Исследование, 
год публикации 

результатов

Цель  
исследования

Количество 
пациентов

Период 
наблюдения

Результаты

AMIOVIRT 2003 
[113]

Сравнение ИКД и ами-
одарона у пациентов с 
ДКМП, ФВ менее 35% 
и НЖТ 

103 24 месяца

Снижение абсолютного 
риска общей летально-
сти в подгруппе пациен-
тов с ИКД на 17%

DEFINITE 2004 
[114]

Сравнение базовой те-
рапии ХСН и ее соче-
тания с ИКД у пациен-
тов с ДКМП, ФВ менее 
36%, НЖТ и ЖЭ

468 29 месяцев

Снижение абсолютного 
риска общей летально-
сти в подгруппе пациен-
тов с ИКД на 52%

DINAMIT 2004 
[115]

Сравнение базовой те-
рапии ОИМ и ее сочета-
ния с имплантацией ИКД 
в подостром (от 6 до 40 
дней) периоде ОИМ

674 30 месяцев

Имплантация ИКД в по-
достром периоде ОИМ 
не уменьшает общую, но 
снижает аритмическую 
летальность

COMPANION 
2004 [116]

Сравнение терапии ИКД 
в сочетании с кардиоре-
синхронизирующей те-
рапией (CRT) с изоли-
рованной кардиоресин-
хронизирующей тера-
пией или базовой тера-
пией ХСН

1520 12 месяцев

Снижение абсолютно-
го риска общей леталь-
ности в подгруппе паци-
ентов с ИКД-CRT на 36%

SCD-HeFT 2005 
[34]

Сравнение ИКД, амио-
дарона и плацебо у па-
циентов с ХСН II–III по 
NYHA, ФВ менее 35%, 
(этиология: ИБС – 55%, 
ДКМП – 45%)

2521 45 месяцев
Снижение общей леталь-
ности в подгруппе паци-
ентов с ИКД на 23%

Примечание: ИБС – ишемическая болезнь сердца; ЖЭ – желудочковая экстрасистолия; 
ЖТ – желудочковая тахикардия; ДКМП – дилатационная кардиомиопатия; ФВ – фракция 
выброса; БЛНПГ – блокада левой ножки пучка Гиса; ИКД – имплантируемый кардиовертер-
дефибриллятор; ЭхоКГ – эхокардиография; НУЖТ – неустойчивая желудочковая тахикар-
дия; ОИМ – острый инфаркт миокарда; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; 
ИКД-CRT – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор в сочетании с функцией кар-
диоресинхронизации.

Таблица VI.1 (продолжение)
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профилактике ВСС сегодня не представляется возможным. Число пациен-
тов, принимавших участие в этих исследованиях относительно невелико, а 
периоды клинического наблюдения за ними были непродолжительными.

Таким образом, сегодня РЧА является наиболее эффективным методом 
лечения у пациентов с ЖНР и отсутствием структурной патологии сердца 
[4]. Улучшение гемодинамических параметров, возникающее после проведе-
ния РЧА идиопатической ЖЭ, может рассматриваться как важная позитив-
ная модификация такого фактора риска ВСС как систолическая дисфунк-
ция [124]. Тем не менее, в эпоху доказательной медицины для подтвержде-
ния этого предположения необходимы данные рандомизированных иссле-
дований с длительным периодом наблюдения за этой категорией пациентов.

Хирургическое лечение аритмий
Методики прямого хирургического иссечения или резекции аритмо-

генного очага по-прежнему используются в ведущих хирургических цен-
трах у пациентов с рецидивирующей ЖА, рефрактерной к множествен-
ной ААТ; у пациентов с ИКД и частыми шоковыми разрядами; у боль-
ных с неэффективностью от проведенной РЧА. Хирургическое лечение 
обусловливает необходимость тщательной предоперационной подго-
товки и интраоперационного определения источника или источников 
тахикардии. Для элиминации аритмогенных участков в ряде центров 
используют подход, основанный на резекции рубцовых полей в миокарде. 
Поскольку такие вмешательства довольно травматичны, то используемые 
сегодня в клинической практике операции эндокардиальной резекции 
постинфарктного рубца, круговой эндокардиальной вентрикулотомии и 
эндовентрикулопластики, как правило, сочетаются с аорто-коронарным 
шунтированием. Во время хирургического вмешательства также могут 
использоваться эндокардиальная РЧА, криодеструкция очагов аритмии.

Таким образом, при рецидивирующей ЖТ на фоне терапии ИКД, реф-
рактерной к медикаментозной терапии и катетерной РЧА, возможна хирур-
гическая резекция очага ЖТ или его прямая РЧА или криодеструкция.

У пациентов с врожденным синдромом удлиненного интервала QT 
(LQTS) выполнение левой шейно-грудной симпатической ганглиоэкто-
мии используется как дополнительный метод лечения при частых эпи-
зодах терапии ИКД или при непереносимости бета-блокаторов [126].

Реваскуляризация миокарда с целью лечения аритмий
Развитие ЖА напрямую связано с острой или хронической ИБС. 

В этой связи хирургическая или интервенционная реваскуляризация 
гибернирующего миокарда может улучшить электрическую стабиль-

Таким образом, новые подходы к проведению первичной профилактики 
ВСС требуют возможности осуществлять профилактическую дефибрилля-
цию у значительного числа пациентов. С практической точки зрения эта 
ситуация подразумевает возможное нанесение одного разряда у одного боль-
ного за относительно продолжительный период времени, например состав-
ляющий несколько лет. В этой связи клиническое использование новых 
ИКД-технологий, в разработке которых приняли участие, в том числе и оте-
чественный ученные, приобретает важное клиническое значение [117–119].

РЧА
Катетерная РЧА является одной из интервенционных методик, спо-

собной эффективно устранить или модифицировать субстрат одного из 
главных факторов риска, а именно ЖТ и/или ФЖ. Целесообразность ее 
применения определяется этиологией аритмического синдрома, вари-
антом его течения. Проведение РЧА оправдано у пациентов с частыми 
шоковыми разрядами ИКД при развитии т.н. «электрического шторма» 
(более 3 оправданных шоковых разрядов ИКД в течение 24 часов), обу-
словленного устойчивой рецидивирующей ЖТ, рефрактерной к множе-
ственной ААТ [120–122]. Тем не менее, на сегодняшний день, данные об 
эффективности РЧА в отношении профилактики ВСС ограничены, во 
многом из-за того, что группа пациентов с ЖТ является неоднородной 
и проведение рандомизации у этой категории пациентов затруднено.

В связи с вышесказанным заслуживают внимания данные мета-
анализа 5 исследований по оценки эффективности РЧА ЖТ, опубли-
кованные в 2012 г., в котором анализировались данные о 457 пациен-
тах со структурной патологией сердца (в основном ишемического генеза) 
[67]. В исследовании проводился сравнительный анализ влияния РЧА и 
ААТ на течение аритмического синдрома и смертность (без уточнения 
ее механизма), оценивалась частота развития осложнений при прове-
дении РЧА ЖА. Результаты мета-анализа показали, что РЧА ЖА досто-
верно приводит к снижению количества эпизодов ЖТ, количества эпи-
зодов срабатывания ИКД. Тем не менее, проведение РЧА не сопрово-
ждается уменьшением смертности (в т.ч. и внезапной). При обсужде-
нии полученных результатов авторы отдают себе отчет в том, что многие 
публикации, вошедшие в этот мета-анализ, имели описательный харак-
тер, а доля рандомизированных исследований была ограничена [123].

Несмотря на тот факт, что публикации, посвященные результатам РЧА 
неишемических ЖНР в т.ч. у пациентов с АДПЖ, ДКМП, каналопатиями 
свидетельствуют о положительном влиянии интервенционного вмешатель-
ства на течение аритмического синдрома, однозначно судить о роли РЧА в 
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ность и снизить вероятность развития желудочковых аритмий. Таким 
образом, скрининговая диагностика и лечение ишемии сердца должны 
быть первыми этапами стратификации риска и профилактики ВСС, 
поскольку после реваскуляризация жизнеспособного миокарда может 
модифицировать такой основной фактор риска ВСС как сократительная 
дисфункция ЛЖ [127]. У ряда постинфарктных пациентов жизнеугро-
жающие ЖНР могут быть устранены реваскуляризацией миокарда, но 
только в том случае, если они провоцируются ишемией. Снизить частоту 
ЖТ/ФЖ в острый период инфаркта миокарда позволяет и ранняя рева-
скуляризация миокарда в сочетании с назначением бета-блокаторов.

Тем не менее, у значительного числа больных, несмотря на прове-
денную реваскуляризацию миокарда, риск развития ВСС в течение года 
составляет 13% [128]. Следует понимать, что у больных с большой площа-
дью рубца восстановление ФВ ЛЖ менее вероятно, и имплантация ИКД 
может потребоваться уже вскоре после проведения реваскуляризации.

Обзор исследований, посвященных данной проблеме, свидетель-
ствует о том, что реваскуляризация миокарда приводит к увеличению 
выживаемости и снижению частоты развития ВСС в отдаленном пери-
оде наблюдения [129]. Если течение ИБС осложняется развитием ЖА, 
особенно у пациентов с поражением ствола левой коронарной арте-
рии и проксимальных отделов передней межжелудочковой ветви, то 
существует высокая вероятность того, что реваскуляризация миокарда 
позволит снизить частоту развития и уменьшить тяжесть течения арит-
мического синдрома, а у некоторых пациентов полностью его устранит.

На наш взгляд отдельного внимания заслуживает вопрос проведе-
ния реваскуляризации у пациентов с ишемической этиологией ХСН 
без клинически ведущих проявлений стенокардии с целью первичной 
и вторичной профилактики ВСС. В отношении этой категории боль-
ных крайне ограничены данные о влиянии реваскуляризации не только 
на частоту ВСС, но и также на общую выживаемость.

В этом контексте диагностическое обследование больных с ХСН ише-
мического генеза должно включать и оценку жизнеспособности мио-
карда. Так в целом ряде проспективных и ретроспективных исследова-
ний, а также мета-анализов было продемонстрировано, что у больных 
с ишемизированным, но все еще жизнеспособным миокардом, после 
проведения реваскуляризации отмечается улучшение сократительной 
функции ЛЖ и характеристик выживаемости [127]. Напротив, у боль-
ных без жизнеспособного миокарда реваскуляризация неэффективна, 
а значит, следует избегать выполнения крайне рискованной операции. 
Стандартной методикой для оценки анатомии миокарда, его регио-

нальной и общей сократительной функции, жизнеспособности и, что 
еще важнее, размеров инфаркта и процента трансмурального пора-
жения (определяемого с поздним гадолиниевым усилением) является 
ядерно-магнитный резонанс [130].

Выбор между основными методами прямой реваскуляризации (АКШ 
или интервенционная ангиопластикой) должен основываться на тща-
тельной оценке анатомии коронарных поражений, ожидаемой «пол-
ноты» реваскуляризации, характера сочетанных заболеваний и нали-
чия или отсутствия сопутствующего выраженного клапанного пора-
жения сердца.

Тем не менее, проведение успешной реваскуляризации у больных 
ИБС с систолической дисфункцией, не снимает с повестки актуаль-
ность мероприятий по профилактике ВСС и имплантации ИКД [4, 12].

В таблицах VI.2 и VI.3 приводятся рекомендации для больных ХСН с 
систолической дисфункцией ЛЖ (ФВ≤35%) и преобладанием симпто-
мов либо стенокардии, либо ХСН.

Таблица VI.2
Рекомендации для больных с хронической сердечной недостаточностью 

и систолической дисфункцией ЛЖ (ФВ ≤35%), с преобладанием 
симптомов стенокардии

Класс 
показаний

Доказатель-
ность

Выполнение ЧКВ возможно при подходящей анатомии и 
при наличии жизнеспособного миокарда. IIb C

Таблица VI.3
Рекомендации для больных с хронической сердечной недостаточностью 

и систолической дисфункцией ЛЖ (ФВ ≤35%), с преобладанием 
симптомов сердечной недостаточности (стенокардии на уровне I-II класса 

или ее отсутствие)
Класс 

показаний
Доказатель-

ность
Выполнение ЧКВ возможно при подходящей анатомии и 
при наличии жизнеспособного миокарда. IIb C

В отсутствие доказанного наличия жизнеспособного мио-
карда реваскуляризация не рекомендуется. III B
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VII. СТРАТИФИКАЦИЯ РИСКА И 
ПРОФИЛАКТИКА ВСС ПРИ ОТДЕЛЬНЫХ 

НОЗОЛОГИЧЕСКИХ ФОРМАХ

VII.1. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с ИБС

VII.1.А. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с постинфарктным кардиосклерозом и 

систолической дисфункцией ЛЖ
Стратификация риска

Для определения риска развития ВСС и выбора мер ее профилак-
тики у данной категории пациентов, прежде всего, необходимо соста-
вить представление о варианте клинического течения ИБС в каждом 
конкретном случае (стабильный-нестабильный).

У пациентов с указаниями в анамнезе на перенесенный ранее (не 
менее 40 дней) инфаркт миокарда алгоритм стратификации риска ВСС 
представлен в таблице VII.1.1. Последовательная реализация алгоритма 
у данной категории пациентов предполагает выявление, прежде всего, 
основных факторов риска ВСС, что в конечном итоге, будет определять 
перечень мероприятий, необходимых для проведения первичной/вто-
ричной профилактики ВСС в каждом конкретном клиническом случае.

Последовательная реализация представленного алгоритма у данной 
категории пациентов, предполагает прежде всего исключение неста-
бильного варианта течения ИБС, а также выявление основных факто-
ров риска ВСС, что в конечном итоге, будет определять перечень меро-
приятий, необходимых для проведения первичной/вторичной профи-
лактики ВСС в каждом конкретном клиническом случае.
Рекомендации по профилактике ВСС

В соответствии с принципами доказательной медицины ниже пред-
ставлен перечень мероприятий, которые необходимо осуществлять 
для проведения профилактики ВСС у пациентов, имеющих указания 
в анамнезе на перенесенный инфаркт миокарда.

Класс I:
1.	Адекватное медикаментозное лечение ИБС и ХСН, включающее 

обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и непри-
емлемых побочных эффектов) следующих групп препаратов:

•	 бета-блокаторы (А)
•	 иАПФ (А)
•	 ацетилсалициловая кислота (А)
•	 статины (А)
•	 эплеренон после ИМ при сниженной ФВ ЛЖ в сочетании с лево-

желудочковой недостаточностью или сахарным диабетом (B)
•	 ПНЖК (B)
2.	Восстановление коронарного кровотока хирургическим или интер-

венционным методами при возможности проведения этой коррекции (С).
3.	В целях вторичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-

вана пациентам, выжившим после ФЖ или гемодинамически неста-
бильной ЖТ (основные факторы риска), которые не были связаны с 
обратимыми причинами и которые получают постоянную оптималь-
ную медикаментозную терапию, имеют хороший функциональный ста-
тус* и благоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

Таблица VII.1.1
Стратификация риска ВСС у пациентов с постинфарктным 

кардиосклерозом и систолической дисфункцией ЛЖ
1. Есть ли верифицированный эпизод сердечного ареста вследствие ФЖ/ЖТ? 

Да Нет
См. пункт 2 

2. Есть ли стенокардия и/или признаки дестабилизации* течения ИБС?
Да Нет

Коронарография, обсуждать возможность ре-
васкуляризации 

См. раздел рекомендации по профилакти-
ке ВСС

3. Есть ли зарегистрированные неустойчивые желудочковые нарушения ритма**?
Да Нет

ХМ-ЭКГ, обсуждать проведение КАГ, эндоЭФИ См. пункт 4
4. Есть ли клинико-инструментальные признаки хронической аневризмы левого желудочка?

Да Нет
Обсуждать кардиохирургическое лечение См. пункт 5

5. ФВ ЛЖ менее 40%
Да Нет

См. раздел профилактика ВСС
См. раздел стратификация риска и методы 

профилактики ВСС у пациентов с хронической 
ИБС и сохранной систолической функцией ЛЖ

* – под термином дестабилизация течения ИБС понимают нестабильную стенокардию (со-
гласно определению Национальных рекомендаций по лечению ОКС без стойкого подъема ST 
на ЭКГ) стенокардию III-IV ФК при отсутствии эффекта от адекватно проводимой анти-
ангинальной терапии, стенокардию возникшую после проведения мероприятий по реваску-
ляризации миокарда (стентирование, АКШ).
** – под термином неустойчивые ЖНР понимаются неустойчивая ЖТ (НЖТ) и ЖЭ.
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4.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам с наличием такого основного фактора риска ВСС как 
дисфункция ЛЖ, обусловленная предшествующим ИМ (не менее чем 
40 дней после ИМ), с ФВ ЛЖ ниже 40%, с ХСН І–ІІІ ФК по класси-
фикации NYHA, с хорошим функциональным статусом, получающим 
постоянную оптимальную медикаментозную терапию и имеющим бла-
гоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

5.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомен-
дована пациентам с с наличием таких основных факторов риска ВСС 
как дисфункция ЛЖ, обусловленная предшествующим ИМ (не менее 
чем 40 дней после ИМ), с ФВ ЛЖ ниже 40%, с ХСН І–ІІІ ФК по клас-
сификации NYHA, с неустойчивой ЖТ (по данным ЭКГ, ХМ-ЭКГ) и 
устойчивой ЖТ и/или ФЖ (индуцированной в ходе эндоЭФИ), с хоро-
шим функциональным статусом, получающим постоянную оптималь-
ную медикаментозную терапию и имеющим благоприятный прогноз 
выживания в течение года и более (А).

Класс IIа:
1.	Амиодарон в сочетании с бета-блокаторами у пациентов с наличием 

такого основного фактора риска ВСС как симптоматичные ЖНР при 
отсутствии эффекта от изолированного приема бета-блокаторов (B).

2.	Соталол у пациентов с ЖНР (основной фактор риска ВСС) при 
отсутствии эффекта от приема бета-блокаторов (C).

3.	Проведение хирургического лечения хронической аневризмы 
сердца (C).

4.	РЧА ЖТ у пациентов с ИКД и ААТ при частых (более 2 раз в год) 
эпизодах оправданной терапии ИКД (C).

Класс IIb:
1.	РЧА у пациентов с гемодинамически стабильной ЖТ (основной 

фактор риска ВСС) и ФВ более 40% (B).
2.	Амиодарон у пациентов с ЖТ (основной фактор риска ВСС), кото-

рые не переносят и/или отказываются получать терапию ИКД (C).
Класс III:
1. Назначение ААТ не является обязательным у пациентов с асим-

птомными ЖЭ или неустойчивой ЖТ (основной фактор риска ВСС) (B).
2. ААТ IC класса противопоказаны (A).
3. Назначение амиодарона не рекомендуется пациентам с тиреоток-

сикозом (С).
* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 

сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm

VII.1.Б. Стратификация риска и методы профилактики 
ВСС у пациентов с хронической ИБС и сохранной 

систолической функцией ЛЖ
Стратификация риска

Следует понимать, что любой пациент с верифицированным диа-
гнозом ИБС потенциально относится к группе риска ВСС, а большин-
ство внезапных смертей в абсолютных значениях приходится на кате-
горию лиц без выраженной систолической дисфункции миокарда ЛЖ 
[9–12, 19].

У этой группе пациентов ключевое значение приобретает верифи-
кация и последующая модификация второстепенных факторов риска 
ВСС, которые, по сути, являются и факторами риска ИБС. Таким обра-
зом, проведение диагностических тестов и назначение медикаментоз-
ной терапии (вторичная профилактика ИБС), регламентированное 
Национальными Рекомендациями по диагностике и лечению хрониче-
ской ИБС, по сути, являются мероприятиями по стратификации риска 
и профилактике ВСС [131].

Появление различных вариантов ЖА у пациентов с хронической 
ИБС зачастую может быть связано с дестабилизацией течения ИБС и/
или прогрессированием ХСН.

В большинстве случаев пробежки НЖТ у пациентов с хронической 
формой ИБС бессимптомны. До настоящего времени не существует 
общепринятых данных о том, что ее подавление достоверно увеличи-
вает выживаемость. Лечение устойчивой ЖТ у пациентов с хронической 
формой ИБС определяется ее клиническими проявлениями и часто-
той ее возникновения. У пациентов, с указаниями в анамнезе на эпи-
зод сердечного ареста вследствие ФЖ/ЖТ, который развился после 48 

Таблица VII.1.2
Стратификация риска ВСС у пациентов с хронической ИБС и сохранной 

систолической функцией ЛЖ
1.Есть ли преходящая или постоянная ишемия миокарда и/или повторные острые коронар-
ные эпизоды?

Да Нет
Коронарография с целью выбора метода ре-

васкуляризации См. пункт 2

2. Есть ли зарегистрированные устойчивые/неустойчивые желудочковые нарушения ритма?
Да Нет

Коронарография с целью выбора метода ре-
васкуляризации 

См. рекомендации по диагностике и лечению 
хронической ИБС[131]
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ч от начала ОИМ, имеется высокий риск возникновения повторного 
эпизода ФЖ [132–134].

Для определения риска ВСС и выбора тактики лечения у данной кате-
гории пациентов необходимо учитывать клиническую картину заболе-
вания и верифицировать возможные причины развития ЖНР. Алгоритм 
стратификации риска представлен в таблице VII.1.2.

Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I:
1.	Адекватное медикаментозное лечение ИБС и ХСН, включающее 

обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и побоч-
ных эффектов) следующих групп препаратов:

•	 бета-блокаторы (А)
•	 иАПФ (А)
•	 ацетилсалициловая кислота, (А)
•	 статины (А)
•	 ПНЖК (B)
2.	В целях вторичной профилактики ВСС пациентам, выжившим 

после ФЖ или гемодинамически нестабильной ЖТ (основные фак-
торы риска), при наличии показаний рекомендовано восстановление 
проходимости коронарных артерий, так как острая ишемия миокарда, 
как правило, провоцирует ЖТ (В).

3.	В целях вторичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам, выжившим после ФЖ или гемодинамически неста-
бильной ЖТ (основные факторы риска), при отсутствии возможности 
восстановления коронарного кровотока, которые получают постоян-
ную оптимальную медикаментозную терапию, имеют хороший функ-
циональный статус* и благоприятный прогноз выживания в течение 
года и более (А).

Класс ІІа
1.	Терапия амиодароном в сочетании с β-адреноблокаторами целесо-

образна для уменьшения выраженности симптомов, обусловленными 
такими основными факторами риска ВСС как рецидивирующая гемо-
динамически стабильная ЖТ у пациентов с дисфункцией ЛЖ, обуслов-
ленной перенесенным ОИМ, которым не может быть имплантирован 
ИКД или они отказываются от проведения операции имплантации (С).

2.	В целях первичной профилактики ВСС восстановление коронарного 
кровотока хирургическим и/или интервенционным методом при возмож-

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm

ности его проведения показано пациентам с хронической ИБС и наличием 
гемодинамически значимых стенозов коронарных артерий (С).

3.	Имплантация ИКД целесообразна при лечении рецидивирующей 
устойчивой ЖТ у пациентов с перенесенным ранее ОИМ (основные 
факторы риска ВСС) с нормальной или близкой к нормальной систо-
лической функцией желудочков, получающих постоянную оптималь-
ную лекарственную терапию и имеющих благоприятный прогноз для 
выживания с хорошим функциональным состоянием в течение года и 
более (С).

Класс ІІb
1.	Радиочастотная катетерная абляция или назначение амиодарона 

может рассматриваться как альтернатива установке ИКД у пациентов с 
умеренной дисфункцией ЛЖ (ФВ более 40%) и наличием такого основ-
ного фактора риска ВСС как рецидивирующая гемодинамически ста-
бильная ЖТ (В).

Класс ІІІ
1.	Не рекомендуется назначение ААТ в профилактических целях для 

снижения смертности у пациентов с неустойчивыми бессимптомными 
ЖА (основной фактор риска ВСС) (В).

VII.2. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с хронической сердечной недостаточностью

Сердечная недостаточность – патологическое состояние, при кото-
ром сердечный выброс не соответствует потребности организма вслед-
ствие снижения насосной функции сердца. В клинической прак-
тике различают острую и хроническую сердечную недостаточность. 
Сердечная недостаточность не является самостоятельным заболева-
нием. Как правило, она – осложнение или результат различных забо-
леваний и состояний.

У пациентов с хронической сердечной недостаточностью, сопро-
вождающейся снижением систолической функции, часто встреча-
ются ЖА и повышен риск ВСС. Этиология ХСН вероятно оказывает 
влияние на различные механизмы и виды ЖА. Дополнительными 
предикторами ВСС у больных ХСН являются выраженная митраль-
ная регургитация, снижение уровня гемоглобина и сопутствующая 
ХПН, с прогрессивным увеличением риска ВСС на стадии хрониче-
ского диализа [135–138]. Из инструментальных показателей наиболь-
шей прогностической ценностью у больных ХСН обладают ФВ, дли-
тельность комплекса QRS, наличие блокады левой ножки пучка Гиса, 
сигнал-усредненная ЭКГ, вариабельность ритма сердца, патологиче-



50 Vii. Стратификация риска и профилактика всс 51Vii. Стратификация риска и профилактика всс

ские изменения барорефлекса, альтернация зубца Т, дисперсия интер-
вала QT, турбулентность сердечного ритма [139].
Стратификация риска

Для определения риска развития ВСС и выбора мер ее профилактики 
у данной категории пациентов необходимо составить представление о 
генезе ХСН в каждом конкретном клиническом случае.

В таблице. VII.2.1 представлен алгоритм стратификации риска ВСС 
у пациентов с ХСН. Последовательная реализация данного алгоритма 
позволит определить перечень мероприятий, необходимых для прове-
дения первичной/ вторичной профилактики ВСС в каждом конкрет-
ном клиническом случае.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Адекватное медикаментозное лечение ХСН согласно текущим 

Национальным Рекомендациям по лечению ХСН [83], включающее 
обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и побоч-
ных эффектов) бета-блокаторов (А), иАПФ (А), антогонистов альдесте-
рона (А)

2.	В целях вторичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам, выжившим после ФЖ или гемодинамически неста-
бильной ЖТ (основные факторы риска), которые не были связаны с 

Таблица VII.2.1
Стратификация риска ВСС у пациентов с ХСН

1. Имеются ли данные об ишемическом генезе ХСН?
Да Нет

Коронарография, обсуждать возможность ре-
васкуляризации См. пункт 2

2. Есть ли указания в анамнезе на эпизод сердечного ареста?
Да Нет

(см. рекомендации по профилактике ВСС – 
класс I, пункт 1)

Меры профилактики будут определяться:
•	 ФК ХСН по NYHA,
•	 величиной ФВ ЛЖ,
•	 наличием /отсутствием ЖА
•	 наличием /отсутствием признаков де-

синхронизации желудочков
(см. рекомендации по профилактике ВСС)

3. Имеются зарегистрированные устойчивые/неустойчивые желудочковые нарушения ритма?
Да Нет

ХМ-ЭКГ, обсуждать проведение эндоЭФИ См. рекомендации по профилактике ВСС

обратимыми причинами и которые получают постоянную оптималь-
ную медикаментозную терапию, имеют хороший функциональный ста-
тус* и благоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

3.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам с наличием такого основного фактора риска как дис-
функция ЛЖ, обусловленная предшествующим ИМ (не менее чем 40 
дней после ИМ), с ФВ ЛЖ ниже 40%, с ХСН І–ІІІ ФК по классифи-
кации NYHA, с хорошим функциональным статусом*, получающим 
постоянную оптимальную медикаментозную терапию и имеющим бла-
гоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

4.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам с неишемическими заболеваниями сердца, имеющим 
ФВ ЛЖ менее 35%, ХСН ІІ–ІІІ ФК по классификации NYHA (основ-
ной фактор риска), получающим постоянную оптимальную лекарствен-
ную терапию, с хорошим функциональным статусом* и имеющим бла-
гоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

5.	Сопутствующая терапия амиодароном, соталолом в виде монотера-
пии или в сочетании с β-адреноблокаторами с целью уменьшения симпто-
мов ЖТ (как устойчивой, так и неустойчивой) рекомендована пациентам 
с имплантированными ИКД, получающим терапию по поводу ХСН (С).

6.	Амиодарон показан пациентам с целью лечения гемодинамиче-
ски значимых ЖТ и НЖТ в случае, если кардиоверсия и/или коррек-
ция причин возникновения аритмии не смогли устранить или предот-
вратить ее ранний рецидив (В).

Класс IIa
1.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия, комбиниро-

ванная с бивентрикулярной ЭКС, показана пациентам с ХСН III–IV ФК 
по классификации NYHA (основной фактор риска), получающим опти-
мальную лекарственную терапию, у которых длительность комплекса 
QRS на фоне синусового ритма превышает 120 мс, которые имеют хоро-
ший функциональный статус* и благоприятный прогноз выживания в 
течение года и более (В).

2.	ИКД-терапия показана пациентам с рецидивирующей гемодина
мически стабильной ЖТ (основной фактор риска), нормальной или 
почти нормальной ФВ ЛЖ, получающим оптимальное лечение ХСН с 
хорошим функциональным статусом* и имеющим благоприятный про-
гноз выживания в течение года и более (С).

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm
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3.	Бивентрикулярная ЭКС без функции ИКД целесообразна для пре-
дотвращения ВСС у пациентов с ХСН III–IV ФК по NYHA, ФВ ЛЖ менее 
35% (основные факторы риска), длительностью комплексов QRS 160 мс 
(или по меньшей мере 120 мс при наличии других признаков асинхрон-
ного сокращения желудочков), получающих постоянную оптимальную 
лекарственную терапию, с хорошим функциональным статусом и име-
ющих благоприятный прогноз выживания в течение года и более (В).

Класс IIb
1.	Амиодарон и/или бета-блокаторы могут быть назначены пациентам 

с основными и второстепенными факторами риска ВСС, получающим 
оптимальное лечение по поводу ХСН, которым невозможно имплан-
тировать ИКД.

2.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия может обсуж-
даться у пациентов с неишемическими заболеваниями сердца, имею-
щих ФВ ЛЖ от 30 до 35% (основной фактор риска), ХСН І ФК по клас-
сификации NYHA, получающих постоянную оптимальную лекарствен-
ную терапию, с хорошим функциональным статусом* и имеющих бла-
гоприятный прогноз выживания в течение года и более (В).

Класс III
1.	Назначение препаратов IC класса для лечения ЖА (основной фак-

тор риска ВСС) не рекомендуется у пациентов с ХСН (А).
2.	ИКД-терапия не показана пациентам с рефрактерной ХСН, у кото-

рых не предполагается достижение компенсации ее проявлений и бла-
гоприятного прогноза (А)

Так как на долю ВСС приходится около 50% смертей у больных с 
ХСН, то чрезвычайно важным вопросом является первичная профилак-
тика ВСС. Иными словами врач должен четко представлять на каком 
этапе течения заболевания пациенту нужно рекомендовать импланта-
цию ИКД. В таблице VII.2.2. представлены классы показания к имплан-
тации ИКД в целях первичной профилактики в зависимости от генеза 
ХСН, ФК ХСН, величины ФВ ЛЖ и наличия ЖА.

VII.3. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с брадисистолических нарушениях ритма 

и проводимости
Под термином брадиаритмии понимают широкий спектр заболеваний, 

патогенез развития которых предполагает, в том числе, снижение систем-
ного выброса в результате уменьшения ЧСС вследствие нарушения импуль-
сообразования в синусовом узле и/или распространения фронта деполяри-

зации по структурам проводящей системы сердца. Реализация ВСС по бра-
диаритмическому сценарию происходит в 15% случаев [6–8]. Важно пони-
мать, что факт наличия брадиаритмий, особенно в сочетании с систоличе-
ской дисфункцией ЛЖ, предполагает, тем не менее, высокий и умеренный 
риск развития желудочковых тахиаритмий у одного и того же пациента.

VII.3.А. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с дисфункцией синоатриального узла (САУ)
На долю пациентов с синдромом слабости синусового узла (СССУ) при-

ходится около половины от общего числа всех имплантаций ЭКС [140].
В отношении ВСС у данной категории пациентов прогноз будет опре-

деляться выраженностью клинических проявлений и природой основ-
ного заболевания. Считается, что проведение постоянной ЭКС улучшает 
клиническую симптоматику, но не модифицирует прогноз у пациентов с 
СССУ. Однако эти данные были получены достаточно давно при прове-
дении небольших, нерандомизированных и непроспективных исследова-
ний [141]. Известно, что отсутствие постоянной ЭКС у пациентов с СССУ 
сопровождается ухудшением качества жизни, повышением заболеваемо-
сти и смертности. Что касается ВСС, то систематическая оценка ее вклада 
в долю летальных исходов у этих пациентов не проводилась [142].

Таблица VII.2.2
Применение ИКД для первичной профилактики ВСС у пациентов с ХСН

ФК по 
NYHA

Значение ФВ ЛЖ,%
Менее 30 31–35 36–40

Генез ХСН
Ишемиче-

ский
Неишемиче-

ский
Ишемиче-

ский
Неишемиче-

ский
Ишемиче-

ский
Неишемиче-

ский

NYHA 
I

I ( не ранее 
40 дней по-
сле ОИМ)

IIb I (НЖТ +) IIb I (НЖТ +) III

NYHA 
II

I ( не ранее 
40 дней по-
сле ОИМ)

I
I ( не ранее 
40 дней по-
сле ОИМ)

I I (НЖТ +) III

NYHA 
III

I ( не ранее 
40 дней по-
сле ОИМ)

I
I ( не ранее 
40 дней по-
сле ОИМ)

I I (НЖТ+) III

NYHA 
IV III III III III III III

Примечание: Римскими цифрами в таблице показан класс показаний к имплантации ИКД. 
ФВ ЛЖ – фракция выброса левого желудочка, ХСН – хроническая сердечная недостаточ-
ность, НЖТ – неустойчивая желудочковая тахикардия, ОИМ – острый инфаркт миокарда, 
ФК – функциональный класс.
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Стратификация риска
Дисфункция САУ, приводящая к выраженной брадикардии или 

паузам, может проявляться обмороком, предобмороком, головокру-
жением, гипотензией, прогрессией проявлений сердечной недоста-
точности, стенокардией. ВСС у пациентов с СССУ более вероятна 
при наличии признаков систолической дисфункции миокарда ЛЖ. 
Патофизиологическим механизмом подобного сценария является дли-
тельная пауза асистолии без замещающего ритма и/или ЖА, разви-
вающиеся в результате паузо-зависимых нарушений реполяризации, 
манифестация которых, сопровождается нарушениями как систем-
ной, так и регионарной гемодинамики, прежде всего со стороны ЦНС. 
Следствием чего является вероятное возникновение необратимых 
изменений со стороны жизненноважных органов и развитие леталь-
ного исхода. Наличие или отсутствие предсуществующей структур-
ной патологии сердца может иметь определяющее значение для адап-
тационных изменений параметров сердечного выброса, а значит для 
характера клинического течения аритмии. К сожалению, на сегодняш-
ний день общепринятых факторов риска развития ВСС у пациентов с 
СССУ нет. Тем не менее, указания в анамнезе на такие факторы риска 
как эпизоды синкопе, наличие структурной патологии сердца, длитель-
ные симптоматичные паузы асистолии при проведении ХМ-ЭКГ корел-
лируют с неблагоприятным прогнозом, в том числе и в отношении ВСС. 
При этом следует иметь в виду, что ключевое значение имеет симпто-
матическая значимость паузы, а не ее длительность (см. таблицу V.2).
Профилактика ВСС

Проведение постоянной предсердной и/или двухкамерной ЭКС в 
соответствии с Национальными Рекомендациями по проведению ЭКС 
[70] у пациентов с СССУ улучшает симптоматику и качество жизни, 
уменьшает заболеваемость и частоту развития фибрилляции предсер-
дий. Отдаленные результаты применения постоянной ЭКС и ее вли-
яние на выживаемость и на частоту развития ВСС, на сегодняшний 
день, неизвестны.

VII.3.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с нарушениями АВ- и внутрижелудочковой 

проводимости
Течение заболеваний, сопровождающихся нарушениями АВ- и вну-

трижелудочковой проводимости, оценивалось в нескольких нерандо-
мизированных и обсервационных исследованиях [143, 144], в которых 

было установлено, что данные состояния часто ассоциируются с син-
копе и пресинкопе и редко – с ВСС. Проведение постоянной ЭКС при-
водит к улучшению качества жизни, а что касается ВСС, то были полу-
чены неоднозначные данные.
Нарушения АВ-проведения

Благоприятный прогноз характерен для пациентов с АВ-блокадой 
I степени и II степени (Мобиц 1), тогда как при АВ-блокаде II сте-
пени (Мобиц 2), при развитии интрагисиальной или инфрагисиаль-
ной блокад отмечается прогрессирование нарушений проводимости в 
АВ-блокаду III степени (см. таблицу V.2), что требует проведения посто-
янной ЭКС [110].

АВ-блокада III степени чаще всего встречается при ИБС или дегене-
ративных заболеваниях сердца. В нескольких небольших нерандомизи-
рованных исследованиях было показано, что постоянная ЭКС увеличи-
вает характеристики выживаемости у этих пациентов [110].
Двух- и трехпучковые блокады

Данные, полученные в проспективных исследованиях у асимптома-
тичных пациентов с хронической двухпучковой блокадой, свидетель-
ствуют об относительно медленном прогрессировании заболевания в 
АВ-блокаду III степени [110]. Тем не менее, у этой категории пациен-
тов отмечается относительно частое развитие ВСС, связанное с возник-
новением злокачественных желудочковых тахиаритмий. Факторами 
риска ВСС являются – ИБС, ХСН и/или преклонный возраст [145]. 
Известно, что у пациентов с двух- и трехпучковой блокадой, у которых 
имеются указания в анамнезе на эпизоды синкопе, а также у пациентов 
с интермитирующей АВ-блокадой III степени чаще развивается ВСС. 
Проведение постоянной ЭКС незначительно уменьшает частоту ее воз-
никновения [146]. Существуют противоречивые данные о прогности-
ческом значении удлиненного интервала HV в отношении риска раз-
вития ВСС вследствие брадиаритмий. Так, в частности, верификации 
интервала HV>75 мс является слабым прогностическим признаком, а 
его увеличение более 100 мс свидетельствует о наличии крайне высо-
кого риска и требует незамедлительного начала проведения постоян-
ной ЭКС [147–149].

Роль блокад ножек системы Гиса–Пуркинье как независимого пре-
диктора ВСС также неоднозначна. Предполагается, что присоединение 
блокады одной из ножек пучка Гиса приравнивается к возникновению 
дополнительного прогностического фактора риска ВСС.
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У пациентов без выраженной структурной патологии сердца факт 
наличия или появления блокады одной из ножек пучка Гиса не ассоци-
ируется с ухудшением прогноза в отношении ВСС. С другой стороны, 
для пациентов, перенесших ОИМ, которым проводилась тромболити-
ческая терапия, наличие или присоединение блокад ножек в системе 
Гиса–Пуркинье является дополнительным фактором, обуславливаю-
щим риск развития ВСС [150–152].
Врожденная АВ-блокада

В ряде исследований было показано, что имплантация ЭКС может 
улучшить выживаемость у пациентов с врожденной полной попе-
речной блокадой [153–155]. ВСС может быть первой манифеста-
цией врожденной полной поперечной блокады у ранее асимптом-
ных пациентов без структурных заболеваний сердца. Механизмами 
ВСС у данной категории пациентов могут являться как эпизоды 
полной поперечной блокады с отсутствием какого-либо замеща-
ющего ритма, так и брадизависимые злокачественные желудочко-
вые тахиаритмии.

У данной категории пациентов увеличение интервала QT, наличие 
ранних постдеполяризаций и дисперсия рефрактерности миокарда 
желудочков способствуют возникновению фатальных ЖНР, реализу-
емых по механизму long–short * [156, 157]. У пациентов с врожденной 
патологией проводящей системы сердца к факторам риска ВСС отно-
сятся: наличие ЧСС менее 50 в минуту, удлинение интервала QT, нали-
чие структурной патологии сердца [5].
АВ-блокада после РЧ-абляции или РЧ-модификации АВ-
соединения

Проблема ВСС является актуальной у пациентов, перенесших 
РЧА АВ-соединения, в том числе в варианте РЧ-модификации 
АВ-соединения, так как у этой категории больных злокачественные 
ЖНР возникают в 2–3% случаев, особенно у лиц с выраженными 
проявлениями ХСН [5, 159]. Механизм озлокачествления аритми-
ческого синдрома в этой когорте пациентов остается до конца неяс-
ным. Считается, что имеет значение брадизависимое увеличение вре-
мени реполяризации желудочков и характеристик их рефрактерности 
в первые сутки после проведения радиочастотной абляции или моди-
фикации АВ-соединения, и особенно в тех случаях, когда нарушения 
реполяризации имелись исходно [160]. Профилактика ВСС в этих слу-

* – длинная-короткая последовательность.

чаях заключается в проведении ЭКС с относительно высокой часто-
той и ЭКГ-мониторирования первые 24 часа после проведения дан-
ного интервенционного вмешательства.

По данным Zehender et al. после имплантации ЭКС 12–31% паци-
ентов умирают внезапно в течение последующего периода наблюде-
ния [161]. Авторы также отметили тот факт, что в течение первого 
года после имплантации ЭКС частота развития ВСС была в три раза 
выше, чем в последующие годы. Это согласуется с отечественными 
данными, свидетельствующими о 10%-й частоте возникновения ВСС 
после имплантации ЭКС и проведения РЧА АВ-соединения у паци-
ентов с хронической формой фибрилляции предсердий [110, 202]. 
Предполагается, что нарушения чувствительности устройства или 
проведение стимуляции в асинхронном режиме способствует иници-
ации злокачественных ЖНР [110].

Отдельную группу риска представляют больные с АВ-узловой реци-
прокной тахикардией (АВУРТ) на фоне предсуществующей АВ-бло
кады I степени. РЧ-модификация АВ-соединения, имеющая целью 
элиминацию АВУРТ, в этих случаях может быть связана с риском усу-
губления нарушений АВ-проведения, и возможно, ВСС. Методика 
РЧ-модификации АВ-соединения, разработанная отечественными 
авторами, позволяет исключить этот риск [158].
Рекомендации по профилактике ВСС

Проведение постоянной двухкамерной ЭКС в соответствии с 
Национальными рекомендациями по проведению ЭКС [70] у пациен-
тов с нарушениями АВ-проведения улучшает симптоматику и качество 
жизни, уменьшает заболеваемость. Данные о влиянии постоянной ЭКС 
в отдаленном периоде наблюдения на выживаемость и вероятность раз-
вития ВСС, на сегодняшний день, противоречивы.

VII.4. ВСС при кардиомиопатиях
Под кардиомиопатиями понимают заболевания миокарда, при кото-

рых фиксируются структурные и/или функциональные нарушения в 
отсутствие коронарного атеросклероза, гипертонии, врожденных или 
приобретенных пороков сердца. Кардиомиопатии принято разделять 
по морфологическим признакам на гипертрофическую, дилатацион-
ную и рестриктивную КМП, аритмогенную дисплазию правого желу-
дочка, а также неклассифицируемую форму. В свою очередь, каждый 
из видов подразделяется на семейную или генетически обусловленную 
форму и на несемейную форму.
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VII.4.A. Стратификация риска и профилактика ВСС у 
пациентов c ДКМП

Дилатационая кардиомиопатия (ДКМП) – группа заболеваний фено-
типически объединенных наличием нарушения систолической функ-
ции левого желудочка и его дилатации, которые развиваются не вслед-
ствие гемодинамической перегрузки (из-за порока или гипертонии) и 
не вследствие ИБС. При этом расширение правого желудочка может 
также фиксироваться, но это не является диагностическим критерием 
ДКМП. Выделяют семейную форму с известной мутаций и семейную 
форму с неизвестным типом мутации. Среди несемейных форм выде-
ляют ДКМП вследствие миокардита, болезнь Кавасаки, ДКМП ассо-
циированную с беременностью, эндокринные ДКМП, алкогольную, 
тахикардитическую формы, ДКМП вследствие чрезмерного употре-
бления селена, карнитина, тиамина и т.п.

Пятилетняя выживаемость среди европеоидной расы при ДКМП 
до внедрения современных интервенционных методов лечения 
составляла 31,4% [164]. Смертность от данной патологии увеличи-
вается от 0,10 до 1,16 на 10 000 среди мужчин в возрасте от 35–39 
до 55–57 лет [165]. При этом на долю ВСС приходится 20% случаев 
смерти [166, 167].

ВСС довольно редко служит первым проявлением заболевания, чаще 
встречается у пациентов с признаками прогрессирующего течения забо-
левания [168, 169]. В большинстве случаев к эпизодам ВСС приводят 
жизнеугрожающие ЖА [170].
Генетический анализ

Целесообразно обследовать родственников первой линии родства, 
особенно в случае злокачественного течения ДКМП и при наличии 
патологического фенотипа, позволяющего заподозрить генетическую 
мутацию [171]. На основе имеющихся данных генетический анализ на 
выявление мутации в гене LMNA может играть роль в стратификации 
риска ВСС при ДКМП [172, 173]. Однако в большинстве случаев, мута-
ционный скрининг пробанда обладает низкой эффективностью (менее 
20% при изолированной ДКМП без сопутствующего поражения скелет-
ной мускулатуры) [171]. Стандартный набор методик при обследовании 
включает семейный анамнез не менее трех поколений (с оценкой слу-
чаев ХСН, ДКМП, трансплантации сердца, ВСС, нарушений сердеч-
ного ритма и проводимости, инсульта или других тромбоэмболических 
осложнений), а также физикальный осмотр, ЭКГ, Эхо-КГ, ХМ-ЭКГ (в 
случае ВСС пробанда).

Рекомендации по генетическому тестированию
Класс I
1.	У всех пациентов с ДКМП рекомендуется тщательное изучение 

семейного анамнеза не менее чем в 3-х поколениях (А)
2.	Рекомендуется кардиологический скрининг родственников пер-

вой линии родства: анамнез, осмотр, ЭКГ, ЭХО-КГ, ХМ-ЭКГ (в слу-
чае смерти пробанда) (А)

3.	При выявлении у родственников признаков ДКМП – рекомендуется 
регулярное кардиологическое обследование начиная с раннего детства (при 
ламинопатиях с 10–12 лет) каждые 12–36 месяцев до 10 лет, каждые 12–24 
месяцев до 20 лет и далее каждые 2–5 лет до 50–60 лет и кардиологический 
скрининг потомков пробанда каждого последующего поколения (B)

4.	Если признаки ДКМП у родственников не обнаружены и генети-
ческое тестирование невозможно, рекомендуется регулярное кардиоло-
гическое обследование начиная с раннего детства каждые 12–36 меся-
цев до 10 лет, каждые 12–24 месяцев до 20 лет и далее каждые 2–5 лет 
до 50–60 лет. (B)

5.	При выявлении у пробанда с ДКМП в результате генетического 
тестирования причинной мутации рекомендуется генетический скри-
нинг родственников первой линии родства (В).

6.	Если причинные мутации у родственников отсутствуют, следует 
прекратить дальнейшее обследование (С).

7.	Если причинные мутации у родственников отсутствуют, не следует 
проводить генетическое тестирование потомков (С).

Класс IIa
1.	При выявлении причинных мутаций у родственников бессимптомных 

носителей причинных мутаций рекомендуется регулярное кардиологическое 
обследование ежегодно с 10 до 20 лет и далее каждые 1–3 года с использова-
нием дополнительных методов обследования при необходимости (С).
Стратификация риска

Подходы к стратификации риска ВСС у пациентов с ДКМП не отли-
чаются от тех, которые используются при стратификации риска у паци-
ентов с ХСН неишемического генеза (см. таб. VII.2.1). При ДКМП 
крайне высокий риск ВСС ассоциирован с мутациями в гене LMNA

Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I
1.	Адекватное медикаментозное лечение ХСН согласно текущим 

Национальным Рекомендациям по лечению ХСН [87], включающее 
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обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и побоч-
ных эффектов) бета-блокаторов (А), иАПФ (А), антагонистов альдесте-
рона (А).

2.	В целях вторичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам, выжившим после ФЖ или гемодинамически неста-
бильной ЖТ (основные факторы риска), которые не были связаны с 
обратимыми причинами и которые получают постоянную оптималь-
ную медикаментозную терапию, имеют хороший функциональный ста-
тус* и благоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

3.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам с неишемическими заболеваниями сердца, имеющим 
ФВ ЛЖ менее 35% (основной фактор риска), ХСН ІІ–ІІІ ФК по клас-
сификации NYHA, получающим постоянную оптимальную лекарствен-
ную терапию, с хорошим функциональным статусом* и имеющим бла-
гоприятный прогноз выживания в течение года и более (А).

4.	У пациентов с ЖТ (основной фактор риска) по механизму re-entry 
по ножкам пучка Гиса (bundle branch reentry), верифицированной в ходе 
эндоЭФИ показано проведение катетерной абляции ПНПГ (С).

5.	Сопутствующая терапия амиодароном, соталолом в виде монотера-
пии или в сочетании с β-адреноблокаторами с целью уменьшения сим-
птомов ЖТ (как устойчивой, так и неустойчивой) рекомендована паци-
ентам с имплантированными ИКД, получающим терапию по поводу 
ДКМП (С).

6.	Амиодарон показан пациентам с целью лечения гемодинамически 
значимых ЖТ и НЖТ (основные факторы риска ВСС) в случае, если 
кардиоверсия и/или коррекция причин возникновения аритмии не 
смогли устранить или предотвратить ее ранний рецидив (В).

Класс IIa
1.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия, комбиниро-

ванная с бивентрикулярной ЭКС, показана пациентам с ДКМП и ХСН 
III–IV ФК по NYHA (основной фактор риска), получающим оптималь-
ную лекарственную терапию, у которых длительность комплекса QRS 
на фоне синусового ритма превышает 120 мс, которые имеют хороший 
функциональный статус* и благоприятный прогноз выживания в тече-
ние года и более (В).

2.	ИКД-терапия показана пациентам с рецидивирующей гемодина-
мически стабильной ЖТ (основной фактор риска), незначительно сни-
женной ФВ ЛЖ, получающим оптимальное лечение по поводу ДКМП с 

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm

хорошим функциональным статусом и имеющим благоприятный про-
гноз выживания в течение года и более (С).

3.	Бивентрикулярная ЭКС без функции ИКД целесообразна для пре-
дотвращения ВСС у пациентов с ДКМП и ХСН III–IV ФК по класси-
фикации NYHA, ФВ ЛЖ менее 35% (основной фактор риска), длитель-
ностью комплексов QRS 160 мс (или по меньшей мере 120 мс при нали-
чии других признаков асинхронного сокращения желудочков), получа-
ющих постоянную оптимальную лекарственную терапию, с хорошим 
функциональным статусом и имеющих благоприятный прогноз выжи-
вания в течение года и более (В).

Класс IIb
1.	Амиодарон и/или бета-блокаторы могут быть назначены пациентам 

с основными и второстепенными факторами риска ВСС, получающим 
оптимальное лечение по поводу ХСН, которым невозможно имплан-
тировать ИКД.

2.	В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия может обсуж-
даться у пациентов с ДКМП, имеющих ФВ ЛЖ от 30 до 35% (основной 
фактор риска ВСС), ХСН І ФК по классификации NYHA, получающих 
постоянную оптимальную лекарственную терапию, с хорошим функ-
циональным статусом и имеющих благоприятный прогноз выживания 
в течение года и более (В).

Класс III
1.	Назначение препаратов IC класса для лечения ЖА (основной фак-

тор риска ВСС) не рекомендуется у пациентов с ХСН (А).
2.	ИКД-терапия не показана пациентам с рефрактерной ХСН, у которых 

маловероятно достижение компенсации и благоприятного прогноза (А).
VII.4.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов c гипертрофической кардиомиопатией

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – развитие гипертрофии 
миокарда левого желудочка без артериальной гипертонии или клапанных 
пороков сердца. Частота встречаемости составляет около 1 случая на 500 
человек. Кроме того, в современной классификации выделяют ГКМП, 
связанную с ожирением, редкие случаи чрезмерной ГЛЖ у спортсменов, 
ГКМП у детей, матери которых больных сахарным диабетом и ГКМП вслед-
ствие амилоидоза. Обычно определяется утолщение стенок ЛЖ более или 
равное 15 мм (для детей более или равное 2 стандартным отклонениям) при 
условии отсутствия других причин, которые потенциально могут вызвать 
ГЛЖ, которое не сопровождается развитием дилатации камер сердца [174]. 
Существенное значение в диагностике ГКМП имеет наличие очаговой 
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гипертрофии миокарда и изменений пространственной ориентации карди-
омиоцитов (хаотичность их расположения) [175]. Предполагается, что эти 
изменения служат субстратом для развития аритмий.
Генетический анализ

Поскольку ГКМП имеет преимущественно наследственное происхо-
ждение, тщательный сбор семейного анамнеза приобретает диагности-
ческий смысл, при этом при возможности следует обследовать и род-
ственников больного [174, 182–185].
Рекомендации по генетическому тестированию

Класс I
1.	У всех пациентов с ГКМП рекомендуется тщательное изучение 

семейного анамнеза в не менее 3-х поколениях (А)
2.	Генетическое тестирование на ГКМП рекомендуется у пациентов 

с нетипичной клинической картиной ГКМП (B).
3.	Семейный скрининг, включающий ЭКГ, ЭХО-КГ и клиническую 

оценку через 1–1,5 г. у детей и подростков, и примерно каждые 5 лет и 
у взрослых, а также проведение генетического тестирования рекомен-
дуются у родственников больного ГКМП первой степени родства (B)
Стратификация риска ВСС

Относительно низкая частота заболевания создает трудности в стра-
тификации риска ВСС у больных этой категории, поскольку существует 
опасность того, что ложноположительные результаты для любого фак-
тора стратификации могут возобладать над истинно положительными 
результатами. В одном из исследований 23 из 480 больных умерли вне-
запно, хотя клинические наблюдения предполагали, что они проживут 
еще 6,5 года. Риск ВСС был непосредственно связан с толщиной стенки 
ЛЖ. Установлено, что в течение 20 лет пациенты с ГКМП с толщиной 
стенки ЛЖ менее 20 мм практически не умирали, тогда как у пациен-
тов с толщиной стенки ЛЖ 30 мм или более смертность составила почти 
40% за этот же период времени. В ряде исследований отмечен как основ-
ной фактор риска ВСС такой признак как соотношение толщины МЖП 
и задней стенки ЛЖ равное 1:1. [174, 176, 177].

Американская коллегия кардиологов и Европейское кардиологическое 
общество упорядочили по категориям известные факторы риска ВСС 
как «основные» и «возможные» для отдельных групп больных ГКМП 
(таблица VII.4.1). Рекомендуется проводить клиническую оценку паци-
ентов с ГКМП для стратификации риска ВСС каждые 12–24 месяца [174, 
176, 177, 178–181].

Роль генетического тестирования у пациентов с ГКМП в отноше-
нии стратификации риска ВСС в настоящее время остается до конца 
не изученной (класс показаний IIb, B). Генетическое тестирование на 
ГКМП рекомендуется у пациентов с нетипичной клинической кар-
тиной ГКМП (I, B). Семейный скрининг должен включать проведе-
ние регистрации ЭКГ, эхокардиографию и клиническую оценку через 
определенные промежутки времени (от 12 до 18 месяцев у детей и под-
ростков и примерно каждые 5 лет и у взрослых). Проведение генетиче-
ского тестирования рекомендовано у родственников больного ГКМП 
первой степени родства (I, B) [174, 182–185].

Проведение ХМ-ЭКГ рекомендовано при начальной оценке риска 
развития ВСС у пациентов с ГКМП (I, B), в последующем – каждые 
1–2 года при отсутствии указаний в анамнезе на эпизоды ЖТ (IIа, С) 
[174, 179, 186].

Стресс-тест с контролем АД и ЭКГ является желательным для стра-
тификации риска ВСС у пациентов с ГКМП (IIa, B). Патологический 
ответ АД во время теста (определяется либо как неспособность к уве-
личению АД более чем на 20 мм рт. ст. или падение АД более чем на 20 
мм рт. ст. во время теста) предлагается рассматривать как основной фак-
тор, обуславливающий риск развития ВСС [187–189].

Некоторые авторы предлагают рассматривать МРТ сердца с гадоли-
нием как дополнительную методику, помогающую клиницисту в стра-
тификации риска и принятии тактического решения (IIa, С) у пациен-
тов с установленным диагнозом ГКМП при невозможности стратифи-
кации риска ВСС на основании общеизвестных факторов [174, 190].
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	ИКД-терапию следует проводить пациентам с ГКМП и такими 

основными факторами риска ВСС как устойчивая ЖТ или ФЖ, кото-
рые получают оптимальную лекарственную терапию основного заболе-

Таблица VII.4.1
Факторы риска ВСС у больных ГКМП

«Большие»  
факторы риска развития ВСС

Развитие ВСС в 
озможно у отдельных пациентов

- Сердечный арест
- Спонтанная устойчивая желудочковая тахикардия
- Семейный анамнез случаев ВСС
- Необъяснимые синкопе
- Утолщение стенок левого желудочка ≥ 30 мм
- Неустойчивая спонтанная желудочковая тахикардия

- Фибрилляция предсердий
- Ишемия миокарда
- Наличие высоко рисковых мутаций 
генов
- Интенсивная (соревновательная) фи-
зическая нагрузка
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вания и имеют хороший функциональный статусом и благоприятный 
прогноз выживания в течение года и более (B).

2.	Бета-блокаторы рекомендуются для лечения симптоматичных 
взрослых пациентов с обструктивной или необструктивной формой 
ГКМП, но их следует использовать с осторожностью у пациентов с 
синусовой брадикардией или нарушениями АВ-проводимости (B).

3.	Септальная миотомия для лечения пациентов с тяжелыми рефрак-
терными к консервативной терапии симптомами* и обструкцией ВТЛЖ 
(С)**.

Класс IIа
1.	ИКД-терапия показана для первичной и вторичной профилактики 

ВСС у пациентов с ГКМП, имеющих как минимум один из основных 
факторов риска (см. табл. VII.4.1) – сердечный арест, спонтанная устой-
чивая ЖТ, семейный анамнез ВСС, синкопальные состояния неясной 
этиологии, толщина стенки ЛЖ более 30 мм, патологические измене-
ния АД при нагрузочной пробе, спонтанная неустойчивая ЖТ, кото-
рые получают постоянную лекарственную терапию, с хорошим функ-
циональным статусом и имеют благоприятный прогноз выживания в 
течение года и более (С).

2.	Спиртовая эмболизация показана взрослым больным ГКМП с 
обструкцией ВТЛЖ (основной фактор риска у данной категории паци-
ентов) при условии рефрактерности симптомов к медикаментозной 
терапии и наличии противопоказаний к проведению миотомии /мио-
эктомии, обусловленных серьезными сопутствующими заболеваниями 
и/или преклонным возрастом (B).

3.	Амиодарон может быть препаратом выбора для лечения пациен-
тов с ГКМП со стойкой ЖТ и/ или ФЖ в анамнезе (основные факторы 
риска), при невозможности имплантации ИКД (С).

4.	Проведение расширенной миоэктомии может обсуждаться у паци-
ентов с обструктивной формой ГКМП и резистентностью к медикамен-
тозной терапии (С).

Класс IIb
1.	Применение амиодарона может быть оправдано для проведения 

первичной профилактики ВСС у пациентов с ГКМП, имеющих один 
* – Клинические симптомы включают стенокардию III – IV ФК, обмороки, предоб-

морочные состояния, головокружение, гипотензию, которые сохраняются, несмотря 
на оптимальную медикаментозную терапию. Градиент давления в ВТЛЖ в состоянии 
покоя или при выполнении физиологической нагрузки должен превышать 50 мм рт. ст.

** – Операция должна выполняться только опытными операторами (выполнившими не 
менее 20 процедур или работающими в центре, где выполняется не менее 50 процедур в год).

или более основных факторов риска ВСС, если невозможно выполнить 
имплантацию ИКД (С).

2.	Постоянная двухкамерная ЭКС с укороченной АВ-задержкой может 
быть показана больным обструктивной формой ГКМП с выраженными 
симптомами заболевания рефрактерными к лекарственной терапии и не 
являющихся кандидатами для процедуры септальной редукции при усло-
вии снижения систолического градиента ВТЛЖ на 25% и более при проб-
ной двухкамерной ЭКС с оптимальным значением АВ-задержки (B).

3.	Опыт использования соталола ограничен у пациентов с ГКМП, но 
его использование возможно в отдельных клинических ситуациях, осо-
бенно у пациентов с ИКД (С).

Класс III
1.	Имплантация ИКД не рекомендуется больным ГКМП с отсут-

ствием основных факторов риска ВСС (С).
2.	Имплантация ИКД не рекомендуется больным ГКМП с положи-

тельным генотипом (возможный фактор риска) и отсутствием клини-
ческой симптоматики (С).

3.	Спиртовая эмболизация не должна выполняться у больных с выра-
женной гипертрофией МЖП (более 30 мм) в связи с неопределенной 
эффективностью процедуры у данной категории пациентов (С).

4.	Спиртовая эмболизация не должна выполнятся у бессимптомных 
пациентов, у больных с медикаментозно контроллируемыми симпто-
мами, у пациентов с предполагаемыми оперативными вмешательствами 
на сердце, когда миоэктомия может быть выполнена, как часть или этап 
операции (С).

5.	Назначение нитратов, нифедипина и высоких доз диуретиков явля-
ется потенциально опасным у пациентов с обструктивной ГКМП (С).

6.	Назначение сердечных гликозидов при отсутствии ФП является 
потенциально опасным у больных ГКМП (В).

VII.4.1.В. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов c АДПЖ

Аритмогенная кардиомиопатия/дисплазия правого желудочка 
(АДПЖ) – заболевание, характеризующееся прогрессирующим заме-
щением миокарда правого желудочка жировой и фиброзной тканью, 
сопровождающееся снижением функции правого желудочка преиму-
щественно проявляющаяся клинически желудочковыми нарушениями 
ритма. Доказано наследственное происхождение АДПЖ, кроме того, 
считается, что в развитии заболевания могут иметь значение процессы 
воспаления. [191–193].
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По данным эпидемиологических исследований встречаемость АДПЖ 
в общей популяции составляет от 1:1000 до 1:5000, соотношение мужчин 
и женщин среди больных с АДПЖ составляет 3:1 [194–197]. АДПЖ – 
одна из наиболее частых причин ВСС у лиц моложе 35 лет в развитых 
странах мира [196, 197]. Российские эпидемиологические данные соот-
ветствуют мировым: АДПЖ является второй по значимости причиной 
ВСС у лиц ≤ 35 лет (14,1%) после алкогольной КМП с распределением 
умерших больных по полу в соотношении мужчин и женщин 3:1 [197]. 
Семейные формы АДПЖ составляют как минимум 50% от всех слу-
чаев с преимущественно аутосомно-доминантным типом наследова-
ния (идентифицировано 12 генов, кодирующих различные компо-
ненты миокардиальных десмосом) и вариабельной пенетрантностью 
[4, 191, 359].

Диагноз АДПЖ устанавливается на основании совокупности «боль-
ших» и «малых» диагностических критериев согласно Международным 
критериям диагностики АДПЖ 1994 года в модификации 2010 года 
[191, 198].
Генетический анализ

Данные генетического тестирования у больных с АДПЖ в насто-
ящее время очень ограничены, чтоне позволяет делать выводы о его 
роли в стратификации риска ВСС и определении лечебной стратегии 
у больных с АДПЖ. Ниже перечислены условия, при которых целе-
сообразно проводить генетическое тестирование у данной категории 
пациентов [191].
Рекомендации по генетическому тестированию

Класс IIb
1.	Комплексное тестирование генов, кодирующие белки миокарди-

альных десмосом (DSC2, DSG2, DSP, JUP, PKP2, TMEM43) целесоо-
бразно у пациентов с диагнозом АДПЖ, установленным в соответствии 
с Международными Критериями в модификации 2010 года (C).

2.	Генетическое тестирование может быть рекомендовано пациентам 
с высокой вероятностью наличия АДПЖ согласно Международным 
Критериям в модификации 2010 года, т.е. при наличии 1-го большого 
или 2-х малых критериев АДПЖ (C).

3.	Поиск специфичекой мутации показан членам семьи и ближай-
шим родственникам больных с доказанной генетически детермениро-
ванной формой АДПЖ в случае определения у больного дефектного 
гена, ответственного за развитие заболевания (C).

Класс III
1.	Генетическое тестирование не показано пациентам при наличии 

только 1 малого критерия АДПЖ согласно Международным Критериям 
в модификации 2010 года (C).

Здоровые носители дефектных генов не требуют специфического 
профилактического лечения. Эта категория лиц будет нуждаться в 
регулярном скрининговом обследовании с целью ранней диагностики 
бессимптомных ЖА, включающем в себя тщательный сбор анамнеза и 
генеалогический анализ при генетически детерминированных формах 
АДПЖ, регистрацию ЭКГ в 12 отведениях, проведение ХМ-ЭКГ, ана-
лиза поздних потенциалов желудочков, пробы с физической нагруз-
кой и трансторакальной ЭХО-КГ [191, 200].
Стратификация риска

Патогномоничными клиническими проявлениями АДПЖ являются 
ЖА, варьирующие от одиночной ЖЭ до устойчивой ЖТ и ФЖ, приво-
дящей к ВСС. Последняя, в свою очередь, может быть первым и един-
ственным клиническим проявлением этого заболевания [191]. Наиболее 
часто встречающимися симптомами АДПЖ являются тахикардия и/
или ощущения сердцебиения, синкопе и ВСС, которые наблюдаются в 
27, 26 и 23% случаев соответственно [191–194]. ФЖ является механиз-
мом мгновенной ВСС у молодых больных с АДПЖ, которые до этого 
являлись асимптомными. У больных с длительным анамнезом АДПЖ 
более вероятна возможность регистрации устойчивых мономорфных 
гемодинамически стабильных ЖТ [193]. Прогрессирование заболева-
ния может проявляться клиническими симптомами бивентрикулярной 
сердечной недостаточности.

ЖА с морфологией комплексов QRS по типу БЛНПГ являются отли-
чительной особенностью АДПЖ и указывает на правожелудочковый 
характер аритмий. У пациентов с диффузными формами АДПЖ может 
наблюдаться несколько морфологических классов ЖА [191–194].

ВСС является основной причиной смерти при данной патологии и 
0,08–9,0% больных с АДПЖ в год умирают внезапно [191, 194, 199–201]. 
Относительно часто ВСС у больных с АДПЖ развивается при физиче-
ской нагрузке, и частота встречаемости АДПЖ среди внезапно умер-
ших спортсменов достигает 25% [191].

Ретроспективный клинический и патоморфологический анализ сви-
детельствует, что кроме основных факторов риска ВСС (указание в 
анамнезе на эпизод сердечного ареста, наличие синкопальных состо-
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яний, эпизоды устойчивой ЖТ) клиническое значение в данной кате-
гории больных могут иметь: молодой возраст, отягощённый семей-
ный анамнез, занятия профессиональным спортом, сократительная 
дисфункция правого желудочка, вовлечение в патологический про-
цесс левого желудочка, дисперсия длительности комплекса QRS>40 
мс, нарушения реполяризации в грудных отведениях ЭКГ [199, 200]. 
Однако, прогностическая значимость каждого из вышеперечисленных 
факторов и их комбинация чётко не определена. В 2011 году на осно-
вании результатов 10-летнего наблюдения за группой, состоящей из 96 
больных АДПЖ, было показано, что присоединение дисфункции ЛЖ к 
предсуществующей дисфункции ПЖ являлось наиболее неблагоприят-
ным прогностическим фактором в отношении их выживаемости [191].
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Имплантация ИКД показана для профилактики ВСС пациентам с 

установленным диагнозом АДПЖ, при наличии доказанной устойчи-
вой ЖТ или эпизода ФЖ (основные факторы риска), имеющим хоро-
ший функциональный статус*, при условии ожидаемой продолжитель-
ности жизни более 1 года (В).

Класс IIa
1.	Имплантация ИКД может быть эффективна для профилактики ВСС у 

пациентов с тяжёлыми формами АДПЖ, имеющим такие факторы риска 
как вовлечение в патологический процесс ЛЖ, семейный анамнез ВСС у 
одного и более членов семьи (или наличие у членов семьи эпизодов син-
копе неясной этиологии, в случаях, когда ЖT или ФЖ не были исключены 
как причина синкопе), имеющих хороший функциональный статус, при 
условии ожидаемой продолжительности жизни более 1 года (С).

2.	Амиодарон или соталол может быть эффективен для лечения устой-
чивой ЖТ или ФЖ (основные факторы риска) у пациентов с АДПЖ при 
невозможности или нецелесообразности имплантации ИКД (С).

3.	Радиочастотная катетерная абляция целесообразна в качестве 
дополнительного метода лечения пациентов с АДПЖ, у которых име-
ются рецидивы устойчивой ЖТ, несмотря на проводимую ААТ (C).

Класс IIb
1.	Эндокардиальное ЭФИ может проводиться у пациентов с установ-

ленным диагнозом АДПЖ для стратификации риска ВСС, а также для 
оценки эффективности ААТ (С).

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm.

VII.5. ВСС при синдроме WPW
Cиндром WPW – это сочетание ЭКГ-феномена, иллюстрирующего 

предвозбуждение желудочков сердца по дополнительному (аномаль-
ному) атриовентрикулярному соединению (ДАВС) и пароксизмальной 
атриовентрикулярной реципрокной (ре-ентри) тахикардии (АВРТ), воз-
никающей в результате реализации механизма повторного входа элек-
трического возбуждения структурными составляющими компонентами, 
которого являются врожденное добавочное атриовентрикулярное сое-
динение, нормальное атриовентрикулярное соединение (АВС), мио-
кард предсердий и желудочков [202–204].

О феномене WPW говорят в том случае, если у пациента на фоне сину-
сового ритма на поверхностной ЭКГ имеются признаки антероградного 
(от предсердия к желудочкам) проведения по ДАВС (предвозбуждение 
желудочков), но в анамнезе нет указаний на клинические проявления 
или факт верификации АВРТ на ЭКГ [202, 203].

Термин синдром WPW относится и к пациентам, у которых пред-
возбуждение желудочков сочетается с иной симптоматической тахи-
кардией, отличной от АВРТ, например – фибрилляцией или трепета-
нием предсердий [202–204].

По данным различных авторов распространенность синдрома WPW в 
общей популяции составляет 0,1–0,3% [202–205].

Среди пациентов с синдромом WPW риск ВСС в течение 3–10 лет 
составляет от 0,15 до 0,39%, что выше общепопуляционного риска ВСС 
[202–204, 211, 212]. Нередко сердечный арест является первым клини-
ческим симптомом синдрома WPW.

К основным факторам риска ВСС у пациентов с синдромом/ фено-
меном WPW (в порядке уменьшения их значимости) относятся: эпизод 
фибрилляции предсердий с величиной интервала RR 260 мс и менее 
на фоне антероградного проведения по ДАВС, наличие синкопальных 
состояний в анамнезе, структурная патология сердца, семейный анам-
нез синдрома WPW и ВСС, величина антероградного рефрактерного 
периода ДАВС меньше 270 мс [204, 207, 208, 211–213].
Стратификация риска

Алгоритм стратификации риска ВСС представлен в таблице VII.5.1. 
Он основан на выявлении основных факторов риска возникновения 
ВСС у пациентов с синдромом WPW [204, 208, 210]. Последовательная 
реализация данного алгоритма позволит определить перечень меропри-
ятий, необходимых для проведения первичной/вторичной профилак-
тики ВСС в каждом конкретном клиническом случае.
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При стратификации риска ВСС у данной категории пациентов, 
основной задачей является выявление клинических признаков (основ-
ных факторов риска и их сочетания), ассоциированных с высоким 
риском развития ВСС. В конечном итоге, это будет определять после-
довательность мероприятий по профилактике ВСС.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Больным с признаками предвозбуждения желудочков на ЭКГ, пере-

несшим сердечный арест, необъяснимые обмороки (основные факторы 
риска) или симптоматичную тахикардию показано проведение РЧА 
ДАВС (В).

2.	Пациентам с фибрилляцией предсердий (или другой предсердной 
тахикардией), сопровождающейся высокочастотной активацией мио-
карда желудочков (величиной интервала RR 260 мс и менее на фоне 
антероградного проведения по ДАВС – основной фактор риска ВСС), 
показано проведение РЧА (В).

3.	У пациентов с синдромом WPW, имеющим основные факторы 
риска и которые предпочитают медикаментозную терапию проведе-
нию РЧА, средствами выбора являются ААП I класса или амиодарон 
(С)

4.	Представителям рисковых профессий (пилоты самолетов, води-
тели общественного транспорта, спортсмены) у которых диагностиру-
ется синдром/феномен WPW вне зависимости от наличия симптомов и 

Таблица VII.5.1
Стратификация риска ВСС у пациентов с синдромом WPW

1. Есть ли признаки предвозбуждения на ЭКГ 
Да Нет

См. пункт 2
2. Есть ли симптоматическая тахикардия и/или синкопальные состояния в анамнезе

Да Нет
эндоЭФИ и РЧА ДАВС См. пункт 2

2. Есть ли семейный анамнез синдрома WPW и ВСС
Да Нет

ЭндоЭФИ и РЧА ДАВС См. пункт 3
3. Есть ли структурная патология сердца 

Да Нет
ЭндоЭФИ и РЧА ДАВС См. пункт 4

4. Предвозбуждение желудочков асимптомно
См. рекомендации по профилактике ВСС

величины антероградного ЭРП ДАВС показано проведение РЧА ДАВС 
даже при отсутствии основных факторов риска ВСС (В).

5.	Пациенты с феноменом WPW, у которых антероградный ЭРП 
ДАВС менее 270 мс показано проведение РЧА ДАВС (основной фак-
тор риска) (В).

Класс IIа
1.	Пациентам с признаками предвозбуждения желудочков на ЭКГ, 

отсутствием основных факторов риска (указания в анамнезе на сим-
птоматичную тахикардию, синкопе, семейный анамнез ВСС, наличие 
структурной патологии сердца, величина антероградного ЭРП ДАВС 
более 270 мс) показано динамическое наблюдение кардиологом (С).

2.	Пациентам с признаками предвозбуждения желудочков на ЭКГ, 
отсутствием в анамнезе указаний на симптоматичную тахикардию, син-
копе, семейный анамнез ВСС, наличие структурной патологии сердца, 
у которых величина антероградного ЭРП ДАВС более 270 мс не пока-
зано назначение ААП (С).

Класс IIb
1.	У пациентов с феноменом WPW, у которых величина антероград-

ного ЭРП ДАВС превышает 270 мс, возможно проведения РЧА (С).
Класс III
1.	Пациентам с синдромом/феноменом WPW противопоказано 

назначение дигоксина, бета-блокаторов, верапамила и АТФ (С).

VII.6. ВСС при пороках клапанов сердца
VII.6.A. ВСС при врожденных пороках сердца

Стратификация риска
Врожденные пороки сердца (ВПС) представляют собой многообраз-

ный спектр анатомических и физиологических дефектов с различными 
вариантами клинического течения заболевания. Риск развития аритмий 
на пред- и послеоперационном этапах хирургической коррекции порока, 
предполагает возможность ВСС. Особенность состоит в том, что более 
75% младенческих и детских смертей от ВПС происходит в стационаре, 
большинство из которых – в ходе операций. Остальные смерти проис-
ходят вне стационара или в реанимационных отделениях в результате 
других врожденных аномалий развития или сепсиса. У больных, опери-
рованных по поводу ВПС в возрасте старше 20 лет, отмечается прогрес-
сирующее увеличение частоты ВСС и сердечно-сосудистой смертности.

С высоким риском ВСС в отдаленном периоде ассоциируются 
5 типов ВПС: тетрада Фалло, D- и L-транспозиция магистраль-
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ных артерий, стеноз аорты и функционально единственный желу-
дочек. Наибольшее количество данных о частоте развития ВСС 
при ВПС приходятся на пациентов с тетрадой Фалло. В обязатель-
ном порядке оперированным больным с эпизодами ВСС в анамнезе 
должны выполняться как инвазивное исследование гемодинамики, 
так и эндоЭФИ. Положительные результаты эндоЭФИ, внезависи-
мости от клинического статуса пациента, позволяют выявить боль-
ных с высоким риском ВСС в отдаленном периоде после хирурги-
ческой коррекции порока.

Наиболее распространенная врожденная аномалия развития коро-
нарных артерий, связанная с высоким риском ВСС в молодом воз-
расте, – это отхождение левой коронарной артерии из правого синуса 
Вальсальва. Предполагаемыми механизмами ВСС являются либо 
острая ангуляция устья коронарной артерии и как следствие ее пере-
гиб, либо компрессия левой коронарной артерии, приводящие к раз-
витию острой ишемии миокарда с последующим развитием ЖТ или 
ФЖ. Диагноз устанавливается в ходе КАГ и служит показанием к про-
ведению хирургической реваскуляризации миокарда.

Существует ограниченное количество экспериментальных данных, 
на основании которых можно было бы рекомендовать определенную 
тактику ведения больных с этими заболеваниями. Лечение неотлож-
ных состояний, развившихся в рамках основного заболевания, кото-
рое относится к этому разделу, осуществляется без каких-либо специ-
фических особенностей.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Имплантация ИКД проводится пациентам с врожденным пороком 

сердца (ВПС), перенесшим сердечный арест (основной фактор риска 
ВСС), если причина заболевания установлена в ходе обследования и 
были исключены иные обратимые причины. Имплантация ИКД про-
водится пациентам с хорошим функциональным статусом*, получаю-
щим длительную оптимальную лекарственную терапию и имеющим 
благоприятный прогноз выживания в течение года и более (В).

2.	Больным с ВПС и спонтанной устойчивой ЖТ (основной фактор 
риска ВСС) показано проведение инвазивного исследования пара-
метров внутрисердечной гемодинамики и эндоЭФИ. Рекомендуемые 
методы терапии – катетерная абляция или хирургическое лечение ЖТ. 

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm.

Если указанные методы неэффективны, то рекомендуется импланта-
ция ИКД (С).

Класс IIа
1.	Инвазивную оценку параметров внутрисердечной гемодинамики 

и эндоЭФИ целесообразно проводить пациентам с ВПС, имеющим 
основные факторы риска ВСС – указания в анамнезе на необъясни-
мые эпизоды синкопе и нарушение сократительной функции желу-
дочков.

2.	В отсутствие определенной и потенциально корригируемой при-
чины сердечного ареста (основной фактор риска) имплантация ИКД 
целесообразна пациентам с хорошим функциональным статусом*, 
получающим длительную оптимальную лекарственную терапию и 
имеющих благоприятный прогноз для выживания в течение года и 
более (В).

Класс IIb
1.	Проведение эндоЭФИ может обсуждаться у пациентов с ВПС и 

парными желудочковыми экстрасистолами (ЖЭ) или НЖТ для опре-
деления риска возникновения устойчивой ЖТ (С).

Класс III
1.	Назначение профилактической ААТ не показано у больных с бес-

симптомным ВПС и единичными ЖЭ (С).
VII.6.Б. ВСС при приобретенных пороках сердца

Стратификация риска
В настоящее время отсутствуют данные, свидетельствующие о том, 

что пластика или протезирование митрального клапана уменьшают 
количество ЖА у пациентов с клапанными пороками сердца. Поэтому 
оценка клинического состояния этой категории пациентов и их лече-
ние проводятся на основании существующих рекомендаций для каж-
дого из заболеваний.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Клиническая оценка состояния больных с клапанными пороками 

сердца и ЖА, а также выбор тактики их лечения должен осуществляться 
на основании существующих в настоящее время рекомендаций по диа-
гностике и лечению пороков сердца и выявлении основных и второсте-
пенных факторов риска ВСС (С).

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm.
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Класс IIb
1.	Позитивное значение пластики или протезирования митраль-

ного клапана у пациентов с пролапсом митрального клапана, тяжелой 
митральной регургитацией, сочетающейся с гемодинамически значи-
мыми ЖА (основной фактор риска) в отношении профилактики ВСС 
не является доказанными (С).

VII.7. ВСС при метаболических и воспалительных 
заболеваниях

VII.7.A. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с миокардитом и инфекционным эндокардитом
Миокардит

Миокардит – поражение сердечной мышцы преимущественно вос-
палительного характера, обусловленное непосредственным или опосре-
дованным через иммунные механизмы воздействием инфекции, пара-
зитарной или протозойной инвазии, химических или физических фак-
торов, а также поражения, возникающие при аллергических и аутоим-
мунных заболеваниях [214].

Наиболее частым этиологическим фактором, обуславливающим раз-
витие миокардита более чем в 60% случаев, является вирусная инфек-
ция [215]. В европейской популяции самым частым вирусным геномом, 
определяющимся в биоптатах миокарда, является парвовирус B-19 и 
вирус герпеса человека – 6 [216]. Из бактериальных агентов наиболь-
шее значение в последние годы приобретают внутриклеточные воз-
будители (род Chlamidia) [218]. Среди других причин выделяют пря-
мое и опосредованное воздействие токсических веществ, в том числе 
лекарств, аллергические и аутоиммунные реакции у лиц с системными 
заболеваниями (коллагенозы, опухоли, саркоидоз, неспецифический 
язвенный колит) [214, 217, 219].

Встречаемость миокардита в различных странах Европы различается 
в разы и колеблется от 0,12% до 12% [215, 216]. В кардиологических ста-
ционарах диагноз миокардита выставляется менее чем в 1% случаев, в то 
же время по данным аутопсии его признаки выявляются в 3–9% [218].

Результаты секции внезапно умерших людей обнаруживают морфо-
логические маркеры миокардита в 8,6% случаев [219], а у лиц моложе 
40 лет – в 12% случаев [220]. По некоторым данным, миокардит явля-
ется ведущей причиной внезапной смерти у детей [8].

Непосредственным механизмом ВСС у больных миокардитом явля-
ются стойкие нарушения ритма и/или проводимости, которые по дан-

ным эпидемиологического исследования ESETCID, проведенного в 
Европе, регистрируются в 18% случаев [221]. При этом прослеживается 
связь между частотой и тяжестью развития нарушений ритма и морфо-
логическим вариантом миокардита, в частности наибольшая выражен-
ность аритмического синдрома характерна для гигантоклеточного мио-
кардита. По данным другого исследования [222, 223], около 5% случаев 
миокардита дебютируют развитием желудочковой тахикардии.

Вместе с тем, прогностическая роль различных аритмий, как и других 
клинико-инструментальных данных, в частности низкой ФВ, в мани-
фестном периоде миокардита до настоящего времени не установлена. 
Во многих случаях на фоне адекватной терапии наступает полное исчез-
новение подобных симптомов [218].

В связи с этим рекомендации по профилактике ВСС у больных мио-
кардитом имеют крайне ограниченный характер, в основном отно-
сятся к острому периоду заболевания. Для медикаментозной терапии 
желудочковых тахиаритмий эффективно назначение амиодарона [224]. 
Установка временного ЭКС в острой фазе миокардита показана при 
возникновении гемодинамически значимых брадиаритмий, тогда как 
вопрос об имплантации ИКД в этот период не рассматривается. Вместе 
с тем, в более поздние сроки, когда на фоне адекватной ААТ сохраня-
ются устойчивые гемодинамически значимые желудочковые наруше-
ния ритма сердца, а прогноз для жизни пациента благоприятен в тече-
ние как минимум календарного года, имплантация ИКД может быть 
рекомендована.
Инфекционный эндокардит

Инфекционный эндокардит (ИЭ) – воспалительное поражение кла-
панных структур, пристеночного эндокарда, эндотелия в зоне врож-
дённого порока магистральных сосудов, обусловленное прямым вне-
дрением возбудителя и протекающее чаще всего по типу сепсиса остро 
или подостро с циркуляцией возбудителя в крови, тромбоэмболиями, 
иммунопатологическими изменениями и осложнениями [225].

Основными возбудителями ИЭ в последние десятилетия являются 
стафилококк, стрептококк и энтерококк, которые выделяются у пода-
вляющего большинства больных с положительной гемокультурой [226, 
227]. Прослеживается связь между этиологическим фактором и вари-
антом течения заболевания. Так, при подостром течении ИЭ основ-
ным возбудителем являются различные виды Streptococcus, в то время 
как острое течение ИЭ наиболее часто ассоциировано с инфекцией 
Staphylococcus [228].
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Особенностью эпидемиологии ИЭ последних лет является появ-
ление особых форм: ИЭ у наркоманов с преимущественным пораже-
нием трёхстворчатого клапана, ИЭ протеза клапана, ИЭ у пациентов с 
имплантированным электрокардиостимулятором и больных, находя-
щихся на программном гемодиализе, ИЭ у реципиентов транспланти-
рованного органа [229, 230].

Одной из важнейших проблем ИЭ в настоящее время следует при-
знать растущую резистентность возбудителей к наиболее часто приме-
няемым антибиотикам, что во многом обуславливает высокие показа-
тели смертности при данном заболевании, достигающие даже в госпи-
тальных условиях 10–26% [231–233]. Большинство смертей, наступа-
ющих внезапно, происходят по причине острой сердечной недостаточ-
ности вследствие деструкции клапана либо на фоне молниеносного 
септического шока, как правило, ассоциированного с абсцедирова-
нием клапанного кольца, однако по своему механизму подобные слу-
чаи не могут быть отнесены к ВСС [234]. Вместе с тем, формирование 
абсцесса в области межжелудочковой перегородки (МЖП) или распро-
странение гнойного процесса с кольца аортального клапана на МЖП 
может привести к разрушению проводящей системы сердца и форми-
рованию полной АВ-блокады и развитию ВСС [234]. В этой связи, раз-
витие АВ-блокады у пациента с ИЭ всегда должно настораживать на 
наличие такого грозного осложнения, как абсцесс.

Лечение больных ИЭ должно быть длительным, комплексным и мно-
гокомпонентным. Во всех случаях должна проводиться антимикроб-
ная терапия с учетом этиологического фактора, в большинстве случаев 
с применением комбинации антибактериальных средств [231–234]. 
Основными направлениями лечения, помимо антибактериальной тера-
пии, являются также хирургическое лечение и заместительная иммун-
ная терапия.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Проведение этиотропной, патогенетической и симптоматической 

терапии в острой фазе миокардита (С).
2. Хирургическая коррекция острой недостаточности аорталь-

ного клапана, ассоциированной с ЖТ, при отсутствии противопо-
казаний (С).

3. Хирургическое лечение острого эндокардита, осложнен-
ного абсцессом аорты или клапанного кольца, ассоциированных с 
АВ-блокадой, при отсутствии противопоказаний (С).

Класс ІІа
1.	Имплантация ИКД может быть эффективной у пациентов с жизне-

угрожающими ЖА (основной фактор риска) вне острой фазы миокар-
дита, получающих постоянную оптимальную лекарственную терапию 
и имеющих благоприятный прогноз для выживания в течение 1 года и 
более (С).

2.	ААТ целесообразна у пациентов с неустойчивой и устойчивой ЖТ 
в острой фазе миокардита (С).

Класс III
1.	Имплантации ИКД не показана в острой фазе миокардита (С).
VII.7.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 

при метаболическом синдроме, ожирении, диете 
и анорексии

Метаболический синдром представляет собой совокупность вза-
имосвязанных факторов риска возникновения и прогрессирования 
сердечнососудистых заболеваний, обусловленных атеросклерозом 
[235–238]. Основные его составляющие – абдоминальное ожирение, 
повышенное АД, атерогенная дислипидемия (повышение уровня три-
глицеридов и снижение холестерина липопротеидов высокой плот-
ности в крови), резистентность к инсулину (клинически проявляется 
нарушением толерантности к глюкозе, гипергликемией натощак и 
сахарным диабетом 2 типа). Для метаболического синдрома харак-
терны протромботические и провоспалительные изменения системы 
гемостаза, а также многочисленные метаболические и эндокрин-
ные нарушения [236, 2373, 239]. Критерии диагностики метаболи-
ческого синдрома продолжает уточняться и обсуждаться. Так, экс-
перты Всероссийского научного общества кардиологов настаивают 
на ведущей роли абдоминального ожирения (избыточного накопле-
ния висцерального жира) в патогенезе метаболического синдрома и 
возражают против уравнивания значимости этого фактора с другими 
критериями диагностики [240]. Пересматривается также допустимая 
окружность талии, которая по сегодняшним представлениям должна 
соответствовать этнической принадлежности и стране проживания 
индивида [237]. При метаболическом синдроме описан ряд изме-
нений, потенциально способствующих возникновению ВСС – уве-
личение длительности и дисперсии интервала QT [241–245], изме-
нения вариабельности ритма сердца, свидетельствующие о преоб-
ладании симпатических влияний на синусовый ритм и/или сниже-
нии вагусной активности [245–255], гипертрофия левого желудочка 
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[256–258]. Кроме того, при выраженных метаболических расстрой-
ствах, не исключено введение дополнительных факторов риска ВСС: 
гипокалиемии [259], гипогликемии, способствующей активации сим-
патической нервной системы и нарушению реполяризации миокарда 
с удлинением интервала QT [260, 261], а также синдрома обструктив-
ного сонного апноэ, сопряженного с наличием многих компонен-
тов метаболического синдрома, включая преобладание симпатиче-
ской активности [262–265].

Выраженные расстройства питания, а также чрезмерные меры по их 
быстрой коррекции могут способствовать возникновению ВСС. Риск 
ВСС особенно высок при выраженном ожирении, превышая данный 
показатель в популяции у лиц, сопоставимых по возрасту, в 40–60 раз 
[266, 267]. Скорее всего, это связано с возникновением угрожающих 
жизни желудочковых аритмий, однако у внезапно умерших молодых 
людей выявлялись также изменения проводящей системы сердца [268]. 
Среди факторов, предрасполагающих к ВСС, у лиц с ожирением опи-
саны: увеличение длительности и дисперсии интервала QT, формиро-
вание характерных структурных изменений сердца (кардиомегалия, 
дилатация левого желудочка, гипертрофия кардиомоцитов без при-
знаков интерстициального фиброза), а также обструктивное сонное 
апноэ [270–274]. Риск ВСС при ожирении можно существенно умень-
шить при снижении массы тела. Обратимы также проявления карди-
опатии и удлинение интервала QT, особенно на ранних стадиях забо-
левания [275–277]. Низкокалорийная диета, способствующая сниже-
нию массы тела, должна быть хорошо сбалансированной. Есть сооб-
щения о возникновении аритмий и случаях ВСС при использовании 
длительных, не сбалансированных, очень низкокалорийных диет и 
лечебного голодания (особенно диет с применением жидких проте-
инов) [278–282].

Смертность у лиц с нервной анорексией колеблется от 5 до 20%, 
а фактический показатель, вероятно, составляет около 6%. [283]. 
Считается, что почти 1/3 летальных исходов, в том числе во время 
возобновления приема пищи, происходит из-за заболеваний сердца, 
однако точные данные о том, чем обусловлена ВСС, отсутствуют. 
Длительное голодание приводит к атрофии сердечной мышцы, сину-
совой брадикардии, удлинению интервала QT, а также электролит-
ным расстройствам, усугубляющим эти нарушения. Большинство 
патологических изменений со стороны сердца полностью обратимы 
после надлежащего возобновления питания [284–286]. Осложнения, 
связанные с возобновлением питания у длительно голодавших, вклю-

чают сердечные, неврологические и гематологические расстрой-
ства, обусловленные возникновением дисбаланса жидкости и элек-
тролитов. Сердечные осложнения возникают, как привило, в пер-
вую неделю после начала приема пищи и обычно связаны с выра-
женным дефицитом питания, гипофосфатемией и использованием 
только парентерального питания [287–290].
Стратификация риска ВСС

Каждый из основных компонентов метаболического синдрома (ожи-
рение, артериальная гипертензия, нарушение обмена липидов, сахар-
ный диабет), будучи в достаточной степени выраженным, является фак-
тором риска ВСС [291, 292]. В настоящее время не ясно, несет ли объе-
динение этих предрасполагающих факторов в рамках метаболического 
синдрома дополнительную информацию, позволяющую улучшить стра-
тификацию риска ВСС [292].
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1.	Особенностей профилактики и лечения угрожающих жизни ЖА 

(основной фактор риска) и ВСС у больных с метаболическим синдро-
мом, ожирением, анорексией или придерживающихся определенной 
диеты нет. Мероприятия по предотвращению ВСС должны быть такими 
же, как и при других заболеваниях. Это подразумевает, что стратифика-
ция риска и профилактика ВСС у этой категории пациентов осущест-
вляется на основании выявления основных и второстепенных факто-
ров риска. Профилактика ВСС будет заключаться в имплантации ИКД 
пациентам с хорошим функциональным статусом* и благоприятным 
прогнозом выживаемости в течение года и более, которые получают 
длительную оптимальную лекарственную терапию (C).

Класс IIa
1.	Программное снижение массы тела при ожирении (модификация 

второстепенного фактора риска ВСС) и тщательно контролируемое воз-
обновление питания при анорексии может эффективно снизить риск 
возникновения ЖА и ВСС (C).

Класс III
1.	Длительные, несбалансированные, очень низкокалорийные диеты 

и лечебное голодание не рекомендуются, поскольку они могут быть 
опасными и приводить к развитию угрожающих жизни ЖА (C).

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm.



80 Vii. Стратификация риска и профилактика всс 81Vii. Стратификация риска и профилактика всс

VII.7.B. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с эндокринными нарушениями

Стратификация риска
Нарушения гормональной регуляции могут являться прямой или 

опосредованной причиной ВСС в результате развития жизнеугрожа-
ющих нарушений ритма и проводимости. Эндокринопатии могут ока-
зывать как непосредственное влияние на миокард (например, феохро-
моцитома, тиреотоксикоз, гипотиреоз), так и быть причиной разви-
тия состояний, которые потенциально могут сопровождаться риском 
развития аритмий (например, электролитные нарушения, связанные с 
дисфункцией гормонов коры надпочечников). Некоторые эндокрин-
ные нарушения сопровождаются развитием условий, способствующих 
появлению структурной патологии сердца, при которой имеется риск 
развития ВСС (например, дислипидемия увеличивает риск развития 
ИБС, а вторичная артериальная гипертензия эндокринного генеза спо-
собствует развитию гипертрофия миокарда ЛЖ).
Сахарный диабет

Известно, что в популяции больных, перенесших ИМ, диа-
гноз сахарного диабета увеличивает риск развития ВСС [293–295]. 
Предполагаемыми механизмами, лежащим в основе развития ВСС у 
этой категории пациентов, являются автономная нейропатия при кото-
рой наблюдается увеличение интервала QT; а также тяжелая ассимптом-
ная ишемия миокарда, способствующая развитию ЖТ и ФЖ.

Нормализация уровня гликемии или уровня гликированного гемо-
глобина НвА1с уменьшает риск сердечно-сосудистых заболеваний. 
Однако, данных о том, что при этом происходит уменьшение количе-
ства внезапных смертей, нет. Напротив, в ряде исследований было про-
демонстрировано, что интенсивный контроль гликемии, особенно при 
наличии симптомов автономной нейропатии, повышает риск развития 
ВСС, что может быть связано с увеличением риска развития гипогли-
кемических состояний, которые сопровождаются удлинением интер-
вала QT и уменьшением уровня калия сыворотки крови.
Акромегалия

Основной причиной смерти у больных с акромегалией является 
поражение сердечно-сосудистой системы [296]. При длительно 
существующей и активной (с сохраненной гиперсекрецией гор-
мона роста) акромегалии развивается. так называемая акромега-

лическая кардиопатия, которая характеризуется концентрической 
гипертрофией миокарда, диастолической, а позже и систолической 
дисфункцией ЛЖ с развитием тяжелой, рефрактерной к медикамен-
тозной терапии, сердечной недостаточности Хроническая гиперсе-
креция гормона роста (ГР) и инсулиноподобного фактора роста-1 
(ИПФР-1) также сопровождается развитием инсулинорезистент-
ности, СД 2 типа, дислипидемии и способствует появлению арте-
риальной гипертензии и ГЛЖ. У больных акромегалической кар-
диопатией чаще, чем в общей популяции, обнаруживают различ-
ные нарушения ритма и проводимости сердца [297]. Частота ЖНР 
коррелирует с длительностью анамнеза заболевания, а их гемоди-
намическая значимость – с выраженностью ГЛЖ, нежели биохими-
ческими признаками активности заболевания. По некоторым дан-
ным около 75% больных акромегалией страдают синдромом апноэ/
гипопноэ сна [298], в рамках которого нередко встречаются жизне-
опасные нарушения ритма сердца. У 56% больных активной акро-
мегалией регистрируются поздние потенциалы желудочков, нали-
чие которых не зависит от возраста, пола больных, длительности 
заболевания и выраженности гипертрофии левого желудочка [299, 
300]. Тем не менее, окончательное суждение о прогностическом 
значении поздних потенциалов желудочков в отношении риска 
развития ВСС у больных акромегалией остается не учрежденным. 
Нормализация (или снижение) ГР и ИПФР-1 приводит к умень-
шению частоты ЖЭ.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Тактика терапии ЖА, которая является вторичной по отношению 

к эндокринным нарушениям, должна быть направлена на коррекцию 
электролитного дисбаланса и лечение основного заболевания (C).

2. Особенностей профилактики и лечения угрожающих жизни ЖА 
(основной фактор риска) и ВСС у больных с эндокринными заболева-
ниями нет. Мероприятия должны быть такими же, как при других забо-
леваниях. Это означает, что стратификация риска и профилактика ВСС 
у этой категории пациентов осуществляется на основании выявления 
основных и второстепенных факторов риска. Проведение профилак-
тики ВСС включает в том числе, имплантацию ИКД и ЭКС пациен-
там, которые получают длительную оптимальную лекарственную тера-
пию, с хорошим функциональным статусом и благоприятным прогно-
зом выживаемости в течение года и более (C).
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VII.7.Г. Стратификация риска и профилактика 
ВСС у пациентов с терминальной стадией почечной 

недостаточности
Стратификация риска

Около 40% пациентов с терминальной стадией почечной недоста-
точности умирают от сердечно-сосудистых заболеваний, в том числе 
20% – внезапно [301–302]. Помимо коронарного атеросклероза допол-
нительными факторами риска развития внезапной сердечной смерти 
у пациентов хронической болезнью почек могут быть ГЛЖ, уреми-
ческая кардиомиопатия, анемия, удлинение интервала QT и увели-
чение его дисперсии, снижение вариабельности сердечного ритма, а 
также быстрые изменения объема циркулирующей крови и электро-
литов, неадекватность диализа, гиперфосфатемия, гиперпаратиреоз и 
др. [302, 303].
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Для профилактики ВСС у больных терминальной почечной недо-

статочностью необходимо выявлять основные (ЖНР, систолическая 
дисфункция, синкопе, сердечный арест в анамнезе) и модифициро-
вать второстепенные факторы риска (артериальная гипертония, дис-
липидемия, гипергликемия), а также факторы риска, связанные с хро-
нической болезнью почек и диализом (лечение нефрогенной анемии и 
гиперпаратиреоза, устранение дефицита витамина D, адекватный диа-
лиз, избегать применения диализной жидкости с низким содержанием 
калия и кальция) (С).

Класс IIа
1. В целях вторичной профилактики ВСС у пациентов, находящихся 

на на программном гемодиализе или постоянном амбулаторном пери-
тонеальном диализе показано назначение блокаторов ангиотензино-
вых рецепторов (С) и ААП III класса (С).

2. В целях первичной профилактики ВСС у пациентов, находящихся 
на программном гемодиализе или постоянном амбулаторном перито-
неальном диализе показано назначение иАПФ (В).

3. У пациентов с хронической болезнью почек, и основными фак-
торами риска ВСС (угрожающими жизни аритмиями и систоличе-
ской дисфункцией ЛЖ) ИКД-терапия имеет преимущество над меди-
каментозной терапией, однако у диализных пациентов благоприятный 
эффект этого вида лечения на выживаемость не доказан. Решение об 

имплантации ИКД следует принимать индивидуально с учетом состоя-
ния пациента и ожидаемой продолжительности жизни (С). Нахождение 
на программном гемодиализе или постоянном амбулаторном перито-
неальном диализе, тем не менее, не должно рассматриваться как реша-
ющий аргумент в пользу отказа от имплантации ИКД.

Класс IIb
1. В целях первичной профилактики ВСС у пациентов с ИБС, нахо-

дящихся на программном гемодиализе или постоянном амбулаторном 
перитонеальном диализе может обсуждаться назначение селективных 
бета-блокаторов (С).

2. В целях первичной профилактики ВСС у пациентов при отсутствии 
признаков поражения коронарных артерий, находящихся на программ-
ном гемодиализе или постоянном амбулаторном перитонеальном диа-
лизе может обсуждаться назначение никорандила (С).

VII.8. ВСС при болезнях перикарда
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Стратификация риска и профилактика ВСС у пациентов с 

болезнями перикарда осуществляется на основании выявления 
основных и второстепенных факторов риска. Проведение профи-
лактики подразумевает, в том числе, имплантацию ИКД пациен-
там с основными факторами риска ВСС, которые получают дли-
тельную оптимальную лекарственную терапию, с хорошим функ-
циональным статусом* и благоприятным прогнозом выживаемости 
в течение года и более (C)

VII.9. ВСС у пациентов с хронической обструктивной 
болезнью легких

Хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ) – одно из наибо-
лее распространенных заболеваний взрослого населения во всем мире, 
которым страдает от 7 до 18,2% лиц, старше 40 лет [304–306]. В послед-
ние 25 лет наблюдается неуклонный рост смертности от ХОБЛ и по про-
гнозам экспертов к 2020 году данная патология займет 3-е место среди 
всех причин смерти [307].

ХОБЛ это хроническое заболевание, характеризующееся персисти-
рующим ограничением воздушного потока в дыхательных путях, кото-

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm
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рое обычно носит прогрессирующий характер и связано с воспали-
тельным ответом на длительное вдыхание частиц или газов. Тяжесть 
течения ХОБЛ во многом определяется частотой обострений и сопут-
ствующей патологией [308]. Наиболее частой сопутствующей пробле-
мой у больных ХОБЛ являются сердечно-сосудистые заболевания, в 
большинстве случаев ИБС, сердечная недостаточность, фибрилляции 
предсердий и артериальная гипертония. По данным крупного иссле-
дования, включавшего более 1800 пациентов, у больных ХОБЛ суще-
ствует повышенный, в 3,36 раза, риск смерти от сердечно-сосудистых 
событий в целом и в 5,65 раза от ишемической болезни сердца [309]. 
Имеется прямая зависимость риска смерти от величины объема фор-
сированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) – главного количествен-
ного критерия бронхиальной обструкции [310].

При этом, пациенты, находящиеся на более легких стадиях ХОБЛ, 
имеют гораздо больше рисков умереть не от дыхательной недостаточ-
ности, а от сердечно-сосудистой патологии [311].

Эпидемиологические данные по сочетанию ХОБЛ с сердечной пато-
логией представляют достаточно широкий диапазон цифр. Например, 
среди 14703 пациентов в исследовании VALIANT, переносящих острый 
инфаркт миокарда, около 9% имели сопутствующую ХОБЛ, при этом у 
больных ХОБЛ наблюдалась 30% летальность, в то время как при отсут-
ствии ХОБЛ она составила 19%. Более 27% пациентов ХОБЛ в этом 
исследовании страдали сердечной недостаточностью до включения в 
исследование [312]. В другом крупном исследовании, проанализиро-
вавшем 400000 госпитализаций пациентов ХОБЛ в отделения ветера-
нов, сопутствующая патология коронарных артерий встречалась в 33,6% 
случаев [313].

Патогенетически столь частая ассоциация ХОБЛ, ИБС, сердеч-
ной недостаточности и аритмий определяется целым рядом обстоя-
тельств: Во-первых, это общий доминирующий фактор риска – курение. 
Во-вторых, оба вида патологии являются зависимыми от возраста, забо-
леваемость ими прогрессивно нарастает после 50 лет. В третьих, – ремо-
делирование правых отделов сердца является ответом на развивающу-
юся легочную гипертертензию. В четвертых, – системное воспаление, 
окислительный стресс, гиперкапния, характерные для ХОБЛ, ведут к 
ускорению процессов атерогенеза и являются провокаторами аритмий. 
И наконец, имеет место взаимное негативное влияние медикаментоз-
ной терапии, когда препараты для лечения сердечной патологии могут 
ухудшить течение ХОБЛ, а бронхолитики – провоцировать жизнеугро-
жающие аритмии.

Стратификация риска
При определении степени риска ВСС у пациента с ХОБЛ необхо-

димо учитывать два основных фактора:
– степень ограничения воздушного потока, определяемую при спи-

рометрии;
– анамнез пациента, прежде всего указания на наличие сопутствую-

щих или перенесенных заболеваний, увеличивающих у больных ХОБЛ 
риск ВСС, а также лекарственный анамнез.

Пациенты с величиной ОФВ1 больше 60% не имеют дополнитель-
ных рисков развития ВСС, поэтому их ведение не отличается от веде-
ния других пациентов не страдающих ХОБЛ.

У больных со снижением ОФВ1 ниже 60%, но отсутствием факто-
ров риска в анамнезе целесообразно периодически проводить холте-
ровское мониторирование ЭКГ для своевременного выявления скры-
той кардиальной патологии.

Рис. VII.9.1. Стратификация риска ВСС у пациентов с ХОБЛ
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Наибольшего внимания в отношении профилактики ВСС требует 
группа пациентов с ХОБЛ, у которых сочетаются сниженная величина 
ОФВ1<60% и наличие заболеваний сердечно-сосудистой системы. В 
этом случае необходимо рассмотреть возможность внесения измене-
ний в план ведения пациента с целью профилактики ВСС в соответ-
ствии приведенными ниже рекомендациями (рис. VII.9.1).
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Особенности профилактики ВСС у больных с ХОБЛ базируются 

на выявлении основных и второстепенных факторов риска. Это под-
разумевает, в том числе, имплантацию ИКД пациентам, имеющим 
основные факторы риска ВСС, которые получают длительную опти-
мальную лекарственную терапию, с хорошим функциональным ста-
тусом* и благоприятным прогнозом выживаемости в течение года и 
более (В).

2. При использование бета-блокаторов, предпочтение должно отда-
ваться селективным препаратам, блокирующим β-1 рецепторы (А).

Класс IIа
1. У больных с ХСН наиболее предпочтительным препаратом, не 

приводящим к снижению ОФВ1 (основной фактор риска) и качества 
жизни, является бисопролол (В).

2. Пациенты ХОБЛ стабильного течения, принимающие теофиллин 
и β-2 агонисты длительного действия не имеют повышенного риска 
ВСС (B).

Класс IIb
1. Ингаляционные кортикостероиды уменьшают риск развития ВСС 

у больных ХОБЛ (B).
2. Пожилые больные ХОБЛ, старше 65 лет имеют меньший риск раз-

вития ВСС при приеме ингаляционных β-2 агонистов длительного дей-
ствия, чем при использовании ингаляционных антихолинергических 
препаратов длительного действия (B).

3. Применение порошковой ингаляционной формы тиотропиума не 
увеличивает риск ВСС у больных ХОБЛ (B).

Класс III
1. Следует избегать назначения высоких доз β-2 агонистов пациен-

там с нестабильной стенокардией (A).
2. Применение 14-членных макролидов (эритромицина, кларитроми-

цина) может сопровождаться удлинением интервала QT и увеличением риска 
возникновения желудочковых аритмий (основной фактор риска ВСС) (B).

3. Назначение ингаляционного ипратропиума бромида пациентам с 
ХОБЛ ассоциируется с увеличением риска ВСС (B) .

4. Больные ХОБЛ и ХСН, получающие ингаляционные β-2 агонисты 
короткого действия, имеют более высокий риск ВСС по сравнению с 
лицами не принимающими подобные препараты (А).

5. Решение о проведении аорто-коронарного шунтирования у боль-
ных ХОБЛ с ОФВ1 < 60% должно приниматься с учетом того факта, 
что у данной категории пациентов риск смерти в послеоперационном 
периоде достоверно выше (B).

VII.10. ВСС при нейромышечных заболеваниях
Наследственные нейромышечные заболевания (миотоническая 

мышечная дистрофия, синдром Кернса–Сейра, миодистрофия Эрба, 
миопатия Эмери–Дрейфуса, другие виды миопатий) могут предрас-
полагать к развитию предсердных аритмий, нарушений проводимо-
сти, АВ-блокаде, мономорфной ЖT или полиморфной ЖТ и ВСС 
[314–320]. Клинические проявления, указывающие на возможность 
наличия субстрата для развития ВСС, довольно разнообразны. ВСС 
является хорошо прогнозируемым выявляемым осложнением неко-
торых нейромышечных заболеваний, однако прогрессирование нару-
шений проводимости может быть непредсказуемым [321–330]. В слу-
чае поражения сердца, в частности, при мышечной дистрофии, необ-
ходимо обращать внимание на минимальные клинические симптомы 
или электрокардиографические проявления при определении показа-
ний к имплантации ЭКС или ИКД и проведению эндоЭФИ.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Существующая стратификация риска ВСС у пациентов с нейромы-

шечными заболеваниями подразумевает выявление основных и второсте-
пенных факторов риска. Принципы профилактики ВСС не отличаются от 
тех, которые применяются при лечении пациентов без этих расстройств (А).

Класс IIb
1. Имплантация ЭКС может обсуждаться у пациентов с наследствен-

ными прогрессирующими нерйромышечными заболеваниями (напри-
мер, миотоническая дистрофия, синдром Кернса–Сейра, миодистро-
фия Эрба, миопатия Эмери–Дрейфуса и т.д.) с наличием такого фак-
тора риска ВСС как АВ-блокада (в том числе АВ-блокады I степени), 

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm
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который является основным у этой группы пациентов, даже при отсут-
ствии клинической симптоматики. Это обусловлено тем, что у боль-
ных данной категории возможно острое прогрессирование нарушений 
АВ-проводимости (B).

VII.11. ВСС у пациентов с каналопатиями и синдромом 
ранней реполяризации желудочков

Синдром удлиненного интервала QT, синдром укороченного интер-
вала QT, синдром Бругада и катехоламинергическая полиморфная 
желудочковая тахикардия, являются редкими наследственными забо-
леваниями, вызванными нарушением работы ионных каналов (кана-
лопатиями). Патогенетически близким к вышеозначенным заболе-
ваниям следует считать синдром ранней реполяризации желудоч-
ков (СРРЖ). Однако, строго говоря, отнесение последнего к рубрике 
каналопатий до настоящего времени не учреждено. Они обусловлены 
мутацией(-ями) генов, кодирующих либо строение порообразующих 
белков, либо специфических связывающих и строительных белков 
ионных каналов, а также рецепторов и ферментов, которые являются 
ключевыми структурно-функциональными компонентами нормаль-
ной или абнормальной электрофизиологической системы сердца. 
Клиническая значимость каналопатий обусловлена тем, что все они 
сопряжены с генетически детерминированным высоким риском воз-
никновения ВСС при отсутствии структурных аномалий сердца.

VII.11.A. Синдром удлиненного интервала QT
Синдром удлиненного интервала QT (LQTS) – наследственное забо-

левание, характеризующееся патологическим удлинением интервала 
QT на ЭКГ покоя (QTc > 460 мс у женщин и QTc > 440 мс у мужчин), 
синкопальными состояниями и высоким риском ВСС вследствие раз-
вития полиморфной желудочковой тахикардии типа пируэт («torsades 
de pointes»).

Существует несколько классификаций LQTS – по механизму насле-
дования и сопутствующим клиническим проявлениям выделяют 2 типа 
синдрома:

1 тип – синдром Романо–Уорда (RWS), обусловлен мутациями в 
12-ти различных генах, передается аутосомно-доминантным путем.

2 тип – синдром Джервелла–Ланге–Нильсена (JLNS), обуслов-
лен мутациями в 2-х генах, передается аутосомно-рецессивным путем. 
Является причиной приблизительно 1% всех случаев врожденной глу-
хонемоты. Врожденная глухота является обязательным отличительным 

признаком, она двусторонняя, перцепторного типа, не затрагивает низ-
кий звуковой спектр. Возникает вследствие потери функции Кортиева 
органа, из-за критического снижения количества ионов калия в омы-
вающей его жидкости. LQTS обнаружен во всех этнических группах. 
Врожденный синдром LQT встречается с частотой 1–2:10000 и обу-
славливает около 3000 летальных исходов ежегодно. Первый тип син-
дрома (RWS) встречается чаще – 1:5000–7000, второй тип (JLNS) реже 
1,6–6:1000000, однако в Дании встречаемость его значительно выше 
1:200 000.

В зависимости от клинического варианта течения LQTS выделяют:
1. Изолированное удлинение интервала QT (40%);
2. Синкопе с удлинением интервала QT (38%);
3. Синкопе без удлинения интервала QT (11%);
4. Скрытая форма – «немое», латентное течение (11%), которая пред-

полагает наличие высокого риска синкопе и ВСС без каких либо оче-
видных фенотипических проявлений заболевания. Последний можно с 
высокой вероятностью диагностировать только ретроспективно, после 
внезапной смерти родственников пробанда, считавшихся ранее прак-
тически здоровыми.

У мужчин заболевание протекает в более острой и злокачественной 
форме, что характерно для всех возрастных групп и, особенно, для под-
ростков. Риск развития синкопе и ВСС у женщин возрастает к периоду 
полового созревания.

LQTS развивается вследствие мутаций в 13 генах, на основании 
чего выделяют 13 генотипов синдрома LQT. Это мутации в 6-ти генах 
калиевых каналов (KCNQ1, KCNH2, KCNE1, KCNE2, KCNJ2, KCNJ5), 
2-х генах натриевых каналов (SCN5A, SCN4B), 1-ом гене кальциевых 
каналов (CACNA1C) и 4-х генах специфических связывающих и 
строительных белков (AKAP9, ANK9, CAV3, SNTA1). В результате либо 
снижается концентрация ионов калия в клетке, либо увеличенивается 
концентрации ионов натрия и кальция и нарушается Na/Ca обмен, что 
способствует увеличению длительности потенциала действия.

Первый генотип синдрома (LQT1) самый распространенный и встре-
чается в 35–50% случаев всех вариантов синдрома LQT и в 90% случаев 
обусловливает развитие синдрома Джервела–Ланге–Нильсона, в то 
время как остальные 10% связаны с пятым генотипом (LQT5). Второй 
генотип синдрома (LQT2) встречается в 25–40% случаев. Шестой гено-
тип синдрома (LQT6) фенотипически сходен с LQT2, но встречается 
гораздо реже. Третий генотип синдрома (LQT3) встречается в 5–10% 
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случаев. Остальные генотипы являются наиболее редкими формами и 
встречаются менее чем в 1,5% случаев.
Синдром Андерсена

Синдром Андерсена (или LQT7) – редкое наследственное заболева-
ния, характеризуется периодически развивающимся гипер- и гипока-
лиемическим параличом, нарушениями развития скелета, дисморфи-
ческими признаками, удлиненным интервалом QT, желудочковыми 
аритмиями, специфическим зубцом Т и часто очень выраженным зуб-
цом U [331, 332]. Синдром связан с мутациями в гене KCNJ2, кодиру-
ющем калиевые каналы типа К1.

Жизнеугрожающие ЖА достаточно редки у больных с синдромом 
Андерсена, но, несмотря на это были описаны эпизоды внезапной 
смерти [332–334]. Опыт лечения невелик. У молодой женщины с син-
дромом Андерсена и мутацией R218W в гене KCNJ2 лечение амиодаро-
ном и ацетазоламидом вызвало продолжительное улучшение кардиоло-
гических и мышечных симптомов. Периодический паралич в большин-
стве случаев может быть предотвращен приемом препаратов калия per 
os [335]. Положительный эффект от β-адреноблокаторов у этой катего-
рии больных не доказан. Данные о положительном влиянии блокаторов 
кальциевых каналов в отношении аритмии также основаны на клини-
ческом описании одного единственного случая. Сообщается об эффек-
тивности антиаритмического лечения препаратами I C класса – флека-
инидом [336, 337] и этацизином [338].
Синдром Тимоти

Синдром Тимоти (или LQT8) – редкое наследственное заболевание, 
характеризуется удлинением интервала QT, фатальными аритмиями, 
синдактилией, гипогликемией, гипотермией, замедлением умствен-
ного развития, врожденными пороками сердца, иммунным дефици-
том, врожденными аномалиями развития и аутизмом. Описана прехо-
дящая AВ блокада типа 2:1, возникающая вследствие увеличения дли-
тельности периода реполяризации желудочков, а не вследствие наруше-
ния проводимости в АВ-соединении [339, 340]. Синдром Тимоти ассо-
циирован с мутациями в гене CACNA1C, кодирующем β1-субъединицу 
кальциевых каналов. Мутация способствует развитию внутриклеточ-
ной перегрузки ионами кальция во всех тканях [341].
Генетические особенности синдрома LQT

1. 2 из 5 носителей мутантных аллелей не имеют удлинения QT.

2. Пенетрантность низкая и различна у разных типов синдрома 
LQT1<LQT2<LQT3.

3. Пенетрантность существенно увеличивается при применении 
средств, удлиняющих интервал QT.

4. Бессимптомные носители патологических аллелей имеют мень-
ший риск фатальных аритмий, но этот риск существенно повышается 
в случае приема лекарств, удлиняющих интервал QT. Примерно у 20% 
больных, имеющих вторичное удлинение QT, выявляются специфиче-
ские для LQTS мутации.

5. Корреляция между генотипом и фенотипом имеется только у 
LQT1-LQT8.

6. Высокая генетическая гетерогенность: 13 генов, более 760 мутаций.
7. Наследуется преимущественно аутосомно-доминантным путем, а 

LQT1 и LQT5 еще и аутосомно-рецессивным.
8. 5–10% случаев синдрома LQT развивается вследствие спонтанных 

спорадических мутаций.
9. 20–25% случаев синдрома LQT являются генетически неулови-

мыми, что требует поиска новых причинных мутаций.
10. У ряда больных фиксируются мутации сразу в нескольких генах, 

что приводит к более выраженным клиническим проявлениям забо-
левания.

В настоящее время есть технические возможности исследования 
полной последовательности кодирующей части соответствующего гена 
[342–344].
Стратификация риска

На основании знания генотипа, пола и значении интервала QT про-
изводится стратификация риска развития синкопе, желудочковых арит-
мий и ВСС (таблица VII.11.1). [345, 346]. Проведение теста с физической 
нагрузкой, который у больного с синкопальным состоянием в анамнезе 
провоцирует развитие полиморфной желудочковой тахикардии и/или 
выраженное (более 520 мс) удлинение коррегированного интервала QT 
и альтерацию зубца Т, является дополнительным фактором, утверждаю-
щим риск развития жизнеугрожающих аритмий [347]. Есть единичные 
данные, которые указывают, что тип мутации может иметь существен-
ное значение в определении прогноза больного и может быть основа-
нием для превентивой имплантации ИКД . Это касается мутации А341V 
гена KCNQ [348]. Больные JLNS, синдромом Тимоти и другими гомо-
зиготными синдромами, подвержены наиболее высокому риску ВСС 
уже в детском возрасте. У больных, реанимированных после ВСС, наи-
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более неблагоприятный прогноз с относительным риском повторной 
остановки сердца, равным 12,9. Расположение мутации в порообразую-
щем регионе белка считается независимым генетическим фактор риска 
ВСС, сопоставимым с удлинением QTc>500 мс [349]. Риск смерти у бес-
симптомных носителей мутаций, приводящих к развитию LQT1, мак-
симален в молодом возрасте [350].
Рекомендации по генетическому тестированию

Класс I
1. Рекомендовано выполнять генетическое тестирование на наличие 

врожденного синдрома удлиненного интервала QT всем детям и под-
росткам с удлинением интервала QT на ЭКГ покоя (QTc > 460 мс у лиц 
женского пола и QTc > 440 мс у муского), имеющим основные фак-
торы риска ВСС (необъяснимые синкопе, сердечный арестом в анам-
незе, семейный анамнез ВСС), а также детям, страдающим эпилепсией 
без эффекта от специфической терапии (В).

Класс IIа
1. Генетическое тестирование рекомендовано всем больным, име-

ющим высоковероятный диагноз LQTS, основанный на данных анам-
неза, ЭКГ-фенотипировании заболевания (на основании выполнен-
ных 12-канальной ЭКГ в покое и/или в ходе проведения функциональ-
ных проб с физической нагрузкой или инфузией катехоламинов) (С).

2. Генетическое тестирование рекомендовано всем бессимптом-
ным больным, у которых на серии 12-канальных ЭКГ покоя выявля-
ется QTc>480 мс (дети) или QTc>500 мс (взрослые) в отсутствии забо-
леваний или состояний, способных вызвать удлинение интервала QT 
(таких, как электролитные нарушения, гипертрофия миокарда, блокада 
ножек пучка Гиса и т.д.) (С).

Таблица VII.11.1
Стратификация риска у больных с врожденным синдромом LQT

Риск кардиальных 
событий к 40 годам

QTc в покое Генотип Пол

Высокий (>50%) > 500 мс
LQT1
LQT2
LQT3

муж/жен
муж/жен

муж

Средний (30-49%) > или < 500 мс
< 500 мс

LQT3
LQT3
LQT2

жен
муж
жен

Низкий (<30%) < 500 мс LQT2
LQT1

муж
муж/жен

3. Если генетическое исследование у пробанда привело к выявлению 
мутации, ответственной за LQTS родственникам первой и второй сте-
пени родства, независимо от клинического фенотипа, показано селек-
тивное генетическое тестирование (С).

Класс IIb
1. При выявлении удлинения QT, вызванного применением лекар-

ственных препаратов, генетическое тестирование предоставляет воз-
можность выявить носительство мутаций, ответственных за первич-
ные формы LQTS (В).

2. Если отсутствует возможность тестирования всех известных мута-
ций, возможно проведение селективного анализа генов, ответственных 
за LQT1-3 (KCNQ1, KCNH2, SCN5A) (С).

3. Для родственников больных 1–2 степени с вторичным синдромом 
удлиненного интервала QT рекомендуется выполнение 12-канальной 
ЭКГ покоя (С).
Профилактика ВСС

Изменения образа жизни. Если генотип синдрома установлен, то изме-
нение образа жизни рекомендуется проводить с учетом влияния спец-
ифических триггерных механизмов фатальных исходов [345, 351–354].

Больным с LQT1 и LQT5 рекомендуется максимально ограничить 
физические нагрузки, особенно состязательную спортивную деятель-
ность [355], плавание, спринт, танцы или осуществлять их под наблю-
дением врача.

Больным с LQT2 и LQT6 следует избегать воздействия сильных эмо-
ций (страх, злость, плач, экзамены), внезапных акустических стимулов 
(будильник, сигнал автомобиля, звонок телефона), особенно во время 
сна. Для них также является высоко рисковым в отношении развития 
кардиальных событий (ЖА, ВСС) послеродовый период. Кроме того, 
тригерром может явиться прием лекарств, удлиняющих интервал QT 
[356]*. Следует избегать приема пищевых добавок с неопределенным 
химическим составом.

Лечение. На основании знания генотипа синдрома LQT осуществля-
ется подбор индивидуальной терапевтической стратегии, включая не 
только рекомендации по изменению образа жизни, но и по примене-
нию специфических лекарственных препаратов и имплантации ИКД 
[342, 357–359].

Своевременно назначенная медикаментозная терапия (преимуще-
ственно бета-блокаторы) предотвращает синкопе более чем у 87% боль-

* – перечень медикаментов содержится на сайте www.qtdrug.org.
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ных. Однако β-аденоблокаторы менее эффективны у больных с геноти-
пом LQT2 и вообще не эффективны (и даже противопоказаны) у боль-
ных с генотипом LQT3 [360].

Имплантация ИКД является методом выбора для лечения таких боль-
ных при эпизодах сердечного ареста в анамнезе и при неэффективно-
сти консервативной терапии [342, 360].

Хирургическое удаление левого звездчатого ганглия, проведенное с 
целью устранения ассиметричной симпатической вегетативной иннер-
вации сердца, являющейся аритмогенным фактором, приводит к неко-
торому укорочению интервала QT [361] .

Бессимптомным носителям мутаций может быть рекомендован про-
филактический прием бета-блокаторов [358, 359].

Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I
1. Больным с установленным диагнозом (клинически и/или с помо-

щью молекулярно-генетического исследования) синдрома удлиненного 
интервала QT рекомендуется изменение образа жизни (В).

2. Больные с установленным диагнозом (клинически и/или установ-
ленным с помощью молекулярно-генетического исследования) син-
дрома удлиненного интервала QT не должны принимать лекарственные 
препараты, которые вызывают удлинение интервала QT (В).

3. В целях первичной профилактики ВСС больным с диагнозом син-
дрома удлиненного интервала QT (LQT3), установленным с помощью 
молекулярно-генетического исследования, рекомендуется импланта-
ция ИКД (В).

4. В целях вторичной профилактики ВСС пациентам с диагнозом 
синдрома удлиненного интервала QT (LQT1, LQT2, LQT5 и LQT6), 
установленным с помощью молекулярно-генетического исследования, 
имеющим указания в анамнезе на эпизод сердечного ареста (основной 
фактор риска) рекомендуется имплантация ИКД (В).

Класс IIa
1. Бета-адреноблокаторы рекомендуются пациентам с диагнозом 

синдрома удлиненного интервала QT (LQT1 и LQT5), установленным 
с помощью молекулярно-генетического исследования (В).

2. Назначение препаратов калия рекомендуется пациентам с диагно-
зом синдрома удлиненного интервала QT (LQT2 и LQT6), установлен-
ным с помощью молекулярно-генетического исследования (В).

3. Назначение ААП IB класса рекомендуется пациентам с диагнозом 
синдрома удлиненного интервала QT (LQT3), установленным с помо-
щью молекулярно-генетического исследования.

4. Имплантация ИКД оправдана пациентам с клиническим диагно-
зом синдрома удлиненного интервала QT с наличием основных факто-
ров риска ВСС (синкопе и/или желудочковые аритмии) на фоне при-
ема β-адреноблокаторов (B).

Класс IIb
1. Блокаторы кальциевых каналов и ААП IB класса могут быть назна-

чены пациентам с диагнозом синдрома удлиненного интервала QT 
(LQT2 и LQT6), установленным с помощью молекулярно-генетического 
исследования (В).

2. Бессимптомным носителям причинных мутаций может быть реко-
мендован профилактический прием бета-блокаторов (B).

3. Левосторонняя симпатэктомия может обсуждаться у больных с 
клиническим диагнозом синдрома удлиненного интервала QT, име-
ющих основные факторы риска ВСС (указания в анамнезе на эпи-
зод сердечного ареста, ЖТ по типу «пируэт») на фоне приема бета-
адреноблокаторов (B).

Класс III
1. Назначение бета-блокаторов и никорандила противопоказано боль-

ным с диагнозом синдрома удлиненного интервала QT (LQT3), установ-
ленным с помощью молекулярно-генетического исследования (С).

VII.11.Б. Синдром укороченного интервала QT
Синдром укороченного интервала QT (SQTS) – генетически обу-

словленное заболевание, характеризующееся укорочением, как абсо-
лютного (QT ≤ 300 – 340 мс), так и корригированного (QTc < 320 мс) 
значения интервала QT, высоким, симметричным, остроконечным зуб-
цом Т и большим спектром нарушений сердечного ритма от ФП до ЖА.

Обморок и ВСС обычно случаются в состоянии покоя или во сне. 
Обморок при синдроме SQT встречается менее часто, чем ВСС, которая 
является первым проявлением заболевания у большинства пациентов.

Диагностические критерии SQTS [362], основанные на бальной 
оценке клинических данных и данных генотипирования, представ-
лены в таблицеVII.11.2.

При этом синдроме отмечается ослабление адаптации интервала 
QT к изменениям ЧСС, и поэтому его измерения целесообразно осу-
ществлять при ЧСС около 60 в минуту для исключения искажения 
результатов, вносимых формулой коррекции Базетта. Необходимо 
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исключение вторичного характера изменений, так как к укорочению 
интервала QT могут приводить такие состояния как гиперкальцие-
мия, гипокалиемия, интоксикация сердечными гликозидами, ацидоз, 
гипо- или гипертермия, прием некоторых ААТ (микселитин, токаи-
нид). Распространенность SQTS не известна.

За развитие типичных клинических проявлений врожденного син-
дрома SQT ответственны мутации в 5 различных генах, на основании 
чего выделяют 5 генотипов синдрома SQT. Это мутации в 3-х генах 
калиевых каналов (KCNQ1, KCNH2, KCNJ2) и 2-х генах кальциевых 
каналов (CACNA1C, CACNB2B). Следствием этих мутаций является либо 
увеличение концентрации ионов калия в клетке, либо уменьшение 
концентрации ионов кальция, что приводит к укорочению потенциала 
действия в кардиомиоцитах. Генотипы синдрома SQT, связанные с 
мутациями в генах кальциевых каналов обязательно фенотипически 
сочетаются с синдромом Бругада. Применение хинидина может восста-
навливать продолжительность QT [363]. Единственным методом про-
филактики ВВС является имплантация ИКД [364]. Генетический ана-

Таблица VII.11.2
Диагностические критерии SQTS 
Диагностические критерии Баллы

Длинна QTс, ms <370 1
<350 2
<330 3

Интервал от точки J до максимального уровня (пика) T <120 ms 1
Анамнез

Сердечный арест в анамнезе 2
Документированная ЖТ или фибрилляция желудочков 2
Синкопе без явных причин 1
Мерцательная аритмия 1

Семейный анамнез
Родственники 1-й и 2-й линии родства, имеющие высоковероятный SQTS 2
Внезапно необъяснимо умершие родственники 1-й и 2-й линии родства 1
Синдром младенческой внезапной смерти 1

Генотип http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0735109710047212 – tblfn5 
Выявлена описанная ранее мутация 2
Мутация неизвестной значимости, выявленная в генах KCNH2, KCNQ1, KCNJ2 1

Оценка вероятности диагноза SQTS
Наличие STQS высоковероятно 4 и более
Наличие STQS вероятно 3
Наличие STQS маловероятно 1-2

лиз, по-видимому, не несет дополнительной информации в отноше-
нии риска развития ВВС.

Генетические особенности SQTS
1) низкая пенетрантность;
3) возможно бессимптомное носительство патологических аллелей;
4) корреляция между генотипом и фенотипом отсутствует;
5) высокая генетическая гетерогенность: 5 генов, более 5 мутаций;
6) наследуется аутосомно-доминантным путем;
7) возможны спорадические случаи.

Рекомендации по генетическому тестированию
Класс IIa
1. Генетическое тестирование следует выполнять для уточнения 

диагноза у больных с низкой и промежуточной вероятностью нали-
чия SQTS (С).

Класс IIb
1. Тестирование родственников больного рекомендовано при выяв-

лении патогенетической мутации у пробанда (С).
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. В целях вторичной профилактики ВСС больным с диагнозом син-

дрома укороченного интервала QT при наличии основных факторов 
риска ВСС (сердечный арест в анамнезе, синкопе, индуцированные 
в ходе проведения эндоЭФИ устойчивые гемодинамически значимые 
ЖНР) рекомендована имплантация ИКД (С).

Класс IIa
1. Пациентам с высоковероятным диагнозом SQTS рекомендуется 

имплантация ИКД (B).
2. Назначение хинидина может быть эффективным для снижения 

риска ВСС у пациентов с синдромом укороченного интервала QT, если 
возможность имплантации ИКД отсутствует (С).

VII.11.B. Синдром Бругада
Синдром Бругада (BrS) – генетически обусловленное заболева-

ние, развивающееся вследствие аномальной электрофизиологической 
активности эпикарда правого желудочка в области выносящего тракта.

Синкопе и ВСС при синдроме Бругада часто возникают в состоянии 
покоя или во время сна.

Синдром Бругада характеризуется специфическим ЭКГ-паттерном:
– постоянная или транзиторная блокада правой ножки пучка Гиса;
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– подъём сегмента ST (точки J) в отведениях V1–V3 (выделяют три 
ЭКГ-типа);

– инвертированный зубец Т в отведениях V1–V3;
– периодическое удлинение интервала PQ;
– пароксизмы ЖТ во время синкопе;
– «эпсилон» – волна в отведении V1 в виде «зазубрины» на сегменте 

ST (в 30% случаев).
Точная степень распространенности синдрома Бругада неизвестна. 

В среднем в мире врожденный синдром Бругада встречается с частотой 
1–60:10 000, в Европе 1:10 000, причем в одной из областей Бельгии 1:100 
000. В Европе синдром Бругада чаще выявляется у представителей «кав-
казского» этнического типа (выходцы из стран Восточной Европы). В 
странах Юго-Восточной Азии и Дальнего Востока > 5 на 10 000, особенно 
в Таиланде, на Филиппинах и Японии. В Таиланде ежегодно умирают от 
этого синдрома ~ 2500 человек. В России частота регистрации этого забо-
левания примерно соответствует европейской [365]. Известно, что син-
дром Бругада не зарегистрирован у афро-американцев.

Описано несколько клинических вариантов синдрома Бругада:
1. Классические изолированные изменения на ЭКГ;
2. Синкопе со специфическими изменениями на ЭКГ;
3. Синкопе без специфических изменений на ЭКГ;
4. Скрытая форма – «немое», латентное течение.
За развитие типичных клинических проявлений врожденного синдрома 

Бругада ответственны мутации в 8 различных генах, на основании чего 
выделяют 8 генотипов синдрома Бругада. Это мутации в 3-х генах натриевых 
каналов (SCN5A, SCN1B, SCN3B), 2-х генах калиевых каналов (KCNE3, 
KCNJ8), 2-х генах кальциевых каналов (CACNA1C, CACNB2B) и одном гене 
глицерол-3-фосфат дегидрогеназы 1 типа (GPD1L). Следствием этих мутаций 
является либо снижение концентрации ионов натрия и кальция в клетке, 
либо увеличение концентрации ионов калия, что способствует селективному 
укорочению потенциала действия эпикарда правого желудочка [342, 366]. В 
России имеется ограниченный опыт генотипирования больных с синдромом 
Бругада, однако как минимум в трети случаев имеют место мутации в гене 
SCN5A, при этом все выявленные мутации ранее не регистрировались [367].
Стратификация риска

Предикторами неблагоприятного исхода при синдроме Бругада явля-
ются мужской пол, синкопе или внезапная смерть в семейном анамнезе, 
спонтанный подъем сегмента ST в отведениях V1–V3 в комбинации с син-
копе, спонтанные изменения сегмента ST и первый ЭКГ-тип синдрома.

В ходе проведения эндоЭФИ у больных с синдромом Бругада могут 
индуцироваться гемодинамически значимые желудочковые тахиарит-
мии, которые нередко верифицируются больными как клинические. 
Тем не менее, эндоЭФИ нельзя считать «золотым стандартом» при про-
ведении стратификации риска ВСС, диагностическая ценность этого 
исследования невелика [368].

Данных, касающихся рутинного применения генотипирования для 
оценки риска ВВС нет. В одной из работ было показано, что наличие мута-
ций в гене SCN5A, сопровождающиеся потерей функции этого ионного 
канала, может свидетельствовать о неблагоприятном прогнозе [369].

Генетические особенности синдрома Бругада:
1. Низкая пенетрантность (~25%);
2. Использование блокаторов натриевых каналов (аймалин) для иден-

тификации пораженных людей увеличивает пенетрантность до 80%;
3. Возможно бессимптомное носительство патологических аллелей;
4. Корреляция с фенотипом имеется не при всех генотипах;
5. Высокая генетическая гетерогенность: 8 генов, более 400 мутаций;
6. Наследуется аутосомно-доминантным путем.
7. Только у 25% пациентов обнаруживаются описанные мутации.

Рекомендации по генетическому тестированию
Класс I
1. Рекомендовано выполнять генетическое тестирование на врож-

денный синдром Бругада всем детям и подросткам при наличии спец-
ифического ЭКГ-паттерна, у которых имеются такие основные фак-
торы риска ВСС, как эпизоды синкопе, сердечный арест в анамнезе, 
ЖНР, случаи ВСС в семье (B).

Класс IIb
1. Идентификация типа мутации в гене SCN5A может дать дополни-

тельную информацию по поводу риска развития ВВС (В).
2. Тестирование родственников больного рекомендовано при усло-

вии выявления патогенетической мутации у пробанда.
Класс III
1. Генетическое тестирование не показано бессимптомным пациен-

там при наличии бругадоподобного ЭКГ-паттерна 2 или 3 типа.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Пациентам с диагнозом синдрома Бругада, установленным кли-

нически и/или на основании молекулярного анализа, имеющим ука-
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зания на эпизод сердечного ареста в анамнезе (основной фактор риска 
ВСС), рекомендована имплантация ИКД (C).

Класс IIa
1. Пациентам с синдромом Бругада со спонтанным подъемом сег-

мента ST в отведениях V1–V3, имеющим указания в анамнезе на эпизоды 
синкопе (основной фактор риска ВСС) и верифицированными причин-
ными мутациями в гене SCN5A, рекомендована имплантация ИКД (C).

2. Клинический мониторинг частоты спонтанного подъема сегмента 
ST целесообразно проводить у пациентов, как с клиническими прояв-
лениями заболевания, так и без них, у которых подъем сегмента ST воз-
никает только в результате выполнения провокационных фармаколо-
гических проб (C).

3. Имплантация ИКД показана пациентам с синдромом Бругада и 
хорошим функциональным статусом, благоприятным прогнозом выжи-
вания в течение года и более, у которых была верифицирована ЖТ, не 
приведшая к остановке сердечно-сосудистой деятельности (C).

Класс IIb
1. Проведение эндоЭФИ может обсуждаться для стратификации 

риска у пациентов с синдромом Бругада со спонтанным подъемом сег-
мента ST, без мутации в гене SCN5A и каких-либо клинических про-
явлений (C).

2. Хинидин может применяться для уменьшения выраженности эле-
вации сегмента ST и лечения «аритмического шторма» у пациентов с 
синдромом Бругада (C).

Класс III
1. Больным с синдромом Бругада противопоказано назначение ААП 

IС класса (включая флекаинид и пропафенон) и IА класса (включая 
прокаинамид и дизопирамид).

VII.11.Г. Катехоламинергическая полиморфная 
желудочковая тахикардия

Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия 
(КПЖТ) – это наследственный синдром, характеризующийся электри-
ческой нестабильностью кардиомиоцитов, возникающей вследствие 
острой активации симпатической нервной системы (на фоне физиче-
ской или эмоциональной нагрузки) и приводящий к внезапной смерти.

На ЭКГ покоя вне приступа не имеется каких-либо патологических 
изменений. Аритмия может быть воспроизведена при проведении теста 
с физической нагрузкой или медикаментозных проб с внутривенным 
введением катехоламинов. Соответственно, больным КПЖТ требуется 

ограничение физической нагрузки, таким людям категорически запре-
щено заниматься спортом [370].

Для детей со злокачественной, синкопальной формой КПЖТ, выяв-
лен ряд особенностей синусового ритма, которые могут способствовать 
раннему, доклиническому выявлению больных с КПЖТ в популяции. 
Эти особенности составляют характерный ЭКГ-паттерн:

– постоянное или транзиторное укорочение интервала PQ (< 0,11с) 
без других ЭКГ проявлений WPW-синдрома;

– синусовая брадикардия;
– высокий циркадный индекс при ХМ-ЭКГ (> 1,45).
Выделяют 2 генотипа КПЖТ. Первый генотип КПЖТ (CVPT1) свя-

зан с мутациями в гене рианодиновых рецепторов RYR2, второй генотип 
КПЖТ (CVPT2) связан с мутациями в гене кальсеквестрина-2 (CASQ2). 
В результате происходит усиленное высвобождение ионов кальция 
из саркоплазматического ретикулума в ответ на вход ионов кальция 
в клетку, вызывая перегрузку клеток ионами кальция, что вызывает 
обратное направление активации стенки желудочков, усиливает транс-
мембранную дисперсию реполяризации и запускает ЖТ по механизму 
повторного входа электрического возбуждения, т.е. ре-ентри [371, 372]. 
Бета-блокаторы иногда не предотвращают аритмии. Есть указания на 
эффективность применения верапамила, возможно непосредственно 
взаимодействующего с рианодиновыми рецепторами.

В развитии КПЖТ предполагается участие и других генов. Считается, 
что мутация в гене KNJ2 связана не только с развитием синдрома 
Андерсена/LQT7, но и с причиной КПЖТ 3 генотипа (CPVT3.) У одного 
больного с КПЖТ описана мутация в гене анкирина-В, которая также 
имеет место при развитии синдрома удлиненного интервала QT 4 типа 
[373]. Возможно, мутации в гене RYR2 обуславливают так называемый 
синдром внезапной смерти у младенцев [342]. В последнее время име-
ются предположения, что идиопатическая фибрилляция желудочков 
может являться одной из форм данного заболевания (КПЖТ).
Стратификация риска

К факторам риска ВСС в данной категории пациентов относятся: 
зарегистрированная ФЖ, семейный анамнез ВСС, появление симпто-
мов в детском возрасте, наличие в анамнезе обморочных состояний, 
физическая активность.
Генетические особенности синдрома КПЖТ

1. Низкая пенетрантность.
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3. Возможно бессимптомное носительство патологических аллелей.
4. Корреляция между генотипом и фенотипом отсутствует.
5. Высокая генетическая гетерогенность: 4 гена, более 170 мутаций.
6. Наследуется преимущественно аутосомно-доминантным путем, 

реже аутосомно-рецессивным путем.
Рекомендации по генетическому тестированию

Класс I
1. Рекомендовано выполнять генетическое тестирование на врож-

денный синдром КПЖТ всем детям и подросткам с такими факторами 
риска ВСС как индуцированные физической или сильной эмоциональ-
ной нагрузкой полиморфная ЖТ, синкопе, сердечный арест, а так же 
лицам, имеющим в семейном анамнезе указания на ВСС (B).

2. Генетическое тестирование рекомендовано больным с высо-
кой вероятностью диагноза КПЖТ, основанном на данных анамнеза, 
семейной истории, электрокардиографическом фенотипе заболевания, 
результатах стресс-тестов с физической нагрузкой (тредмил-тест) или 
введении катехоламинов (C).

Класс IIb
1. Генетическое тестирование родственников 1–2 степени родства 

рекомендовано при условии выявления патогенетической мутации у 
пробанда.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Пациентам с установленным диагнозом КПЖТ (клинически и/

или с помощью молекулярно-генетического исследования) рекомен-
дуется изменение образа жизни (максимальное ограничение физиче-
ских нагрузок, соревновательной спортивной деятельности, сильных 
эмоций) (B).

2. Пациентам с диагнозом КПЖТ, установленным клинически, реко-
мендуется назначение бета-блокаторов (С).

3. В целях вторичной профилактики ВСС пациентам с установлен-
ным диагнозом КПЖТ (клинически и/или с помощью молекулярно-
генетического исследования), имеющих основной фактор риска как 
указания в анамнезе на сердечный арест, рекомендуется имплантация 
ИКД и назначение бета-блокаторов (С).

Класс IIa
1. В целях вторичной профилактики ВСС пациентам с установлен-

ным диагнозом КПЖТ (клинически и/или с помощью молекулярно-

генетического исследования), имеющим такой основной фактор риска 
как указание в анамнезе на сердечный арест, развившейся на фоне тера-
пии бета-блокаторами, рекомендуется имплантация ИКД (С).

Класс IIb
1. Пациентам с установленным в детском или зрелом возрасте диа-

гнозом КПЖТ (с помощью молекулярно-генетического исследования) 
при отсутствии клинических проявлений рекомендуется назначение 
бета-блокаторов (С).

VII.11.Д. Синдром ранней реполяризации желудочков
Синдром ранней реполяризации желудочков (СРРЖ) впервые 

был описан в 1936 году, однако его прогностическое значение до 
сих пор не определено [374]. СРРЖ характеризуется следующими 
электрокардиографическими проявлениями: 1) горизонтальным или 
нисходящим подъемом сегмента ST > 0,1 мВ с выпуклостью, направ
ленной книзу; 2) наличием точки соединения (junction point) или 
волны соединения (J wave) на нисходящем колене зубца R; 3) пово-
ротом электрической оси сердца против часовой стрелки по продоль-
ной оси; 4) быстрым и резким нарастанием амплитуды зубца R в груд-
ных отведениях с одновременным уменьшением или исчезновением 
зубца S.

До 2008 года большинство авторов сходились во мнении, что СРРЖ 
не более чем доброкачественный электрокардиографический фено-
мен [374, 375]. В 2008 году практически одновременно две группы авто-
ров опубликовали исследования случай–контроль, поставившие под 
сомнение благоприятное прогностическое значение СРРЖ [376, 377]. 
В обоих исследованиях точка J в 3–6 раз чаще регистрировалась в ниж-
них (II, III, avF) и боковых (V4–6) отведениях у пациентов с идиопати-
ческой фибрилляцией желудочков по сравнению со здоровыми лицами, 
а амплитуда J-волны была выше.

Ретроспективный анализ исследования Social Insurance Institution’s 
Coronary Heart Disease Study, показал, что в общей популяции наличие 
J-волны в нижних отведениях ассоциируется с более высоким риском 
смерти от сердечных причин, но кривые выживаемости начинают рас-
ходиться через 15 лет наблюдения [378]. Похожие данные были полу-
чены и при ретроспективном анализе немецкой части проекта MONICA 
[379]. Antzelevitch C. и Yan G-X. предложили новую классификацию 
СРРЖ, в которой тип 2 и 3 синдрома считается потенциально аритмо-
генным, а у пациентов с типом 3 существует высокая вероятность раз-
вития электрического шторма [380].
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Рекомендации по профилактике ВСС
Класс IIa
1. Наличие J-волны в нижних отведениях (II, III, avF) может являться 

основным фактором риска развития ФЖ (или даже ВСС), а также фак-
тором, увеличивающим предрасположенность к развитию фатальных 
аритмий во время ишемии миокарда (B).

2. Средством выбора при развитии ЖА (основной фактор риска) или 
электрического шторма на фоне СРРЖ в нижних отведениях является 
увеличение ЧСС за счет проведения временной учащающей ЭКС или 
введения изопротеренола (В).

3. Длительный прием хинидина показан для проведения профилак-
тики ВСС на фоне наличия ЭКГ-признаков СРРЖ в нижних отведе-
ниях (В)

VII.12. ВСС при синдроме апноэ
Апноэ во время сна определяют как прекращение движения воз-

душного потока через носовую и ротовую полости в течение 10 и более 
секунд [381].

В зависимости от механизма возникновения различают два основных 
вида апноэ: обструктивное и центральное. В настоящее время является 
установленным фактом, что около 90% всех эпизодов апноэ во время 
сна связаны с обструкцией верхних дыхательных путей (ВДП).

В последнее время в клиническую практику, также широко, вошло 
понятие гипопноэ, которое впервые было описано Block et al. как эпи-
зоды поверхностного дыхания, сопровождаемые десатурацией [382].

Для более точного учета эпизодов дыхательных нарушений во время 
сна в англоязычной литературе используют также эпизоды RERA, что 
расшифровывается как «respiratory effort-related arousal» и можно пере-
вести как «ЭЭГ-активация [383] в результате респираторного усилия» 
(ЭРУ). Таким образом, под ЭРУ подразумевают эпизод дыхательного 
нарушения, сопровождаемый ЭЭГ-активацией или микропробужде-
нием головного мозга, чаще всего, являющийся результатом повышен-
ного сопротивления верхних дыхательных путей. При этом изменения 
на каналах регистрирующих дыхание (ороназальный воздушный поток, 
торакоабдоминальные движения), не должны подпадать под критерии 
апноэ или гипопноэ [384].

Таким образом, в настоящее время вместо употребляемого ранее 
«синдром обструктивного апноэ сна» используют «синдром обструк-

тивного апноэ/ гипопноэ сна». В этом случае, название синдрома более 
точно отражает его патофизиологическую сущность.

В настоящее время стандартом для оценки степени тяжести дыха-
тельных нарушений во время сна является т.н. индекс апноэ/ гипоп-
ноэ (ИАГ), который предусматривает количественную оценку эпизо-
дов апноэ, гипопноэ и ЭРУ за один час сна. О синдроме обструктивного 
апноэ/гипопноэ сна (СОАГС) говорят в том случае, когда ИАГ≥ 5 соче-
тается с клинической картиной.

В соответствии с Международной классификацией нарушений сна 
проявления синдрома апноэ во сне обструктивного генеза или СОАГС 
встречаются, по меньшей мере, у 1–2% всей популяции. В возрастной 
группе от 30 до 60 лет, 4% мужчин и 2% женщин имеют ИАГ≥5 в соче-
тании с клинической симптоматикой СОАГС.

Проведение полисомнографического исследования предусматривает 
объективную оценку не только структуры сна, точное количественное 
и качественное определение дыхательных нарушений во время сна. В 
ходе полисомнографического исследования также могут быть выяв-
лены эпизоды синус ареста или преходящей АВ-блокада I–III степени.

В настоящее время СОАГС является независимым предиктором раз-
вития артериальной гипертензии [385].

Гипоксемия вследствие апноэ во время сна может приводить к раз-
витию ишемии миокарда [385] и желудочковым аритмиям [386]. У 
больных СОАГС во время сна отмечаются потенциально фатальные 
аритмии [387, 388]. В рандомизированном исследовании 41 больного 
с СОАГС, получавших «сипап»-терапию, было установлено, что в под-
группе больных у которых осуществлялся переход с лечебного уровня 
давления на субтерапевтический уровень в течение двух недель (т.е. 
вновь отмечалось наличие симптомов апноэ сна в связи с неэффек-
тивностью низкого уровня давления), отмечено достоверное увеличе-
ние интервала QTc и интервала TpTe(с), а также дисперсии реполяри-
зации (TpTe/QT) [389].

Существенна роль СОАГС и в развитии внезапной сердечной смерти 
во время сна. В отличие от общепризнанного факта, свидетельствую-
щего о том, что пик сердечнососудистой смертности в общей популя-
ции приходится на ранние утренние часы (с 6.00 до 12.00), у больных 
СОАГС наивысшая частота внезапной сердечнососудистой смертности 
приходится на ночной период времени (с 00.00 до 6.00) [390].

Апноэ во время сна приводит к развитию остановок синусового узла 
[390], AВ-блокад различных степеней, вплоть до полной поперечной 
блокады [391].
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В настоящее время средством выбора лечения СОАГС является 
т.н. nCPAP-терапия (от англ. nasal continuous positive airway pres-
sure) – метод создания постоянного положительного давления в дыха-
тельных путях. В русскоязычной литературе на протяжении послед-
них лет укоренился созвучный англоязычной аббревиатуре тер-
мин – «сипап»-терапия.

Одним из главных преимуществ использования «сипап»-терапии 
у больных артериальной гипертонией является часто наблюдаемое 
снижение повышенного АД, а иногда и полная его нормализация 
[392–394]. При использовании «сипап»-терапии исчезают и остановки 
синусового узла, которые были ассоциированы с эпизодами дыхатель-
ных нарушений, а также в значительной степени уменьшаются и дру-
гие нарушения ритма сердца ассоциированные с апноэ во время сна 
[394]. 7-летнее наблюдение за больными СОАГС выявило достовер-
ное уменьшение внезапной сердечной смерти в группе получавших 
«сипап»-терапию по сравнению с теми пациентами, которые посчи-
тали данную терапию для себя неприемлемой [395].
Стратификация риска

В таблице VII.12.1. представлен алгоритм стратификации риска ВСС 
у пациентов с СОАГС.

Таблица VII.12.1
Стратификация риска ВСС у пациентов с синдром апноэ/гипопноэ сна

1.Верифицирован диагноз СОАГС
Да Нет

См. пункт 2 Стратификация риска и профилактика ВСС 
на основании общепринятых принципов

2. ИАГ > 15 
Да Нет

Подбор «сипап»-терапии или неинвазивной 
вентиляции

Снижение веса, коррекция ЛОР патологии, 
устранение факторов риска СОАГС 

3. Есть ли нарушения ритма и проводимости во время ночного или дневного сна при прове-
дении суточного мониторирования ЭКГ

Да Нет

См. рекомендации по профилактике ВСС при 
СОАГС

Стратификация риска и профилактика 
ВСС базируется на основании выявления 

основных и второстепенных факторов 
риска ВСС и общепринятых принципов 

профилактики ВСС 
Примечание: ИАГ – индекс апноэ/гипопноэ, СОАГС – синдром апноэ/гипопноэ сна, ВСС – вне-
запная сердечная смерть.

Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I
1. Стратификация риска и профилактика ВСС у пациентов с СОАГС 

осуществляется на основании выявления основных и второстепенных 
факторов риска. Это подразумевает, в том числе, имплантацию ИКД 
пациентам с хорошим функциональным статусом* и благоприятным 
прогнозом выживаемости в течение года и более, которые получают 
длительную оптимальную лекарственную терапию (C).

Класс IIа
1. Больным с брадисистолическими нарушениями ритма сердца 

ассоциированными с СОАГС показано проведение «сипап»-терапии. 
Имплантацию ЭКС у таких пациентов следует обсуждать при сохране-
нии брадисистолических нарушений ритма сердца на фоне адекватно 
проводимой «сипап»-терапии (В).

VII.13. ВСС при желудочковых аритмиях структурно 
нормального сердца

VII.13.A. Стратификация риска и профилактика 
ВСС у пациентов с идиопатическими желудочковыми 

аритмиями
На сегодняшний день понятие «структурно нормального сердца» 

становиться все более и более условным, т. к. в клиническую прак-
тику активно внедряются методы ультраструктурного исследования 
миокарда, специфические иммунологические тесты, биопсия и проч., 
применение которых существенно сократило количество пациентов с 
клинически значимыми желудочковыми нарушениями ритма и неиз-
мененной сердечной мышцей. В действительности, накапливается все 
больше данных свидетельствующих о том, что причинами возникнове-
ния “минимальных изменений миокарда” ПЖ или ЛЖ у пациентов с 
ЖА могут быть как дебют АДПЖ, так и латентный миокардит, проте-
кающий по аритмогенному варианту, а также некоторые другие, более 
редкие нозологии [202, 396–400].

Наиболее частой локализацией идиопатических желудочковых арит-
мий являются базальные отделы сердца, а именно выносящие тракты 
левого (ВТЛЖ) и правого (ВТПЖ) желудочков сердца и, так называе-
мая, фасцикулярная тахикардия (ФТ), аритмогенный субстрат которой 
детерминирован местом разветвления задней или средней (значительно 

* – о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm.
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реже – передней) ветви пучка Гиса на волокна Пуркинье. Другие лока-
лизации аритмогенных зон встречаются значительно реже [202, 401]. 
Дебют аритмического синдрома приходится на возраст до 35 лет, а в 
случае ФТ – до 25 лет [401].
Идиопатические левожелудочковые аритмии

Наиболее типичной локализацией аритмогенных зон является под-
клапанная область ВТЛЖ в проекции левого, правого и некоронар-
ного синусов Вальсальвы. Реже встречается эпикардиальная локали-
зация зон аритмии в проекции ствола ЛКА или устья ПМЖВ, а так же 
приточная часть ЛЖ (ПТЛЖ) под задней или передней створками МК 
в месте прикрепления поперечных хорд ЛЖ [401].

Характерно преобладание лиц мужского пола с дебютом ЖА до 
25 – 30 лет. Клинически аритмия характеризуется доброкачественным 
течением, с редким развитием гемодинамически значимых пароксиз-
мов ЖТ, однако, в типичных случаях, характерна выраженная эктопи-
ческая активность в виде изолированных, парных и групповых экстра-
систол и неустойчивой ЖТ на фоне тенденции к синусовой брадикар-
дии. При длительности анамнеза более 5 лет в отсутствии ААТ описаны 
случаи исхода в аритмогенную кардиопатию [202, 401].
Идиопатические желудочковые аритмии из ВТПЖ

На сегодняшний день большая часть аритмий из ВТПЖ при деталь-
ном клиническом анализе оказывается нозологически принадлежа-
щей к группе дебюта АДПЖ или латентно протекающего аритмоген-
ного варианта очагового миокардита [202, 396–400]. Таким образом, 
сегодня постулат о том, что самой частой локализацией при идиопати-
ческих ЖА является ВТПЖ, может быть пересмотрен. Причина – рас-
ширение возможностей диагностических методик.

Наиболее типичными локализациями являются перегородочная 
область ВТПЖ под клапаном легочной артерии (типична для аритмо-
генного варианта латентного миокардита), реже – переднеперегородоч-
ная область под клапаном ЛА и перегородочная область над клапаном 
ЛА. Другие правожелудочковые локализации (передняя стенка ВТПЖ, 
приточный тракт, верхушка ПЖ) встречаются значительно реже и почти 
всегда свидетельствуют о существующей скрытой нозологии (ранние 
стадии АДПЖ) [202, 396–400].

Клинически аритмия характеризуется доброкачественным течением 
с редким развитием гемодинамически значимых пароксизмов ЖТ. 
Выраженность эктопической активности может варьировать от еди-

ничных экстрасистол в сутки до НЖТ. В этой группе пациентов опреде-
ленно не прослеживается склонность к гендерной акцентуации. Дебют 
аритмии обычно происходит в возрасте до 35 лет [401].
Фасцикулярная левожелудочковая тахикардия

В группе ФТ преобладают пациенты мужского пола, дебют заболе-
вания обычно приходится на возраст до 25 лет.

Клиническими проявлениями данного варианта аритмии являются 
стабильные приступы устойчивой ЖТ, как правило, протекающие с 
минимальной гемодинамической значимостью, легко купирующиеся 
внутривенным введением изоптина. У большинства пациентов в меж-
приступном периоде наблюдается отсутствие эктопической желудоч-
ковой активности. Генетические детерминанты ФТ не изучены. При 
отсутствии лечения и непрерывно-рецидивирующей форме течения 
ЖТ описаны случаи исхода в аритмогенную кардиопатию, с хорошим 
восстановлением размеров и ФВ ЛЖ при устранении ЖТ [4].
Стратификация риска

В таблицах VII.13.1–VII.13.5 представлен алгоритм стратификации 
риска ВСС у пациентов с ЖА струтурно нормального сердца.

Обилие признаков, включенных в анализ, обусловлено сложностью 
выявления и неочевидностью риска ВСС у пациентов со структурно 

Таблица VII.13. 1
Клинические данные

1. Эпизод ВСС в анамнезе
Да Нет 

Обсуждать имплантацию ИКД См. пункт 2
2. Головокружения, синкопальные состояния на фоне ЖТ

Да Нет
Обсуждать возможность ЭФИ, РЧА См. пункт 3

3. Одышка при физических нагрузках на фоне ЖА
Да Нет

Обсуждать ААТ или ЭФИ и РЧА См. пункт 4
4. Индукция ЖТ или увеличение количества ЖЭС на фоне физической нагрузки или в вос-
становительном периоде 

Да Нет
ААТ β-блокаторами/ соталолом; Обсуждать 

возможность ЭФИ, РЧА См. пункт 5

5. Эффект от проводимой антиаритмической терапии
Да Нет

Динамическое наблюдение кардиологом См. рекомендации
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Таблица VII.13.2
Анамнестические (в т.ч. семейные) данные

1. Синкопальные состояния неизвестной этиологии в анамнезе
Да Нет

Обсуждать проведение ЭФИ См. пункт 2
2. Синкопальные состояния у родственников

Да Нет
Генетическая консультация, кардиологиче-
ский скрининг кровных родственников, в т.ч. 

детей
См. пункт 3

3. Данные о наличии желудочковой аритмии у родственников
Да Нет

Генетическая консультация, кардиологиче-
ский скрининг кровных родственников, в т.ч. 

детей
См. пункт 4

4. Реализация проаритмических и/ или аритмогенных эффектов лекарственных препаратов
Да Нет 

Коррекция ААТ, обсуждать ЭФИ. Генетиче-
ская консультация См. рекомендации

Таблица VII.13.3
Данные ЭКГ и холтеровского мониторирования

1. Стабильные пароксизмы ЖТ
Да Нет 

Обсуждать ЭФИ, РЧА (при неэффективно-
сти – ИКД) См. пункт 4

2. Длительность цикла ЖТ менее 360 мс
Да Нет 

Обсуждать ЭФИ на предмет индукции ФЖ (за 
исключением ФТ). Если ФЖ не индуцирует-

ся – см. п.1
См. пункт 1

3. Ширина эктопического комплекса QRS при ЖТ более 160 мс 
Да Нет 

Обсуждать ЭФИ на предмет индукции поли-
морфной ЖТ/ФЖ (за исключением ЖТ из про-
екции правого/некоронарного синусов Валь-

сальвы аорты из ВТЛЖ)

См. пункт 1

4. Градация ЖА по Lown IIb и выше
Да Нет 

Подбор ААТ, обсуждать ЭФИ, РЧА См. пункт 5
5. Выявление поздних потенциалов желудочков

Да Нет 
Обсуждать проведение нагрузочных проб, ЭФИ См. пункт 6

6. Транзиторное изменение длительности QTc за пределы нормативных значений по дан-
ным ХМ

Да Нет 
Анализ принимаемых ААП; генетическое кон-

сультирование См. пункт 7

7. Дисперсия интервала QT более 100 мс
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, 
ЭФИ См. пункт 8

8. Наличие е-волны на ЭКГ, в т.ч. транзиторной, по данным ХМ
Да Нет

Генетическое консультирование на предмет 
дебюта АДПЖ См. пункт 9

9. Наличие j-волны на ЭКГ, в т.ч. транзиторной, по данным ХМ
Да Нет

Генетическое консультирование См. пункт 10
10. Наличие “зазубрин” на R – зубце эктопического QRS

Да Нет 
Обсуждать проведение нагрузочных проб, 
ЭФИ (при аритмии выше IIb градации по 

Lown)
См. пункт 11

11. Выявление микровольтной альтернации зубца Т по данным ХМ
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, 
ЭФИ См. пункт 12

12. Преходящие нарушения проводимости (АВ, ВЖ)
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, 
ЭФИ;

иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит

См. пункт 13

13. Политопные ЖА градации IIb и выше по Lown
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, 
ЭФИ;

иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит

См. пункт 14

14. Сочетание предсердных и желудочковых аритмий
Да Нет 

Иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит Динамическое наблюдение кардиологом

Таблица VII.13.3 (продолжение)
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Таблица VII.13.4.
Данные инструментальных методов исследования

1. МРТ: зоны фиброза/истончения в миокарде желудочков сердца
Да Нет

Диф. диагноз между дебютом АДПЖ и ла-
тентным миокардитом См. пункт 2

2. МРТ: зоны жировых включений интрамиокардиально
Да Нет

Генетическое исследование для исключения/
верификации АДПЖ См. пункт 3

3. МРТ: зоны жировых включений эпикардиально
Да Нет

Иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит См. пункт 4

4. МРТ: накопление контраста интрамиокардиально в раннюю фазу
Да Нет

Иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит См. пункт 5

5. МТР: накопление контраста интрамиокардиально в отсроченную фазу
Да Нет

Диф. диагноз между дебютом АДПЖ и ла-
тентным миокардитом См. пункт 6

6. МРТ: расширение ВТПЖ/ ВТЛЖ
Да Нет 

Диф. диагноз между дебютом АДПЖ и ла-
тентным миокардитом См. пункт 7

7. Сцинтиграфия: зоны мозаичной гипоперфузии миокарда ЛЖ
Да Нет 

Иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит Динамическое наблюдение кардиологом 

Таблица VII.13.5
Данные эндокардиального ЭФИ

1. Индукция ФЖ на фоне стандартизированного протокола стимуляции желудочков
Да Нет

Обсуждать ИКД См. пункт 2
2. Индукция полиморфной ЖТ на фоне стандартной программированной стимуляции

Да Нет 
Обсуждать ИКД См. пункт 3

3. Индукция мономорфной высокочастотной гемодинамически значимой ЖТ на фоне стан-
дартной программированной стимуляции

Да Нет
Обсуждать РЧА/ИКД Обсуждать РЧА/ААТ

нормальным миокардом. Кроме того, ЖА структурно нормального 
сердца во многом могут быть обусловлены ещё не изученной генетиче-
ски детерминированной патологией, фенотипическими проявлениями 
которой могут быть так называемые “неспецифические” изменения на 
ЭКГ транзиторного характера. При идиопатических ЖА следует быть 
настороженным в отношении ранних стадий АДПЖ и аритмогенного 
варианта латентного миокардита; дифференциальный диагноз между 
этими двумя нозологическими формами бывает крайне затруднитель-
ным без проведения генетического исследования.
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с 

пароксизмальной или непрерывно-рецидивирующей ЖТ из ВТПЖ/
ВТЛЖ (основной фактор риска ВСС) при резистентности, неперено-
симости или отказе от проведения ААТ (В).

2. РЧА показана всем пациентам с левожелудочковой фасцикуляр-
ной тахикардией (ФТ) (А).

3. Профилактическая ААТ показана пациентам со структурно нор-
мальным сердцем при определяемой градации аритмии по Lown выше 
IIb (основной фактор риска ВСС) (C).

4. При выявлении “минимальных изменений” ПЖ/ЛЖ, укладыва-
ющихся в рамки аритмогенного варианта латентного миокардита, как 
причины возникновения ЖА (основной фактор риска ВСС), показано 
патогенетическое и этиотропное лечение основного заболевания вне 
зависимости от длительности анамнеза (С).

5. При выявлении “минимальных изменений” ПЖ (реже – ЛЖ), не 
укладывающихся в рамки латентного миокардита, как причины воз-
никновения ЖА (основной фактор риска ВСС), показано генетическое 
тестирование для исключения дебюта АДПЖ.

6. Имплантация ИКД показана пациентам без структурной патоло-
гии сердца с ЖА, пережившим ВСС (основной фактор риска ВСС) без 
провоцирующих обратимых причин. (В).

7. Имплантация ИКД показана пациентам без структурной патологии 
сердца с устойчивой ЖТ (основной фактор риска ВСС), требующей для 
купирования медикаментозной или электрической кардиоверсии, при отсут-
ствии эффекта от профилактической ААТ и неэффективности РЧА (С).

Класс IIa
1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с 

устойчивой или непрерывно рецидивирующей ЖТ (основной фак-
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тор риска ВСС). РЧА в этих случасях рассматривается как альтерна-
тива ААТ при предпочтении пациентом интервенционного вида лече-
ния (С).

2. Профилактическая ААТ бета-блокаторами или соталолом пока-
зана пациентам без структурной патологии сердца при при определя-
емой градации ЖА по Lown выше IIb (основной фактор риска ВСС), 
провоцирующейся физической нагрузкой и регистрирующейся при ХМ 
преимущественно в дневное время (С).

3. Профилактическая ААТ препаратами IC класса показана паци-
ентам без структурной патологии сердца при определяемой градации 
ЖА по Lown выше IIb (основной фактор риска ВСС), возникающей на 
фоне синусовой брадикардии, подавляющейся физической нагрузкой 
и регистрирующейся при ХМ преимущественно в ночное время (С).

4. Проведение ЭндоЭФИ целесообразно у пациентов с ЖА без струк-
турной патологии сердца с жалобами на сердцебиение, эпизоды голо-
вокружения и синкопальные состояния, если в качестве причины их 
возникновения предполагается ЖТ (основной фактор риска ВСС) (В).

Класс IIb
1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с 

устойчивой мономорфной ЖА из ВТПЖ/ВТЛЖ, при определяемой 
градации аритмии по Lown выше IIb (основной фактор риска ВСС). 
РЧА в этих случаях рассматривается как альтернатива ААТ при пред-
почтении пациентом интервенционного вида лечения (С).

2. Вспомогательная профилактическая терапия омакором рекомен-
дуется пациентам с ЖА (основной фактор риска ВСС) без структурной 
патологии сердца (С).

Класс III
1. Профилактическая ААТ не показана пациентам без структурной 

патологии сердца при определяемой градации ЖА по Lown ниже IIа (С).
2. Профилактическая ААТ не показана пациентам без структурной 

патологии сердца с дебютом ЖА (длительность аритмического анам-
неза не превышает 2 месяцев) (С).

3. РЧА не показана пациентам без структурной патологии сердца с 
устойчивой мономорфной ЖА из ВТПЖ/ВТЛЖ при определяемой гра-
дации аритмии по Lown ниже IIb (С).

4. РЧА не показана пациентам без структурной патологии сердца с 
дебютом ЖА (длительность аритмического анамнеза не превышает 6 
месяцев) (С).

5. РЧА не показана пациентам с выявленными “минимальными 
изменениями ПЖ/ЛЖ”, укладывающимися в рамки аритмогенного 

варианта латентного миокардита, до завершения проведения патоге-
нетической и этиотропной терапии основного заболевания.

VII.13.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с электролитными нарушениями

Клинически значимые нарушения электролитного баланса могут 
приводить к жизнеугрожающим нарушениям ритма и проводимости 
при структурно нормальном миокарде. Наиболее часто встречающи-
еся в клинической практике ситуации развития электролитных нару-
шений следующие:

1. Применение мочегонных препаратов (прежде всего тиазидных 
диуретиков);

2. Интоксикация сердечными гликозидами;
3. Острая и хроническая почечная недостаточность, в т.ч. хрониче-

ский гемодиализ;
4. Постперфузионные электролитные нарушения, непосредственно 

связанные с проведением искусственного кровообращения;
5. Массивные гемотрансфузии;
6. Хронические интоксикации: алкогольная/ наркотическая зави-

симость;
7. Голодание и анорексия.
Причиной ВСС в этих случаях могут быть следующие нарушения:
Гипокалиемия. Применение мочегонных препаратов, осложне-

ние ИК, гемодилюция, гиперинсулинемия, дыхательный и метабо-
лический алкалоз, активация ренин-ангиотензин-альдостероновой 
системы и проч.

Осложнения: предсердные и желудочковые аритмии.
Гиперкалиемия. Кроме случаев почечной недостаточности, уровень 

калия в крови может повышаться при метаболическом ацидозе, гемо-
лизе и гемоглобинурии на почве перфузионного повреждения крови, 
при гемотораксе, массивных гемотрансфузиях, введении калийсодер-
жащих препаратов в больших дозах, например при болюсном быстром 
введении более 10 млн. ЕД калиевой соли пенициллина и проч.

Осложнения: блокады проведения электрического импульса, оста-
новка сердца в систолу.

Гипомагниемия. Применение диуретиков, переливание больших 
колическтв цитратной крови, искусственное кровообращение, карди-
отоксический эффект адреналина и проч.

Осложнения: при дефиците магния кардиомиоциты в избытке теряют 
калий, который замещается натрием и водой. Этот процесс ионного 
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дисбаланса существенно усугубляет ишемические повреждения кар-
диомиоцитов, а иногда и сам по себе предопределяет сердечный арест 
на фоне ЖТ типа «пируэт».

Гипермагниемия. Острая почечная недостаточность с анурией, избы-
точное парентеральное введение препаратов магния в организм.

Осложнения: расстройства предсердно-желудочковой проводимости, 
при концентрации магния в плазме до 2,5–3,0 ммоль×л–1. При концен-
трации 3,5–4,0 ммоль×л–1 наступает глубокое угнетение центральной 
нервной системы – так называемый «магнезиальный наркоз».

Гиперкальциемия. Тиазидные диуретики, злокачественные новообра-
зования, препараты лития, феохромоцитома, эндокринная патология.

Осложнения: желудочковые аритмии, нарушения проводимости.
Гипокальциемия. Хронический некомпенсированный алколоз при 

различных интоксикациях, эндокринная патология, гипоальбумине-
мия, гипомагниемия и проч.

Осложнения: удлинение интервала QT, ЖТ по типу torsades de pointes
Рекомендации по профилактике ВСС

Класс I
1. Применение препаратов солей калия и магния оправдано при лече-

нии и для профилактики ЖА у пациентов при приеме тиазидных диу-
ретиков (В).

2. Применение препаратов солей калия и магния оправдано при лече-
нии и для профилактики ЖА у пациентов после операций с искусствен-
ным кровообращением (КШ и проч.) (В).

Класс IIa
1. У пациентов с верифицированными угрожающими жизни ЖА и 

структурно нормальным сердцем целесообразно поддерживать уровень 
калия сыворотки крови в диапазоне 4,5 – 5,5 ммоль/л (C).

2. Применение препаратов солей калия и магния оправдано при лече-
нии и для профилактики ЖА у пациентов при интоксикации сердеч-
ными гликозидами (В).

Класс IIb.
1. Применение препаратов солей калия и магния оправдано при лече-

нии и для профилактики ЖА у пациентов со структурно нормальным 
миокардом при острых и хронических алкогольных и наркотических 
интоксикациях, анорексии (С).

Класс III
1. Применение препаратов солей калия и магния не показано паци-

ентам с острой и хронической почечной недостаточностью (В).

VII.14. Связь ВСС с физическими факторами и 
токсичными веществами
VII.14.A. Курение и ВСС

Курение ответственно за 30% всех летальных исходов, связанных 
с ИБС, однако в плане предупреждения ВСС оно является незави-
симым фактором риска от наличия или отсутствия ИБС как основ-
ного заболевания [46, 59, 402]. Активация симпатической нервной 
системы, вызванная никотином, может снижать вариабельность ритма 
сердца и повышать вероятность возникновения ЖА и ВСС [403–407]. 
Прекращение курения значительно снижает риск ВСС.
Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС

Класс I
1. Курение (пассивное курение) настоятельно не рекомендуется всем 

пациентам с наличием основных (верифицированные ЖА и/или пре-
дотвращенной ВСС) и второстепенных факторов риска ВСС (B).

2. Пристрастие к курению должно выясняться у всех пациентов с 
таким основным фактором риска ВСС как ЖА, отражаться в медицин-
ской документации, а пациентам необходимо настоятельно рекомендо-
вать программы, способствующие прекращению курения (С).

VII.14.Б. Липиды и ВСС
Статины снижают риск развития ЖА/ВСС у пациентов с ИБС и 

ишемической кардиопатией, вероятно, за счет антиишемического, а 
не антиаритмического эффекта. У пациентов с неишемическим гене-
зом кардиопатий назначение статинов не приводит к снижению риска 
ЖА/ВСС [408].

Несмотря на то, что при ИБС имеется связь между повышенным 
риском возникновения ЖТ/ВСС и высоким уровнем общего холесте-
рина, липопротеидов очень низкой плотности, липопротеидов низкой 
плотности, низким уровнем липопротеидов высокой плотности в соче-
тании с высоким уровнем триглицеридов и аполипопротеина В, эффек-
тивность терапии статинами, в плане снижения риска развития ЖА/
ВСС, не зависит от динамики липидов [409]. Исследований по оценке 
влияние снижения уровня липидов на частоту возникновения ВСС в 
рамках первичной профилактики не проводились. Тем не менее, такое 
влияние может быть спрогнозировано на основании того, что снижение 
уровня липидов сопровождается уменьшением относительного риска 
смерти от ИБС и других причин на 20–40% [49, 410, 411].
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Низкий уровень ПНЖК и омега-3 индекс являются независимыми 
факторами риска смерти от ИБС, особенно после перенесенного сер-
дечного ареста [412, 413]. В нескольких исследованиях было показано, 
что ПНЖК, преимущественно в экспериментальных моделях, могут сни-
жать частоту ВСС, возможно, за счет предупреждения ЖА [412–415]. 
Добавление ПНЖК к стандартной терапии может снижать вероятность 
ВСС у больных ИБС [95, 416]. Вместе с тем, до настоящего времени сохра-
няются разночтения между экспериментальными и клиническими дан-
ными в отношении снижения риска как ЖА, так и ВСС при назначении 
ПНЖК [417].
Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС

Класс I
1. Терапия статинами эффективна у пациентов с ИБС для уменьше-

ния риска развития ЖА/ВСС (А).
Класс IIb
1. ПНЖК показаны пациентам с ИБС, имеющим ЖА, в добавлении 

к стандартной терапии (B).

VII.15. Стратификация риска и профилактика ВСС у 
отдельных групп населения

VII.15.A. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у спортсменов

По данным итальянских исследователей [418, 419], частота ВСС у 
спортсменов составляет 2,6 у мужчин и 1,1 у женщин на 100 000 спор-
тсменов в год, что в 2,4 раза выше, чем у лиц сопоставимого возраста, 
но не занимающихся спортом регулярно. Среди французских спортсме-
нов случаи ВСС регистрируются еще чаще – 6,5 случаев на 100 000 [420]. 
Данные национального регистра ВСС спортсменов молодого возраста 
в США свидетельствуют о прогрессивном увеличении ВСС в течение 
последних 2,5 десятилетий в среднем на 6% в год [421]. В настоящее 
время в России подобные статистические отчеты отсутствуют.

Наиболее часто ВСС регистрируется у лиц, профессионально зани-
мающихся футболом (от 30% до 40% всех случаев ВСС в спорте в стра-
нах Европы и США). С несколько меньшей частотой ВСС выявля-
ется в баскетболе, велогонках и в контактных видах спорта [418, 419]. 
Прослеживается отчетливая взаимосвязь ВСС в спорте с гендерным 
признаком – более 90% умерших внезапно спортсменов – мужчины 
[418, 422].

По данным некоторых исследований, наиболее частой причиной 
ВСС среди молодых спортсменов является гипертрофическая карди-
омиопатия, доля которой может достигать 28–36% случаев [18, 421, 
424]. Из других причин ВСС выделяют различные аномалии коронар-
ных сосудов (14–17%), наиболее частым вариантом из которых является 
отхождение левой коронарной артерии от правого синуса Вальсальвы; 
миокардиты (около 5%), АДПЖ (около 5%).

Вместе с тем, высказываются сомнения в правомочности постановки 
диагноза ГКМП во всех случаях обнаружения на секции выраженной 
гипертрофии ЛЖ [418, 425, 426]. Некоторыми отечественными авторами 
предлагается термин компенсаторно-гипертрофическая стрессорная кар-
диомиопатия, основным отличием которой от ГКМП является обратная 
динамика изменений массы миокарда ЛЖ после прекращения физиче-
ских нагрузок [424]. При этом очевидно, что наличие ГЛЖ у спортсмена 
является неблагоприятным прогностическим фактором развития ВСС.

Прогнозирование ВСС в спорте является чрезвычайно трудной зада-
чей, поскольку около 80% лиц, умерших внезапно, не предъявляли 
каких-либо жалоб накануне смерти, а в анамнезе у них отсутствовали 
указания на ВСС у родственников [418]. Тем не менее, в некоторых 
странах Европы и США предложено несколько протоколов для профи-
лактики ВСС у спортсменов, включающих в себя данные сбора жалоб, 
анамнеза, в том числе семейного, физикального обследования, а также 
в некоторых странах – инструментальных исследований, включая ЭКГ 
и/или Эхо-КГ. В Италии введение такого протокола позволило снизить 
частоту ВСС у спортсменов с 1980-х по 2000-е годы в 3,5–5 раз [427, 428].

В 2011 г. В России опубликованы первые Национальные рекомен-
дации по допуску спортсменов с отклонениями со стороны сердечно-
сосудистой системы к тренировочно-соревновательному процессу [355]. 
В них предлагается двухэтапный алгоритм скрининга спортсмена с 
целью решения вопроса о допуске к занятиям спортом: 1) анализ дан-
ных анамнеза, осмотра и регистрация поверхностной ЭКГ в 12 отве-
дениях; 2) углубленное медицинское обследование (при отягощенном 
семейном анамнезе, симптомах, патологии при осмотре или измене-
ниях на ЭКГ, не связанных с тренировочным процессом).

Отдельного внимания заслуживает вопрос о принятии решения по 
допуску к занятиям спортом в случае выявления той или иной патологии 
сердечно-сосудистой системы. Данный раздел выходит за рамки настоя-
щего документа, он подробно рассмотрен в Национальных рекомендациях 
по допуску спортсменов с отклонениями со стороны сердечно-сосудистой 
системы к тренировочно-соревновательному процессу [355].
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Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС
Класс I
1. При клинической оценке спортсменов следует проводить тщатель-

ный сбор анамнеза (включая семейный анамнез преждевременной смерти 
или ВСС), физикальный осмотр и регистрацию ЭКГ в 12 отведениях (C).

2. При выявлении у спортсмена сердечно-сосудистых заболеваний 
следует решить вопрос о возможности продолжения занятиями спор-
том, характере и степени физической нагрузки (C).

Класс IIa
1. При выявлении отягощенного семейного анамнеза, симптомов, пато-

логии при осмотре или изменениях на ЭКГ, не связанных с тренировочным 
процессом, следует провести углубленное медицинское обследование, вклю-
чающее ЭхоКГ, и при необходимости, ряд других специфических тестов 
(стресс-тест, МРТ, длительное мониторирование ЭКГ, эндоЭФИ и др.) (С).

VII.15.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у родственников пациентов, погибших от ВСС

Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС
Класс I
1. Генетическое тестирование рекомендуется всем пациентам с семей-

ным анамнезом ВСС (синдромы LQT, SQT, КПЖТ, Бругада и т.д.) (В).
2. Тщательное инструментальное обследование (ЭКГ, ЭХО-КГ, лабо-

раторные тесты и др.) рекомендуется всем пациентам с семейным анам-
незом ВСС (С).

Оценка возможных факторов риска рекомендуется всем пациентам с 
семейным анамнезом внезапной смерти с целью выявления лиц с высо-
ким риском ВСС [429]. Вместе с тем, для каждого заболевания (ГКМП, 
синдром удлиненного интервала QT, синдром Бругада и другие) суще-
ствуют отдельные целевые факторы стратификации риска [429–432]. 
Проведение генетического тестирования целесообразно у пациентов с 
семейным анамнезом ВСС [432].

VII.15.В. Стратификация риса и профилактика ВСС 
у пожилых пациентов

Частота ВСС развития увеличивается с возрастом [429, 430]. ЖА 
являются нередким клиническим симптомом у пожилых людей, осо-
бенно при наличии структурной патологии сердца [433–435]. ЖА могут 
являться предвестниками дестабилизации ИБС и ВСС [436, 438].

Профилактика ВСС у пациентов пожилого возраста с ЖА принципиально 
не отличается от рекомендованных выше подходов. Для лечения ЖА у пожи-

лых лиц, особенно с ИБС, рекомендуется использовать бета-блокаторы, при 
отсутствии противопоказаний к их приему. Однако, несмотря на доказан-
ную эффективность в отношении снижения смертности от всех причин и 
ВСС, изолированное их применение может быть недостаточным у пожи-
лых людей. При лечении жизнеугрожающих ЖА предпочтительной явля-
ется комбинация бета-блокаторов с амиодароном или монотерапия амио-
дароном, в случае непереносимости бета-блокаторов [29, 437].

Несколько рандомизированных проспективных исследований про-
демонстрировали эффективность ИКД в отношении первичной и вто-
ричной профилактики ВСС у пациентов, страдающих ИБС, по сравне-
нию с ААТ во всех возрастных группах [25–27, 31–34]. Все эти исследо-
вания включали значительное число пациентов в возрасте старше 65 лет. 
Ряд экспериментальных исследований свидетельствует о том, что инва-
зивные методы лечения пациентов с угрожающими жизни ЖА одина-
ково эффективны как в пожилом, так и в молодом возрасте [439–441]. 
Пациенты старческого возраста, имеющие множественную сопутству-
ющую патологию и ограниченную прогнозируемую продолжительность 
жизни, могут не подходить в качестве кандидатов для ИКД-терапии, 
даже если они удовлетворяют критериям для ее проведения.
Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС

Класс I
1. Пожилые пациенты с ЖА должны лечиться, как правило, так же, 

как и больные молодого возраста. Это подразумевает, что стратифика-
ция риска и профилактика ВСС у пожилых пациентов осуществляется 
на основании выявления основных и второстепенных факторов риска. 
Проведение профилактики ВСС включает в том числе, имплантацию 
ИКД и ЭКС пациентам, которые получают длительную оптимальную 
лекарственную терапию, с хорошим функциональным статусом* и бла-
гоприятным прогнозом выживаемости в течение года и более (C)

2. Дозировки и подбор доз ААП должны быть скорректированы с уче-
том измененной фармакокинетики у пожилых пациентов (C).

Класс III
1. Проведение ИКД-терапии у пациентов с прогнозируемой продол-

жительностью жизни менее года вследствие основных и сопутствующих 
заболеваний нецелесообразно (C).

2. ААП I класса не должны назначаться пожилым пациентам с орга-
ническими заболеваниями сердца (А).

– о методиках проведения оценки функционального статуса вы можете прочитать на 
сайте http://www.chcr.brown.edu/pcoc/functi.htm
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VIII. ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В России продолжается оставаться актуальной проблема смертности 
от сердечно-сосудистых заболеваний. При этом на долю внезапной сер-
дечной смерти приходится около половины всех летальных исходов.

Реализация сценария ВСС происходит в результате развития острой 
левожелудочковой недостаточности на фоне злокачественных желу-
дочковых аритмий, манифестация которых, сопровождается наруше-
ниями как системной, так и регионарной гемодинамики, прежде всего 
со стороны ЦНС. Следствием чего является вероятное возникновение 
необратимых изменений со стороны жизненноважных органов и раз-
витие летального исхода. Наличие или отсутствие предсуществующей 
структурной патологии сердца может иметь определяющее значение для 
адаптационных изменений параметров сердечного выброса, а значит 
для характера клинического течения аритмии. В этой связи ключевым 
значением для клинической интерпретации злокачественного течения 
любой аритмии, определения ее жизнеугрожающего характера следует 
считать: обморок, предобморок, головокружение, гипотензию, прогрес-
сию проявлений сердечной недостаточности, стенокардию.

Использование современных медицинских технологий, заключаю-
щихся в имплантации кардиовертеров-дефибрилляторов, позволяет 
эффективно проводить профилактику внезапной сердечной смерти. В 
последние годы в рамках государственного проекта «Здоровье» в раз-
личных регионах нашей страны было открыто несколько федеральных 
кардиохирургических центров. Тем не менее, количество проведен-
ных имплантаций кардиовертеров-дефибрилляторов не удовлетворяет 
средним потребностям из расчета на 1 млн. жителей страны и значи-
тельно ниже таковых показателей по сравнению с ведущими европей-
скими странами и США.

Главной причиной данного положения дел является не столько недо-
статочное финансирование данного раздела, сколько, прежде всего, 
отсутствие системного подхода к адекватной клинической оценке боль-
ных с заболеваниями сердечно-сосудистой системы; разное «понима-
ние» больного врачами кардиологами, терапевтами, интервенциони-
стами, кардиохирургами; посредственным уровнем постдипломного 
образования по данной проблематике, а также отсутствием аудита каче-
ства, оказываемой медицинской помощи, направленной на предотвра-
щение ВСС.

Настоящие Рекомендации являются одним из этапов создания и реа-
лизации в кратчайшие сроки эффективной программы профилактики 
внезапной сердечной смерти в нашей стране. Рабочий вариант реше-
ния проблемы профилактики ВСС представлен в приложении к насто-
ящим рекомендациям.
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ПРИЛОЖЕНИЕ

Создание лечебно-образовательных центров по 
профилактике внезапной сердечной смерти  

(проект)
Цель создания центров профилактики внезапной сердечной смерти

Подготовка в кратчайшие сроки высококвалифицированных меди-
цинских кадров, способных организовать и осуществить эффектив-
ную программу профилактики внезапной сердечной смерти в лечеб-
ных учреждениях нашей страны.
Актуальность проблемы и ее решение

В России продолжается оставаться актуальной проблема смертно-
сти от сердечно-сосудистых заболеваний. При этом на долю внезапной 
сердечной смерти приходится около половины всех летальных исхо-
дов. Использование современных медицинских технологий, заключаю-
щихся в имплантации кардиовертеров-дефибрилляторов (ИКД), позво-
ляет эффективно проводить профилактику внезапной сердечной смерти 
(ВСС). В последние годы в рамках государственного проекта «Здоровье» в 
различных регионах нашей страны было открыто несколько федеральных 
кардиохирургических центров. Тем не менее, количество проведенных 
имплантаций кардиовертеров-дефибрилляторов не удовлетворяет сред-
ним потребностям из расчета на 1 млн. жителей страны и значительно 
ниже таковых показателей по сравнению с ведущими европейскими стра-
нами и США. В России в 2011 г. планируется проведение 700 операций 
имплантаций кардиовертеров-дефибрилляторов (около 5 имплантаций 
на 1 млн. населения), тогда как в США ежегодно имплантируется более 
600 кардиовертеров-дефибрилляторов на 1 млн. населения.

Главной причиной данного положения дел является не столько недо-
статочное финансирование данного раздела, сколько прежде всего 
отсутствие системного подхода к адекватной клинической оценке боль-
ных с заболеваниями сердечно-сосудистой системы, разное «понима-
ние» больного врачами кардиологами, терапевтами, интервенцион-
ными кардиологами, кардиохирургами, посредственным уровнем пост-
дипломного образования по данной проблематике, а также отсутствием 
аудита качества, оказываемой медицинской помощи, направленной на 
профилактику ВСС.

Среди объективных причин неудовлетворительного состояния про-
блемы: кардиохирургические центры в основном призваны заниматься 
«большими» операциями, такими как коррекция врожденных и при-
обретенных пороков сердца, аортокоранарное шунтирование и мно-
гое другое.

Новый подход, имеющий целью предотвращение ВСС, требует 
новой методологии подготовки специалистов, нового образа их кли-
нического мышления, который возникает на стыке кардиологии, кар-
диохирургии, рентгенологии, анестезиологии-реаниматологии, мате-
матики и инженерии.

Стратегическое решение проблемы заключается в трех этапах ее реа-
лизации:

Первый – создании на базе кафедр кардиологии, базирующихся в 
многопрофильных стационарах, системы аритмологической постди-
пломной подготовки врачебных кадров из числа практикующих кар-
диологов в рамках проведения 72-часовых циклов тематического усо-
вершенствования, 144-часовых циклов общего усовершенствования, а 
так же 504-часовых циклов первичной переподготовки. В ходе данных 
циклов предполагается освоение предмета, т.е. формирование у курсан-
тов четкого понимания в отношении отбора пациентов-кандидатов на 
внезапную сердечную смерть, их последующего лечения и наблюдения. 
В течение первого же года обучения возможно очное обучение 300 спе-
циалистов и заочно, с использованием интернет-трансляций проводи-
мого цикла – 600 специалистов. Общее количество – 900–1000 человек 
в течение первого же года функционирования программы.

В ходе второго этапа эти врачи направляются в федеральные карди-
охирургические центры по месту жительства и работы, где они осваи-
вают методики проведения относительно простых интервенционных 
процедур, а именно – имплантаций ИКД.

На третьем этапе эти специалисты организовывают и обеспечивают 
работу по адекватным объемам имплантаций ИКД (т.е. по профилак-
тике внезапной сердечной смерти) на базе уже существующих лечеб-
ных учреждений (областные, городские, районные больницы – везде, 
где есть возможные условия) во всех регионах России.

Исходя из необходимости проведения 56.000 имплантаций 
кардиовертеров-дефибрилляторов (около 400 имплантаций на 1 млн. 
населения) каждый такой центр должен будет осуществлять и обеспе-
чивать динамическое наблюдение и тестирование за 56 новыми имплан-
тированными устройствами каждый год.
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Этот подход, объединяющий усилия клинических специалистов раз-
личного профиля, позволит в кратчайшие сроки (до трех лет) обеспе-
чить адекватный объем профилактики внезапной сердечной смерти во 
всех субъектах Российской Федерации.
Роль властей местного, регионарного и федерального уровней в 
реализации программы профилактики ВСС

Для лечения жизнеугрожающих аритмий, возникающих вне стаци-
онара, может быть эффективным использование наружных дефибрил-
ляторов. Использование данного метода в общественных местах может 
иметь важное значение для сокращения времени от начала сердечного 
ареста до момента выполнения лечебной дефибрилляции. Усилия вла-
стей местного и федерального уровней могут быть направлены на фор-
мирование соответствующей законодательной базы и реализацию про-
грамм по размещению наружных дефибрилляторов в школах, спор-
тивных учреждениях, местах с высокой плотностью скопления насе-
ления, аэропортах, вокзалах, а также на самолетах и других транспорт-
ных средствах.


