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ОКС – острый коронарный синдром
ОР – относительный риск
ОШ – отношение шансов
ПЖ – правый желудочек
ПМК – пролапс митрального клапана
ПНЖК – полиненасыщенные жирные кислоты
ПТГ – паратиреоидный гормон
РРМ – расширенные реанимационные мероприятия
СВДС – синдром внезапной детской смерти
СД – сахарный диабет
СЛР – сердечно-легочная реанимация
СОАС – синдром обструктивного апное во время сна
СРРЖ – синдром ранней реполяризации желудочков
СССУ – синдром слабости синусового узла
ТМА – транспозиция магистральных артерий
УЖТ – устойчивая желудочковая тахикардия
ФВ – фракция выброса левого желудочка
ФЖ – фибрилляция желудочков
ФП – фибрилляция предсердий
ХМ-ЭКГ – Холтеровское мониторирование ЭКГ
ХПН – хроническая почечная недостаточность
цАМФ – циклический аденозинмонофосфат
ЧСС – частота сердечных сокращений
ЭКГ – электрокардиограмма
ЭКС – электрокардиостимуляция (электрокардиостимулятор)
ЭФИ – электрофизиологическое исследование
ЭхоКГ – эхокардиография
CHADS-2 – шкала оценки риска инсульта у больных с фибрилляцией/

трепетанием предсердий
CRT – кардиоресинхронизирующая терапия
CRT-D – трехкамерный кардиовертер-дефибриллятор
etCO2 – парциальное давление углекислого газа в конечной пор-

ции выдыхаемого воздуха
LQTS – синдром удлиненного интервала QT
NSTEMI – инфаркт миокарда без подъема сегмента ST 
QT – интервал QT
QTc – коррегированный интервал QT
PaCO2 – напряжение CO2 в артериальной крови
PAP – положительное давление в дыхательных путях
SaO2 – насыщение артериальной крови кислородом
SDNN – стандартное отклонение NN интервалов
STEMI – инфаркт миокарда с подъемом сегмента ST
WPW – Вольф–Паркинсон–Уайт

СпиСок Сокращений

ААП – антиаритмические препараты
АВ – атриовентрикулярный 
АВРТ – атриовентрикулярная реципрокная тахикардия
АВУРТ – атриовентрикулярная узловая реципрокная тахикардия
АГ – артериальная гипертония
АД – артериальное давление
АДПЖ – аритмогенная дисплазия правого желудочка
АКМП – алкогольная кардиомиопатия
АНД – автоматический наружный дефибриллятор
БРМ – базовые реанимационные мероприятия
БЛНПГ – блокада левой ножки пучка Гиса
БСК – болезни системы кровообращения
ВКС – внезапная коронарная смерть
ВПС – врожденные пороки сердца
ВСР – вариабельность сердечного ритма
ВСС – внезапная сердечная смерть
ВТЛЖ – выносящий тракт левого желудочка
ВТПЖ – выносящий тракт правого желудочка
ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия
ГЛЖ – гипертрофия левого желудочка
ДАВС – добавочное атриовентрикулярное соединение
ДИ – доверительный интервал
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия
ДСТ – дисплазия соединительной ткани
ЖА – желудочковые аритмии
ЖНР – желудочковые нарушения ритма
ЖТ – желудочковая тахикардия
ЖЭ – желудочковая экстрасистолия
иАПФ – ингибиторы ангиотензин-превращающего фермента
ИБС – ишемическая болезнь сердца
ИВЛ – искусственная вентиляция легких
ИКД – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
ИЭ – инфекционный эндокардит
ЛЖ – левый желудочек
КМП – кардиомиопатия
КПЖТ – катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахи-

кардия
МКБ – международная классификация болезней
НЖТ – неустойчивая желудочковая тахикардия 
ОИМ – острый инфаркт миокарда
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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.
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I. ВВедение

Смертность от сердечно-сосудистых заболеваний в РФ является 
одной из наиболее высоких в мире и составляет 614 на 100.000 жите-
лей в год [1]. Основные причины смерти от сердечно-сосудистых забо-
леваний – прогрессирование хронической сердечной недостаточности 
(около половины всех летальных исходов) и внезапная сердечная смерть 
(ВСС) (другая половина) [2, 3]. Согласно данным Федеральной службы 
государственной статистики в РФ в 2016 г. от сердечно-сосудистых 
заболеваний умерло около 899.000 человек. Таким образом, мы можем 
предположить, что число внезапных сердечных смертей в нашей стране 
в 2016 г. составило не менее 300.000 человек [1]. Соответственно, про-
блема ВСС крайне актуальна для отечественного здравоохранения. 
Интерес к этой теме обусловлен и тем фактом, что существует возмож-
ность использования эффективных профилактических мер, направлен-
ных на улучшение ситуации.

В представленных Национальных Рекомендациях, также, как и в 
первом издании, вышедшем в 2012 г. [4], мы продолжили использовать 
принципы алгоритмирования принятия решений при различных кли-
нических ситуациях.

При разработке данного издания Рекомендаций группа экспертов 
использовала современные достижения в вопросах прогнозирования 
и предотвращения ВСС у различных категорий больных и групп насе-
ления, отраженных в вышедших недавно отечественных, Европейских 
и Американских Рекомендациях [5–7].

В отличие от вышеупомянутых рекомендаций наша группа экспертов 
посчитала целесообразным более подробно рассмотреть вопросы стра-
тификации риска и профилактики ВСС у таких категорий пациентов 
как пожилые пациенты, пациенты с трансплантированным сердцем.

Данные Рекомендации позволят широкому кругу врачей (терапев-
тов, кардиологов, кардиохирургов, рентгенхирургов, реаниматологов) 
в повседневной клинической практике выявлять факторы риска ВСС 
и в каждом конкретном случае разработать оптимальную программу по 
ее профилактике.

Настоящие Рекомендации являются продолжением работы по соз-
данию и реализации эффективной программы профилактики ВСС в 
нашей стране, начатой нами в 2012 г. 

Также, как и первое их издание, Рекомендации основаны на пред-
ставлении об основных и второстепенных факторах риска ВСС.
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прогрессирование проявлений сердечной недостаточности, стенокар-
дию. Наличие или отсутствие предсуществующей структурной патоло-
гии 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 [5]. У больных с наличием структур-
ной патологии сердца, в частности с ИБС, желудочковые аритмии воз-
никают либо из-за появления острой ишемии миокарда, либо в резуль-
тате реализации механизма ре-ентри в области постинфарктного рубца 
(в этом случае нарушения коронарного кровотока не являются причи-
ной аритмии) [1, 6–8]. Что касается брадисистолических механизмов, 
то сценарий, связанный с их возникновением, характерен для пациен-
тов с терминальными стадиями структурной патологии сердца и отно-
сительно редок (достигает 15%) 
[6–8].

Пусковыми факторами раз-
вития фатальных аритмий могут 
являться изменения тонуса веге-
тативной нервной системы (повы-
шение симпатического и/или 
понижение парасимпатического), 
физическая нагрузка, прием неко-
торых лекарственных средств, 
электролитные нарушения, ток-
сические 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 [8]. Среди забо-
леваний сердца основной причи-
ной ВСС является ИБС, на долю 
которой приходится до 80% всех 
случаев [6–8]. Кроме ИБС, ВСС 
встречается у пациентов с дилата-
ционной (ДКМП) [1, 6] и гипер-
трофической кардиомиопатиями 
(ГКМП) [1, 6], аритмогенной дис-

II. МеханизМы и причины ВСС. 
определения и терМины

Определение ВСС. Под внезапной смертью понимают ненасиль-
ственную смерть, развившуюся моментально или наступившую в тече-
ние часа с момента возникновения острых изменений в клиническом 
статусе больного [1].

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 подавля-
ющем большинстве случаев (85%) механизмами развития ВСС явля-
ются желудочковые тахиаритмии – желудочковая тахикардия (ЖТ) и 
фибрилляция желудочков (ФЖ) с последующим развитием асистолии. 
Оставшиеся 15% приходятся на долю брадиаритмий и асистолии [2–4] 
(рис. II.1). Развитие острой левожелудочковой недостаточности на фоне 
аритмии сопровождается нарушениями, как системной, так и регионар-
ной гемодинамики, прежде всего со стороны ЦНС. В результате могут 
возникнуть необратимые изменения в жизненно важных органах, при-
водящие к летальному исходу. Поэтому ключевую роль в клинической 
интерпретации злокачественного течения любой аритмии и определе-
ния ее жизнеугрожающего характера следует считать: возникновение 
обморока, предобморока, головокружения, артериальной гипотензии, 

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
катехоламинергическая полиморфная желу-
дочковая 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 раз-
личных 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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плазией правого желудочка (АДПЖ) [1, 6], при синдромах Бругада и 
удлиненного интервала QT, аномалиях развития коронарных артерий 
и других патологических состояниях, перечень которых представлен 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).
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Пенетрантность – популяционное понятие, означает долю индивидов, у которых имеют-
ся проявления какого-либо признака (заболевания), среди всех лиц, обладающих мутацией 
в заинтересованном гене;
Пробанд – первый член семьи, по поводу которого проводится медико-генетическое кон-
сультирование;
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, 
обусловливающий появление новых аритмий
Эффект проаритмический – утяжеление клинического варианта течения и/или ухудше-
ние характеристик предсуществующей аритмии, вследствие назначения антиаритмической 
терапии

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 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 реали-
зации механизма ре-ентри в системе Гиса-Пуркинье. Обычно, на поверхностной ЭКГ реги-
стрируется ЖТ с конфигурацией комплекса QRS по типу блокады левой ножки пучка Гиса 
(БЛНПГ); выскочастотная (около 200 ударов в минуту); часто возникает у пациентов с ДКМП.
Желудочковая тахикардия устойчивая (УЖТ) – это ЖТ продолжительностью более 30 с, 
зачастую не купирующаяся спонтанно.
Желудочковые нарушения ритма гемодинамически нестабильные – ФЖ, трепетание 
желудочков, устойчивая/неустойчивая ЖТ и/или желудочковая экстрасистолия, которые со-
провождаются выраженными гемодинамически значимыми клиническими проявлениями (го-
ловокружение, пресинкопе, синкопе, гипотензия, прогрессирование проявлений сердечной 
недостаточности, 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
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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-
домизированных (одного) и/или нерандомизированных исследо-
ваний; 

•	 низшим	(класс С) – если основанием для его введения послужило 
описание отдельных клинических случаев и/или мнение экспер-
тов.
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BJ, Dickfeld T, Field ME, Fonarow GC, et al. 2017 AHA/ACC/HRS Guideline for 
Management of Patients With Ventricular Arrhythmias and the Prevention of Sudden 
Cardiac Death. J Am Coll Cardiol. 2017 24390; DOI:10.1016/j.jacc.2017.10.054.
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8. Myerburg RJ, Junttila MJ. Sudden cardiac death caused by coronary heart disease. 
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Таблица III.1
классы показаний

класс показаний комментарии 

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

Класс II
Условия, для которых имеются противоречивые свидетельства и/или рас-
хождение мнений относительно пользы и эффективности диагностиче-
ской 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 лече-
ния 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
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IV. патологичеСкая анатоМия 
Внезапной Сердечной СМерти

ВСС не представляет собой самостоятельной нозологической еди-
ницы – это групповое понятие, включающее в себя ряд различных само-
стоятельных заболеваний и состояний:

Среди всех форм ВСС наиболее распространена смерть, обусловлен-
ная ишемической (коронарной) болезнью сердца (ИБС), которую обо-
значают как внезапная (острая) коронарная смерть (ВКС). Нередко тер-
мины ВСС и ВКС используют как синонимы. Но надо помнить, что эти 
понятия соотносятся как родовое и видовое относительно друг друга.

Причинами ВСС могут служить кардиомиопатии, среди которых наи-
большее значение по распространенности и по социальной значимо-
сти имеет алкогольная кардиомиопатия (АКМП), миокардиты, пороки 
развития сосудов, аритмические синдромы и др.

Генетически детерминированные заболевания представлены аритмо-
генной кардиомиопатией/дисплазией правого желудочка (АКДПЖ), а 
также заболеваниями, объединенными в группу «каналопатий» (наслед-
ственных нарушений функционирования ионных каналов цитолеммы 
кардиомиоцитов): синдром удлиненного QT-интервала, синдром уко-
роченного QT-интервала, синдром Бругада, а также катехоламинэрги-
ческая полиморфная желудочковая тахикардия [1, 2, 3].

внезапная коронарная смерть.  
основные патологоанатомические проявления

Основные патологоанатомические проявления ВКС, обнаруживае-
мые на вскрытии, соответствуют признакам ИБС. Они включают в себя 
стенозирующий атеросклероз коронарных (венечных) артерий сердца, 
в ряде случаев с их тромбозом, а также очаговый и диффузный кардио-
склероз, гипертрофию сердечной мышцы с дилатацией полостей сердца, 
острое венозное полнокровие внутренних органов [4, 5].

Стенозирующий атеросклероз коронарных артерий является практи-
чески облигатным признаком ВСС и встречается более чем у 90% вне-
запно умерших больных с ИБС. У лиц молодого возраста стенозирую-
щий атеросклероз может отсутствовать и в генезе ВКС у них основную 
роль может играть спазм коронарных артерий (стенокардия Prinzmetal). 
У преобладающего большинства умерших степень стеноза коронар-
ных артерий превышает 75% площади просвета сосуда с поражением 

обычно не менее двух основных ветвей. В наибольшей степени стено-
зирование выражено в передней нисходящей ветви левой коронарной 
артерии. Степень стеноза коронарных артерий сердца при ВКС корре-
лирует со степенью фиброза в миокарде, причем локализация участков 
фиброза совпадает с бассейном обструктивно измененной артерии [6, 7].

Тромбоз коронарных артерий встречается при ВКС нечасто, по дан-
ным разных авторов – в 5−25%. Причем отмечена четкая закономер-
ность: чем короче интервал времени от начала сердечного приступа до 
момента смерти, тем реже встречаются тромбы. Это объяснимо, так 
как для формирования тромбоза требуется время. При так называемой 
мгновенной смерти (instant death), когда длительность сердечного при-
ступа исчисляется минутами, тромбоз встречается в 4% случаев ВКС.

Из-за аутотромболизиса или тромболитической терапии на вскры-
тии могут уже не обнаруживаться диагностированные при жизни (анги-
ографически и т.д.) тромбы коронарных артерий сердца. Даже без тром-
болитической терапии через 24 часа после смерти ангиографически 
документированные тромбы коронарных артерий сердца сохраняются 
только у 30% умерших [1, 8].

Сведения о частоте крупноочагового кардиосклероза при ВКС про-
тиворечивы и колеблются в широких пределах (от 34 до 82% случаев). 
Причем чаще он локализуется в межжелудочковой перегородке, что 
свидетельствует о вовлеченности в патологический процесс проводя-
щей системы, так как структуры проводящей системы локализованы 
именно в этой области. Гипертрофия миокарда наблюдается у преоб-
ладающего числа внезапно умерших и отражает роль фактора артери-
альной гипертензии.

Инфаркт миокарда со сформированным некрозом встречается при 
ВКС не часто – не более чем в 2% случаев, если не считать самые ран-
ние, донекротические проявления формирующегося инфаркта, когда 
речь идет, преимущественно, об остром коронарном синдроме (ОКС), 
относительно новой разновидности ИБС, выделенной в самостоятель-
ную форму.

острый коронарный синдром
В настоящее время ОКС – это групповое клиническое понятие в 

составе ИБС, которое объединяет различные проявления острой ише-
мии миокарда, обусловленные осложненной нестабильной атероскле-
ротической бляшкой коронарной артерии сердца [1, 6, 9–11]. Введение в 
практику понятия ОКС привело к исключению из употребления тер-
мина «прединфарктное состояние», а ВКС под названием «острая коро-
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нарная недостаточность» фигурирует в МКБ-10 в группе «прочие острые 
формы ИБС» с общим кодом I24.8 [2, 11–13].

В ОКС включают следующие нозологические формы [1, 10, 11, 13]:
•	 нестабильную	стенокардию;
•	 инфаркт	 миокарда	 без	 подъема	 сегмента	 ST	 (non-ST-elevation	

myocardial	infarction	–	NSTEMI);
•	 инфаркт	миокарда	с	подъемом	сегмента	ST	(ST-elevation	myocardial	

infarction	–	STEMI).
Они могут завершиться ВКС, которая в некоторых классификациях 

включена в состав ОКС. В МКБ-10 указанные виды инфарктов мио-
карда были включены (и получили самостоятельные коды) только с 
апреля 2017 года, поэтому эти термины и коды применяются в практи-
ческой работе еще не во всех странах.

Причина развития ОКС – это остро развившиеся частичная (при 
нестабильной стенокардии и ИМ без подъема сегмента ST) или пол-
ная окклюзия (при ИМ с подъемом сегмента ST) коронарной артерии 
сердца тромбом при осложненной нестабильной атеросклеротической 
бляшке. Осложнения нестабильной атеросклеротической бляшки вклю-
чают в себя кровоизлияние в бляшку, эрозию или разрыв, расслоение 
ее покрышки, тромб, тромбо- или атероэмболию дистальных отделов 
той же артерии [9–11, 13, 14]. На вскрытии (и микроскопически) раз-
рыв нередко документируется кровоизлиянием в интиму коронарной 
артерии. Чтобы не пропустить наличия кровоизлияния, рекомендуется 
во время патолого-анатомического исследования обязательно помимо 
поперечных разрезов делать продольные разрезы артерии. Нестабильная 
атеросклеротическая бляшка характеризуется микроскопически разрых-
лением соединительной ткани покрышки в результате деструкции кол-
лагенового каркаса и скопления пенистых клеток, за счет чего прини-
мает характерный «муаровый рисунок»; среди измененной соединитель-
ной ткани диффузно распределены лимфоциты и макрофаги.

Осложненная (чаще нестабильная) атеросклеротическая бляшка 
коронарной артерии сердца – обязательный морфологический кри-
терий диагностики нозологических форм, включенных в ОКС. Важно 
отметить, что стеноз коронарных артерий атеросклеротическими бляш-
ками до развития их осложнений у 50% больных выражен незначи-
тельно и составляет менее 40%.

Определения понятий ОКС и инфаркта миокарда (ИМ) типа 1 (см 
ниже) диктуют требования к исследованию коронарных артерий сердца 
на аутопсии на предмет обнаружения нестабильной атеросклероти-
ческой бляшки: обязательно следует простригать коронарные арте-

рии продольно, ограничение только поперечными срезами недопу-
стимо [10, 11, 13–15]. Целесообразно использовать метод вскрытия 
сердца по Г.Г. Автандилову [10, 11, 13–15]. В патологоанатомическом и 
судебно-медицинском диагнозах обязательно указывать локализацию, 
вид (стабильная, нестабильная) и характер осложнений атеросклероти-
ческих бляшек, степень стеноза конкретных артерий, а описание стадии 
и степени (площади) атеросклеротического поражения артерий явля-
ется факультативным.

Для патологоанатомической диагностики нозологических форм в 
составе ОКС необходима морфологическая верификация очаговой ише-
мии миокарда. Хотя необратимые некротические изменения кардиоми-
оцитов развиваются уже через 20–40 мин ишемии, на скорость разви-
тия некроза влияют состояние коллатералей и микроциркуляторного 
русла, а также самих кардиомиоцитов и индивидуальная чувствитель-
ность к гипоксии. Кроме того, макро- и микроскопические морфоло-
гические признаки некроза, не требующие применения специальных 
методов диагностики, появляются не ранее, чем через 4–6 часов (до 12 
часов) [10, 11, 13, 14].

В практическом отношении наиболее информативным и нагляд-
ным является феномен гиперрелаксации саркомеров, определяемый при 
поляризационной микроскопии в продольно срезанных кардиомио-
цитах. Феномен характеризуется увеличением расстояния между цен-
трами соседних изотропных (темных) дисков – с 1,6–1,8 мкм в норме 
до 2–2,5 мкм. В норме ширина темных дисков в полтора–два раза 
меньше, чем светлых. При гиперрелаксации ширина темных дисков 
увеличивается и превышает ширину светлых дисков. Чувствительность 
поляризационно-оптического метода определения ишемии не усту-
пает электронной микроскопии, позволяя выявлять ишемию уже через 
10–15 минут после прекращения коронарного кровотока, но, в то же 
время, поляризационная микроскопия дает возможность обзорной 
гистотопографической оценки степени распространенности ишемиче-
ского повреждения [16]. При ВКС методом поляризационной микро-
скопии в миокарде умерших выявляются обширные зоны ишемии с 
гиперрелаксированными саркомерами, занимающие до 30–50% пло-
щади миокарда левого желудочка.

В поисках гистологических признаков ишемии миокарда исследова-
тели обратили внимание на феномен волнообразной деформации мышеч-
ных волокон, хотя этот признак не столь специфичный, так как наблю-
дается и при не ишемических (токсических, метаболических) повреж-
дениях миокарда [17]. Ишемия также проявляется расстройствами кро-
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вообращения на уровне сосудов микроциркуляции. Это выражается 
стазом крови в капиллярах с формированием так называемых «монет-
ных столбиков» из эритроцитов (сладж-феномен), что сопровожда-
ется отеком стромы. Целесообразно применение гистологического 
окрашивания по Ли и Селье (очаги ишемии красного цвета), гисто-
химический (PAS-реакция – исчезновение гликогена в зоне ишемии) 
и электронно-микроскопический (признаки повреждения митохон-
дрий) методы.

Для надежной верификации ишемии миокарда при ВКС рекоменду-
ется использовать макроскопическую пробу с нитросиним тетразолием 
(проба с нитро-СТ), позволяющая четко выявлять участки ишемизи-
рованной сердечной мышцы в виде очагов выпадения ферментативной 
активности светло-сиреневого цвета на темно-фиолетовом общем фоне 
неповрежденного миокарда [18].

фибрилляция желудочков и феномен реперфузии
Механизмом остановки сердца при ВКС чаще всего является фибрил-

ляция желудочков (ФЖ), реже – асистолия. В этом случае на вскрытии 
сердце имеет дряблую консистенцию, полости его расширены, кровь 
жидкая, отмечается острое венозное полнокровие внутренних органов.

Гистологическим маркером ФЖ является распространенная фраг-
ментация мышечных волокон, которая сочетается с формированием мно-
жественных контрактурных повреждений кардиомиоцитов, выявляемых 
при окраске железным гематоксилином по Рего участками прокраши-
вания саркоплазмы в черный цвет в местах их диссоциации.

Таким образом, при ВКС в кардиомиоцитах наблюдаются два проти-
воположно направленных процесса: с одной стороны, гиперрелаксация 
саркомеров как проявление ишемии миокарда, с другой стороны – кон-
трактурные повреждения кардиомиоцитов как следствие выброса нора-
дреналина из симпатических нервных терминалей. Причем чередование 
этих процессов происходит параллельно и отмечается одновременно в 
одном и том же поле зрения, затрагивая соседние клеточные структуры. 
Такая картина сочетания гиперрелаксации и контрактур является морфо-
логическим выражением феномена реперфузии ишемизированного мио-
карда. При ВКС в миокарде левого желудочка обнаруживаются обширные 
участки реперфузионных повреждений. Подобная же картина наблюда-
ется в пограничной (бордюрной) зоне ИМ, где реперфузия ишемизиро-
ванного миокарда происходит за счет коллатерального кровообращения.

Установлено, что реперфузия, развивающаяся в необратимо ишеми-
зированном миокарде, является фактором, провоцирующим фибрилля-

цию желудочков. Процесс этот происходит опосредованно за счет вымы-
вания из зоны ишемии в кровоток накапливающихся там так называе-
мых аритмогенных субстанций, биологически активных веществ, вызы-
вающих электрическую нестабильность миокарда [19, 20]. К ним отно-
сятся, в первую очередь, лизофосфоглицериды (лизофосфатидилхолин 
и лизофосфатидилэтаноламин) и свободные жирные кислоты как про-
дукты разрушения клеточных мембран. Благодаря высоким реактоген-
ным свойствам лизофосфоглицериды нарушают структуру клеточных 
мембран, в частности сарколемму кардиомиоцитов, способствуя в усло-
виях повышенной проницаемости мембран (при гипоксической ише-
мии) неконтролируемому току ионов кальция внутрь клетки, что при-
водит к возникновению электрической нестабильности миокарда. В 
митохондриях, выделенных из миокарда внезапно умерших больных 
ИБС, обнаружено увеличение содержания лизофосфатидилхолина, 
лизофосфатидилэтаноламина и свободных жирных кислот, что расце-
нено как инициирующий субстрат для электрофизиологических нару-
шений в сердечной мышце [21].

К аритмогенным субстанциям относятся также циклический адено-
зинмонофосфат (цАМФ), катехоламины (главным образом, норадрена-
лин, высвобождаемый из адренергических нервных терминалей), сво-
боднорадикальные перекисные соединения липидов и некоторые дру-
гие. Установлено, что чем выше содержание цАМФ в ткани миокарда, 
тем сильнее он подвержен фибрилляции в ответ на адреналиновую сти-
муляцию. С повышенной концентрацией цАМФ связывают избыточное 
поступление ионов кальция внутрь кардиомиоцита, усиление гликогено-
лиза и липолиза, развитие электрической нестабильности миокарда [9].

При классическом течении инфаркта миокарда аритмогенные субстан-
ции «замуровываются» в зоне формирующегося коагуляционного некроза 
и не оказывают своего патогенного действия. Если же глубокая ишемия 
прерывается развитием процесса реперфузии, то аритмогенные субстан-
ции вымываются из зоны ишемии в кровоток и оказывают повреждаю-
щее действие на мембраны кардиомиоцитов, провоцируя ФЖ. Причем 
ишемия должна быть достаточно глубокой и необратимой, то есть доста-
точно продолжительной, чтобы превысить допустимый порог накопле-
ния аритмогенных веществ и в результате существенно нарушить про-
ницаемость мембран кардиомиоцитов. Именно поэтому в определении 
ВСС (ВКС) фигурирует временной интервал длительности сердечного 
приступа в пределах одного часа – это период необратимой ишемии, за 
который в зоне ишемии успевают накопиться аритмогенные субстанции 
и повреждаются клеточные мембраны кардиомиоцитов.
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Таким образом, именно реперфузия является тем фактором, кото-
рый провоцирует переключение острого коронарного синдрома в сто-
рону развития ВКС. Без реперфузии прогрессирование ОКС и ишемии 
миокарда завершается формированием инфаркта миокарда.

кодирование внезапной коронарной смерти по мкБ-10 
и формулировка диагноза

В Международной статистической классификации болезней и про-
блем, связанных со здоровьем 10-го пересмотра (МКБ-10) нет рубрики 
«Внезапная коронарная смерть», но есть – «Внезапная сердечная смерть» 
с шифром I46.1. Эта рубрика объединяет все формы ВСС, после исклю-
чения ИБС и ВКС. Однако по правилам МКБ-10 ее нельзя использо-
вать в диагнозах после вскрытия и, даже клинически, она может при-
меняться только в виде исключения, при отсутствии других возможных 
причин смерти, особенно насильственного характера.

Для кодировки ВКС используется рубрика «Прочие острые формы 
ИБС» (код I24.8) и термин «Острая (внезапная) коронарная недостаточ-
ность». Как уже было сказано выше, понятия с термином «смерть» по 
правилам МКБ-10 являются неточными и их запрещено употреблять в 
диагнозе. При этом не следует путать нозологическую форму «Острая 
(внезапная) коронарная недостаточность» с синдромом «Острая сер-
дечная недостаточность» и одним из механизмов смерти (танатогенеза) 
с таким же названием.

В заключительном клиническом, патологоанатомическом или 
судебно-медицинском диагнозах должны быть записаны, в зависимо-
сти от конкретной ситуации либо острая (внезапная) коронарная недо-
статочность (код по МКБ-10 – I24.8), либо инфаркт миокарда (коды по 
МКБ-10 – I21.–). В патологоанатомическом и судебно-медицинском 
диагнозах изменения сегмента ST при ИМ указывают только при нали-
чии соответствующих данных в заключительном клиническом диагнозе, 
со ссылкой «по данным карты стационарного или амбулаторного боль-
ного», «по данным истории болезни») [1, 2, 10–13]. После внедрения 
в практику в России новой версии МКБ-10 от апреля 2017 года или 
МКБ-11 обязательно формулирование и кодировка диагноза инфаркт 
миокарда с учетом изменений сегмента ST.

В случае, если у внезапно умершего удается идентифицировать ише-
мию миокарда, например, посредством реакции с нитро-СТ, диагноз 
следует формулировать как инфаркт миокарда с добавлением «в ише-
мической стадии», пользуясь шифрами блока I21.

Надолго закрепившейся ошибкой русскоязычного перевода МКБ-
10 от 1995 года стало требование кодировать рецидивирующий или 
повторный инфаркт миокарда кодами I22.–, в то время как эти коды 
предлагались экспертами ВОЗ только для рецидивирующего инфар-
кта миокарда. В версии МКБ-10 от 2016 года было уточнено, что во 
избежание неверных трактовок и с позиций оценки любого инфар-
кта миокарда как острого, запрещено при летальных исходах в кли-
нических, патологоанатомических и судебно-медицинских диагно-
зах применение кодов I22.– для любого инфаркта миокарда. Коды 
I22.– допускается применять только для живых лиц с рецидивирую-
щим инфарктом миокарда.

К сожалению, из-за отсутствия четких разъяснений требований 
МКБ-10 в рекомендациях Минздрава России, противоречивыми реко-
мендациями профессиональных медицинских сообществ, разными оте-
чественными медицинскими организациями в настоящее время одно-
временно используются как устаревшие, так и современные требова-
ния, причем это касается как острой коронарной смерти, так и инфар-
кта миокарда.

Не рекомендуется при ВКС использовать шифр I25.1 – атероскле-
ротическая болезнь сердца (или атеросклеротический кардиосклероз), 
что, к сожалению, нередко имеет место из-за того, что не всегда уда-
ется документировать на вскрытии признаки ОКС или острой ишемии 
миокарда. В этом случае острую форму ИБС шифруют посредством 
рубрики хронической формы ИБС, что неправильно, так как искажает 
статистику форм ИБС.

До 15% случаев ВСС связана с патологическими процессами, пора-
жающими сердце, помимо ИБС.

миокардиты
В основе развития ВСС могут лежать скрыто протекающие миокар-

диты, вызванные чаще всего вирусной инфекцией, реже – другими воз-
будителями. Среди вирусов в качестве возбудителей миокардита чаще 
обнаруживаются энтеровирусы, в частности вирус Коксаки типа B4, а 
также цитомегаловирус, вирусы гриппа. Скрыто протекающие миокар-
диты обнаружены у 50% ВИЧ-инфицированных больных. К числу воз-
будителей миокардита также относятся риккетсии. Миокардиты могут 
иметь аллергическое происхождение, в частности при лекарственной 
и сывороточной аллергии. В развитии хронических форм миокардита 
играют роль аутоиммунные реакции, при которых процесс запускает 
инфекционный агент, а затем миокардит длительно прогрессирует зача-
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стую в скрытой форме. Именно такие скрыто протекающие формы мио-
кардита могут служить причиной ВСС [13, 14].

Посмертный диагноз миокардита при отсутствии клинических дан-
ных возможен только при микроскопическом подтверждении. На 
вскрытии отмечают увеличение размеров сердца, дряблость миокарда, 
дилатацию полостей. В эндокарде и эпикарде могут встречаться гемор-
рагии. В далеко зашедшей стадии в сердечной мышце могут встречаться 
очаги фиброза. Имеют место признаки острых и хронических рас-
стройств кровообращения. Микроскопически отмечают очаговые вос-
палительные инфильтраты в сердечной мышце, представленные лим-
фоцитами, макрофагами, плазматическими клетками, участки рубцу-
ющейся грануляционной ткани, очаги фиброза, что в дальнейшем спо-
собствует электрической нестабильности миокарда, как причины разви-
тия желудочковой тахиаритмии [15]. Разные формы миокардитов имеют 
свои характерные особенности, описываемые в соответствующих разде-
лах патологии. Так, при миокардите Абрамова−Фидлера в составе вос-
палительного инфильтрата наблюдают гигантские клетки, похожие на 
клетки Пирогова−Лангханса, при миокардите Чагаса – своеобразные 
включения паразита в саркоплазме кардиомиоцитов.

Танатогенез внезапной смерти при миокардитах связан с острыми 
расстройствами сердечного ритма, приводящими к ФЖ или асистолии.

кардиомиопатии
Кардиомиопатия (КМП) – одна из наиболее частых причин ВСС 

вслед за ВКС. Механизм внезапной смерти при всех формах кардио-
миопатий связан, главным образом, с развитием фатальных аритмий 
сердца, переходящих в ФЖ, реже – асистолию.

Выделяют две основные группы КМП – первичные, или идиопати-
ческие (КМП с неизвестной этиологией) и вторичные (КМП с уста-
новленной этиологией). Вторичные кардиомиопатии, как правило, не 
являются самостоятельными нозологическими единицами, а служат 
проявлениями других заболеваний.

Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) макроскопически характе-
ризуется увеличением массы сердца с резким расширением его поло-
стей и выраженными проявлениями сердечной недостаточности. Масса 
сердца достигает значительных величин – 600, 700, 800 грамм и даже 
более килограмма. Верхушка сердца сглажена, а поперечный размер 
уравнивается с продольным, а порой даже превышает его, из-за чего 
сердце приобретает шарообразную форму. Толщина стенки левого 
желудочка увеличивается, однако не настолько, чтобы соответство-

вать столь высокой массе сердца. Пристеночный эндокард подверга-
ется фиброэластозу, какой обычно встречается при пороках сердца. 
Наряду с этим присутствуют характерные признаки синдрома хрони-
ческой сердечной недостаточности: мускатная печень, цианотическая 
индурация селезенки, почек, водянка полостей, анасарка, бурая инду-
рация легких [22].

Микроскопические признаки ДКМП выражены достаточно хорошо, 
однако не являются специфичными, из-за чего диагноз ДКМП осно-
вывается на клинико-морфологических данных с учетом результатов 
вскрытия и макроскопических изменений сердца. Гистологически в 
миокарде при ДКМП наблюдают множественные очаговые поврежде-
ния кардиомиоцитов преимущественно контрактурного типа, распро-
страненные очаги фиброза, небольшие очаговые лимфогистиоцитар-
ные скопления в строме, гипертрофию кардиомиоцитов, волнообраз-
ную деформацию мышечных волокон.

На ультраструктурном уровне обнаруживаются тяжелые поврежде-
ния митохондрий (их набухание, вымывание матрикса, разрушение 
крист, очаговые электронно-плотные депозиты), расширение каналь-
цев саркоплазматического ретикулума, деформационные изменения 
щелей между мембранами вставочных дисков, что существенно вли-
яет на электрическую стабильность миокарда.

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) макроскопически характе-
ризуется увеличением мышечной массы преимущественно левого желу-
дочка сердца при отсутствии дилатации полостей. Обращает на себя вни-
мание асимметричный характер гипертрофии − толщина межжелудоч-
ковой перегородки обычно в полтора−два раза больше толщины сво-
бодной стенки левого желудочка. Из-за увеличения мышечной массы 
миокарда в субаортальной области левого желудочка часто возникает 
сужение выносящего тракта, что обозначается как мышечный (гипер-
трофический) субаортальный стеноз.

Микроскопически ГКМП характеризуется нарушением архитекто-
ники мышечных волокон миокарда, их неупорядоченным расположе-
нием. В одном и том же поле зрения микроскопа можно одновременно 
наблюдать пучки мышечных волокон, идущие как в продольном, так и в 
поперечном направлениях, наряду с этим встречаются и тангенциально 
срезанные пучки кардиомиоцитов. Имеет место гипертрофия кардио-
миоцитов с диффузным кардиосклерозом. Отличительными гистоло-
гическими признаками являются также зазубренность контуров ядер 
гипертрофированных кардиомиоцитов, а также наличие вокруг ядер 
ободка просветления, так называемого гало. Это просветление обуслов-
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лено накоплением в перинуклеарном пространстве гранул гликогена, 
которые вымываются при приготовлении препарата [23].

Доказана генетическая предрасположенность к ГКМП, обусловлен-
ная одиннадцатью мутантными генами с наличием более пятисот инди-
видуальных трансмутаций, что сопровождается дефектом миокардиаль-
ных белков − миозина, тропонина, актина.

Рестриктивная КМП	(от	англ.	restriction	–	ограничение)	проявляется	
резко выраженным склерозом и гиалинозом пристеночного эндокарда 
при интактном клапаном аппарате, что сопровождается нарушением 
(ограничением) сократительной функции миокарда. Предполагается, 
что рестриктивная КМП является следствием перенесенного присте-
ночного эндокардита Лёффлера. Рестриктивная КМП сопровождается 
признаками декомпенсации сердечной деятельности, расстройствами 
сердечного ритма, приводящими к внезапной смерти.

аритмогенная дисплазия правого желудочка
В соответствии с определением Рабочей группы по заболеваниям 

миокарда и перикарда Европейского общества кардиологов (2008) [24], 
аритмогенная кардиомиопатия/дисплазия правого желудочка (АКДПЖ) 
– заболевание мышцы сердца, характеризующееся прогрессирующим 
замещением миокарда правого желудочка жировой и фиброзной тканью 
первично с региональным, а впоследствии и тотальным поражением пра-
вого желудочка. Установлено, что данный вид кардиомиопатии обуслов-
лен мутациями в генах, кодирующих белки десмосом – специализиро-
ванных структур, обеспечивающих внутри- и межклеточное взаимодей-
ствие. Генетически детерминированные нарушения приводят к наруше-
нию транспортировки белка межклеточной адгезии плакоглобина [25]. 
Ремоделирование вставочных дисков и уменьшение числа десмосом, 
приводит к нарушению механического сцепления кардиомиоцитов, что 
способствует их гибели с прогрессирующим фиброзно-жировым заме-
щением [26], что и является анатомическим субстратом возникновения 
желудочковых аритмий. В 2010 году F. Marcus et al. [27] предложили мор-
фометрический диагностический критерий АКДПЖ, разработанный для 
миокардиальной биопсии, в основу которого положен принцип подсчета 
остаточного количества не вовлеченных в патологический процесс кар-
диомиоцитов. Менее чем 60% расценивается как «большой» диагности-
ческий признак, 60–75% – как «малый» диагностический признак. М.В. 
Гордеева с соавт. [28], предложили экстраполировать данный морфоло-
гический критерий, предложенный для прижизненных миокардиальных 
биопсий на результаты патологоанатомического анализа.

В последнее время в группу первичных КМП стали включать ещё одну 
разновидность КМП – некомпактный миокард, или губчатую КМП. Для 
этой формы КМП характерно избыточное разрастание трабекулярного 
аппарата сердечной мышцы левого, реже правого желудочка с глубо-
кими межтрабекулярными синусами (некомпактный слой), с резким 
истончением истиной стенки левого желудочка (компактный слой), с 
соотношением некомпактного к компактному слою более 2.

вторичные кардиомиопатии
Как правило, вторичные КМП не являются самостоятельными нозо-

логическими единицами, а расцениваются как синдромы или проявле-
ния других заболеваний. Все разновидности вторичных КМП описы-
вают обычно при характеристике соответствующих нозологий.

Алкогольная кардиомиопатия (АКМП) представляет наибольший 
интерес в силу широкой распространенности и социальной значимо-
сти, будучи одним из частых, но не обязательных проявлений хрониче-
ского алкоголизма или хронической алкогольной интоксикации. Она 
нередко приводит к ВСС. Как и при ВКС, внезапная смерть при алко-
гольной кардиомиопатии происходит за счет фатальных нарушений 
сердечного ритма с исходом в ФЖ [29].

Морфологические проявления АКМП, хотя и ярко выражены, но 
недостаточно специфичны. Поэтому диагноз АКМП должен быть 
только клинико-морфологическим, учитывающим комплекс всех при-
знаков в соотношении с анамнестическими (катамнестическими) дан-
ными и прижизненными клиническими проявлениями. Также суще-
ствует заблуждение, что морфология АКМП идентична ДКМП. Хотя 
между ними много общего, тем не менее, это различные состояния.

При макроскопическом исследовании степень гипертрофии сердечной 
мышцы при АКМП никогда не достигает тех величин, которые присущи 
ДКМП. Масса сердца при АКМП составляет 400–500, максимум 600 
грамм («пивное сердце»), возможна также нормальная масса (300–350 
грамм). Сердце на ощупь обычно дряблое, камеры (преимущественно 
левого желудочка) дилатированы. Под эпикардом нередко большое ско-
пление жира. Коронарные артерии как правило не поражены атероскле-
розом, но у лиц старших возрастных групп его тяжесть достоверно не 
отличается от популяционных показателей. Миокард на разрезе часто 
с желтоватым оттенком за счет жировой дистрофии.

Микроскопическая картина АКМП также неспецифична, хотя изме-
нения выражены достаточно ярко. Характерно сочетание гипертро-
фии и атрофии кардиомиоцитов, в строме встречаются мелкие кру-
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глоклеточные инфильтраты как реакция на повреждения мышеч-
ных клеток, наблюдается вакуолизация саркоплазмы кардиомиоци-
тов. Отмечается мелкокапельное ожирение саркоплазмы. Характерны 
липоматоз стромы миокарда (особенно левого желудочка), периваску-
лярный склероз, скопления липофусцина в саркоплазме [30]. Для под-
тверждения диагноза АКМП предлагается гистохимическое определе-
ние снижения активности алкогольдегидрогеназы в ткани миокарда на 
аутопсийном материале.

Если ВСС наступает на фоне острой алкогольной интоксикации, то на 
вышеперечисленные признаки наслаиваются острые изменения: плаз-
моррагия, периваскулярный отек, отек стромы миокарда, набухание и 
пролиферация эндотелиоцитов сосудов микроциркуляторного русла, 
миолиз, контрактурные повреждения кардиомиоцитов, сладж-феномен.

В структуре патологоанатомического диагноза АКМП может фигури-
ровать как одно из проявлений хронической алкогольной интоксика-
ции (шифр F10.1) или хронического алкоголизма (шифр F10.2), кото-
рые выставлены в качестве основного заболевания. Если же с АКМП 
связана непосредственная причина смерти, то тогда АКМП выставля-
ется в качестве основного заболевания как самостоятельная нозологи-
ческая единица (шифр I 42.6).

При этом хроническая алкогольная интоксикация или хронический 
алкоголизм со всеми ее проявлениями помещаются в рубрику фоно-
вого заболевания. В случае смерти от отравления этанолом острая алко-
гольная интоксикация ставится на первое место в рубрике основного 
заболевания (шифр Т51.0) с использованием дополнительного шифра 
(X45), указывающего на внешние обстоятельства – случайный харак-
тер отравления. При этом хроническая алкогольная интоксикация или 
хронический алкоголизм с полиорганными проявлениями при их нали-
чии помещаются в рубрику фонового заболевания, а АКМП самостоя-
тельно не шифруется, а фигурирует в фоновом заболевании в качестве 
одного из их проявлений [31].

Редкие формы внезапной сердечной смерти
В основе развития ВСС могут лежать пороки развития сердца и маги-

стральных сосудов. Среди взрослых больных с врожденными пороками 
сердца частота ВСС составляет 5,3 на 1000. Описаны случаи ВСС при 
коарктации аорты, врожденных пороках сердца. Известны случаи смерти 
при гипоплазии коронарных артерий и даже при полном отсутствии 
одной из трех главных коронарных артерий. Встречаются пороки с ано-
мальным отхождением коронарных артерий от легочного ствола. Описаны 

наблюдения ВСС при так называемом «миокардиальном мостике», сво-
еобразном пороке развития (многие признают его вариантом нормаль-
ного развития), когда магистральная коронарная артерия сердца (чаще 
всего передняя нисходящая) проходит в своеобразном туннеле или пере-
крывается снаружи пучком мышечных клеток миокарда [32]. Этот пучок 
может пережимать просвет артерии, вызывая приступ острой ишемии 
сердечной мышцы. Как правило, при вышеназванных дефектах ВСС 
наступает в перинатальном периоде или раннем детском возрасте.

К лицам группы риска ВСС относятся пациенты с различными фор-
мами наследственных и приобретенных нарушений электрической прово-
димости сердца. Ряд патологических состояний с высоким риском ВСС 
вследствие жизнеугрожающих желудочковых аритмий объединены в 
группу «первичных электрических заболеваний сердца» и обозначают 
как врожденные сердечные каналопатии [33]. Как правило, у данной 
категории пациентов, умерших внезапно, специфических морфологи-
ческих изменений миокарда, не обнаружено.

внезапная сердечная смерть детей
Подавляющее большинство наблюдений внезапной смерти детей 

приходится на период первого года жизни. Внезапную смерть детей 
грудного возраста, развившуюся без явной видимой причины, при-
нято обозначать как синдром внезапной детской смерти (СВДС), или 
по-английски	–	Sudden	Infant	Death	Syndrome	(SIDS).	По	определению,	
СВДС − это неожиданная ненасильственная смерть ребенка грудного 
возраста, при которой отсутствуют адекватные для объяснения причины 
смерти, данные анамнеза и патологоанатомического исследования. В 
МКБ-10 СВДС имеет самостоятельную рубрику − R95 и обозначается 
как внезапная смерть грудного ребенка.

СВДС − это самая частая причина смерти детей в возрастном интер-
вале от 2 недель до 1 года, на нее приходится около 30% всех смертей 
этого возраста. Частота СВДС в США составляет около 1,5 на 1000 живо-
рожденных детей. Пик частоты СВДС приходится на период между 2 
и 4 месяцами жизни. В большинстве случаев при СВДС ребенок уми-
рает во сне, поэтому эту смерть нередко обозначают еще как «смерть в 
кроватке»,	или	«смерть	в	колыбели»	(cot	death).

Диагноз СВДС в судебно-медицинской и патологоанатомической 
практике ставят обычно методом исключения насильственной смерти, 
а также других возможных причин смерти, верифицируемых при пато-
логоанатомическом исследовании. Не удается обнаружить каких-либо 
макроскопических изменений, могущих объяснить механизм смерти. 
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Что же касается гистологических изменений, то они несущественны и 
неспецифичны и не могут объяснить причину внезапной смерти.

И.М. Воронцов и соавторы [34] предложили в 1997 году выделять 
следующие, по их мнению, специфические морфологические при-
знаки СВДС, которые они обозначили как «тканевые маркеры хрони-
ческой гипоксии»:

•	 гиперплазия	мышечного	слоя	сосудов	среднего	и	малого	калибра	
в малом круге кровообращения в сочетании с гипертрофией мио-
карда правого желудочка;

•	 избыточное	содержание	периадреналового	бурого	жира;
•	 множественные	петехиальные	кровоизлияния	под	серозными	лист-

ками (под эпикардом, плеврой, капсулой тимуса);
•	 глиоз	ствола	головного	мозга;
•	 избыточное	количество	очагов	экстрамедуллярного	кроветворе-

ния в печени;
•	 гипер-	и	гипоплазия	гломусной	ткани	каротидных	телец;
•	 гиперплазия	хромаффинной	ткани	надпочечников.
Среди морфологических изменений при СВДС привлекает внима-

ние состояние тимуса, так называемая «тимомегалия», которую ранее, 
вместе с такими признаками, как генерализованная гиперплазия лим-
фоидной ткани, гипоплазия коры надпочечников и т.д. называли 
«тимико-лимфатическим статусом».

Механизмы танатогенеза при СВДС являются предметом дискуссии 
и во многом остаются невыясненными. Обобщение результатов изуче-
ния СВДС дают основание выделять два варианта танатогенеза − респи-
раторный и кардиальный. В первом случае речь идет о смерти в резуль-
тате дыхательной недостаточности вследствие апноэ, возникающего во 
сне. Кардиальные механизмы танатогенеза связывают главным образом 
с нарушениями функции проводящей системы сердца. У детей первого 
года жизни с высоким риском СВДС статистически достоверно чаще 
регистрируют так называемый синдром преждевременного возбужде-
ния желудочков или удлинение интервала Q-T на ЭКГ.

В исследованиях С.Л. Парилова [35] установлено, что механизм вне-
запной смерти у детей первого года жизни может быть следствием пере-
несенных родовых травм центральной и парасимпатической нервной 
системы, что в сочетании с острыми инфекциями способствует внезап-
ному развитию острой дыхательной или сердечной недостаточности.

Встречаются единичные случаи внезапной смерти детей, обуслов-
ленной врожденной или приобретенной патологией коронарных арте-
рий сердца.
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V. ЭпидеМиология ВСС

За последние 20 лет эпидемиология внезапной сердечной смерти 
(ВСС) существенно изменилась. В экономически развитых странах 
мира благодаря внедрению эффективных программ по профилактике 
и лечению болезней системы кровообращения (БСК) привело к зна-
чительному снижению смертности от БСК, и, следовательно – от ВСС 
[1]. Вместе с тем, количество умерших от кардиоваскулярных заболева-
ний в мире составляет около 17 миллионов человек, и 25% из них про-
исходит по механизму ВСС [2]. Полученные 10–15 лет назад в эпиде-
миологических исследованиях коэффициенты о том, что доля ВСС в 
структуре смертности от БСК составляет около 40%, сегодня подвер-
глись пересмотру.

В настоящее время в развитых странах мира средняя частота ВСС 
составляет 1,40 на 100 000 населения в год у женщин и 6,68 у мужчин [3]. 
Число случаев ВСС среди молодых людей закономерно ниже – 0,46–3,7 
на 100 000 населения в год [4, 5]. В абсолютных значениях это соответ-
ствует 9000 смертей в Европе и до 6200 смертей в США каждый год [6].

В РФ не существует данных официальной статистической отчетно-
сти по этому вопросу. Однако при известном количестве умерших от 
БСК (например, в 2014 году – 940489 человек [7]) и используя коэф-
фициент, полученный в зарубежных эпидемиологических исследова-
ниях (25%), можно рассчитать приблизительное число случаев ВСС в 
России в год – 235 тысяч человек.

Большинство отечественных исследований, посвященных эпиде-
миологии ВСС, было выполнено в 1970-х годах и ограничивалось рам-
ками программы ВОЗ «Регистр острого инфаркта миокарда» [8–12]. 
Очевидно, что за последние полвека произошли кардинальные пере-
мены в лечении инфаркта миокарда (ИМ), что сказалось и на ассоци-
ированной с ним статистике летальности и смертности.

Крупное эпидемиологическое исследование РЕЗОНАНС, проведен-
ное в трех российских городах (Рязань, Воронеж, Ханты-Мансийск) и 
включившее популяцию больных с ИБС численностью 285 736 чело-
век, было спланировано с целью уточнения частоты ВСС вследствие 
ИБС (т.е. внезапной коронарной смерти) [13], т.к. именно ИБС явля-
ется самой частой причиной ВСС. Согласно диагнозам, зарегистриро-
ванным 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 населения в год, 
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при этом пик частоты ВСС у больных с ИБС приходился у мужчин на 
возрастную группу 50–59 лет, у женщин – 70–79 лет, в более старших 
возрастных группах пациентов с ИБС частота ВСС, согласно офици-
ально зарегистрированным данным, стремительно снижалась. Однако 
более детальный дополнительный анализ медицинской документации, 
опроса родственников, свидетелей смерти, а также лечащих врачей и вра-
чей из бригад скорой медицинской помощи привел к выводу, что уточ-
ненная частота ВСС в 2,3 у мужчин и в 2,8 раза у женщин выше заре-
гистрированного официального уровня и составляет соответственно 
156 и 72 случаев на 100 000 населения в год. Таким образом, согласно 
исследованию РЕЗОНАНС, в отечественном практическом здравоохра-
нении не выявляется каждый второй случай ВСС у больных ИБС муж-
ского пола, и 2/3 – у больных ИБС женского пола, что приводит к недо-
оценке 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%).

Регистр внезапной сердечной смертности ГЕРМИНА, проведенный 
в пяти крупных районах Брянской области и г. Брянска среди популя-
ции трудоспособного возраста (25–64 лет) численностью 417 740 чело-
век, продемонстрировал частоту ВСС, равную 25,4 на 100 тысяч насе-
ления [14]. При учете гендерного признака частота ВСС среди мужчин 
оказалась равной 46,1 на 100 тыс. населения, среди женщин – 7,5 на 
100 тыс. населения в год, соотношение ВСС у мужчин/женщин – 6,1:1. 
Доля ВСС в структуре смертности от БСК составила 7,3%, а в структуре 
общей смертности – 2,9%.

Среди причин, лежащих в основе ВСС у лиц трудоспособного воз-
раста, доминирует ишемическая болезнь сердца (ИБС) – до 80–85%, 
причем не менее половины этих случаев приходится на острые формы 
ИБС [15]. Различные кардиомиопатии и воспалительные заболевания 
сердца занимают вторую строчку в списке этиологических факторов 
(до 15–20%), тогда как доля пороков сердца (до 5–7%) и первичных 
электрических синдромов – каналопатий (синдром Бругада, синдром 
удлиненного и укороченного QT – до 2–3%) существенно меньше [1, 
14]. В некоторых случаях, когда проведенный комплекс клинических, 
лабораторно-инструментальных и морфологических исследований все 
же не позволяет установить причину смерти, правомочным является 
диагноз «внезапная сердечная смерть» (код МКБ I46.1) [16].

В отечественном исследовании ГЕРМИНА [14] в качестве наибо-
лее частых причин смерти фигурировала хроническая ИБС (43%), 

несколько реже – острые формы ИБС (37%). Доля кардиомиопатий 
составила 18%, а в 2% случаев в посмертном диагнозе в качестве непо-
средственной причиной смерти была обозначена ВСС.

Максимальный риск ВСС имеют больные, страдающие БСК, осо-
бенно лица, перенесшие инфаркт миокарда со сниженной систоли-
ческой функцией левого желудочка и/или желудочковыми аритми-
ями [15, 17]. В то же время более половины случаев ВСС происходит в 
общей популяции людей и в группе лиц, имеющих лишь общеизвест-
ные факторы риска ИБС, у которых риск ВСС относительно невысок 
(рис. V.1). Эти данные демонстрируют важность активного подхода в 
профилактике ВСС у всех перечисленных групп людей независимо от 
уровня риска ВСС.

Этиологические факторы внезапной сердечной смерти у лиц разного 
возраста различны. Так, в молодом возрасте наиболее частыми причи-
нами ВСС являются воспалительные заболевания сердца, кардиомио-
патии, существенно выше, чем у пожилых, доля первичных электриче-
ских синдромов. По мере старения значительно возрастает роль ИБС, 
клапанных пороков сердца и ассоциированной с ними сердечной недо-
статочности [1, 14, 18].

Риск развития ВСС в течение 1 года, % 
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рис. V.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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Многочисленными исследованиями установлен ряд эпидемиологи-
ческих особенностей ВСС. В частности, определена прямая или экс-
поненциальная зависимость частоты ВСС с возрастом, существенное 
преобладание мужчин над женщинами [8–14, 18]. Известно, что более 
75% всех случаев ВСС происходят во внегоспитальных условиях, из них 
около 20–25% – в местах массового скопления людей (аэропорты, вок-
залы, стадионы и т.п.) [10, 14, 18].

Значительная роль в танатогенезе принадлежит злоупотреблению 
алкоголем, что, по-видимому, является характерной особенностью эпи-
демиологии ВСС в РФ [14, 19]. Подтверждением этому является высо-
кий процент анамнестических данных о злоупотреблении алкоголем, 
установленный в медицинской документации (36%), при опросе род-
ственников умерших (43%), а также высокая частота (27%) обнаруже-
ния алкоголя в крови умерших. При этом практически в половине слу-
чаев концентрация этанола в крови соответствовала опьянению более 
чем средней степени тяжести. В 7% случаев ВСС в качестве основного 
диагноза фигурировала алкогольная кардиомиопатия (код МКБ I42.6).
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VI. Факторы риСка и СтратиФикация 
риСка ВСС В клиничеСкой практике

факторы риска всс
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.

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 устойчивая 
ЖТ, указание в анамнезе на перенесенный инфаркт миокарда (ИМ), эпи-
зоды синкопе, выявленная при инструментальном обследовании систо-
лическая дисфункция, сопровождающаяся снижением фракции выброса 
левого желудочка (ФВ ЛЖ) менее 40%, ЖЭ и/или эпизоды неустойчи-
вой ЖТ. При наличии у конкретного больного основных факторов риска 
существует высокая или умеренная вероятность рецидивирования злока-
чественных желудочковых нарушений ритма с развитием острой сердеч-
ной недостаточности, и в конечном итоге – ВСС. К второстепенным фак-
торам риска относятся: гипертрофия миокарда левого желудочка (ГЛЖ), 
артериальная гипертензия (АГ), гиперлипидемия, сахарный диабет (СД), 
курение, избыточный вес, увеличение частоты сердечных сокращений 
(ЧСС), гиперсимпатикотония и другие 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).

Эпизод сердечного ареста в анамнезе и/или гемодинамически значимая 
устойчивая ЖТ. Наиболее серьезным фактором риска развития ВСС явля-
ется наличие эпизода сердечного ареста в анамнезе. По данным JT Bigger 
риск ВСС у этой категории пациентов в течение года составляет 30–50% 
[1]. Эти данные были подтверждены в конце прошлого века в исследо-
ваниях, посвященных использованию ИКД в целях вторичной профи-
лактики ВСС (AVID, CASH, CIDS) у данной категории пациентов [2–5].

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% [5–7].

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 том числе ЭПОХА), так и 
результатами исследований, посвященных оценке эффективности ИКД 
в отношении первичной и вторичной профилактики ВСС, во многих из 
которых одним из критериев включения являлась систолическая дис-
функция [2–4, 8–12].
Синкопальные состояния

Риск ВСС у пациентов с синкопе может быть связан как с наличием 
структурной патологии сердца, так и с механизмом развития обмороков.

Риск ВСС, связанный с основным заболеванием. Все больше убедитель-
ных данных о том, что в значительной мере наличие обмороков и риск 
ВСС связаны с характером основного заболевания. При отсутствии же 
заболевания сердца обмороки в небольшой степени отягощают прогноз, 
и основные опасности связаны с возможностью получения травмы при 
повторяющихся синкопальных эпизодах [15].

Риск смерти у пациента с синкопальными состояниями при ишемиче-
ской болезни сердца (ИБС) прямо пропорционален тяжести дисфункции 
левого желудочка. Причинами обмороков при ИБС могут быть повтор-
ные эпизоды ишемии и связанные с ними аритмии, прежде всего, желу-
дочковая тахикардия (ЖТ) или брадикардия [10, 12, 16].

При дилатационной кардиомиопатии (ДКМП) наличие синкопаль-
ных состояний также ассоциируется с повышенной смертностью [17, 
18]. Наиболее частой причиной смерти у пациентов с обмороками при 
ДКМП считают ЖТ [19, 20]. Смертность пациентов с ДКМП и обмо-
роками в анамнезе может превышать 30% за 2 года [20–23].
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При гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) обмороки отно-
сятся к одним из «больших» факторов риска ВСС. Неблагоприятно, 
если обмороки развиваются повторно, возникают на пике нагрузки или 
сочетаются с молодым возрастом, сердечной недостаточностью и слу-
чаями внезапной смерти у близких родственников [24–26].

Возникновение обморока в течение 6 месяцев после первоначального 
обследования у этих пациентов также является признаком плохого про-
гноза. Поэтому при обмороках неясного генеза у пациентов с ГКМП 
старше 16 лет без указаний в анамнезе эпизодов сердечного ареста, желу-
дочковых аритмий, вызывающих обмороки или полуобморочные состо-
яния, рекомендуется определять риск ВСС при помощи калькулятора 
«HCM Risk-SCD» (http://www.doc2do.com/hcm/webHCM.html)	[27–29].

При аортальном стенозе средняя выживаемость больных без проте-
зирования аортального клапана после появления обмороков составляет 
2 года, большинство же умирает в течение 3 лет [30]. Половина паци-
ентов с аортальным стенозом, имевших в течение 5 лет приступы сте-
нокардии, или в течение 3 лет – синкопальные состояния, или в тече-
ние 2 лет – одышку и другие проявления сердечной недостаточности, 
умирают внезапно [31].

Структурные заболевания сердца [32–36] являются основным фак-
тором риска ВСС и общей смертности у пациентов с обмороками. 
Установлено, что наличие обмороков у пациентов с тяжелой сердеч-
ной недостаточностью и имплантированными ресинхронизирующими 
устройствами (CRT-D), ассоциируется с более высокой смертностью 
[37, 38].

Риск ВСС, связанный с характером обмороков. Риск ВСС непосред-
ственно связан и с механизмом развития обмороков. Фрамингемское 
исследование продемонстрировало, что смертность пациентов с кар-
диальными обмороками (табл. VI.1) на протяжении года выше (до 33%), 
чем у больных с некардиальными причинами (до 12%) или обмороками 
неясного генеза (до 6%) [39]. Хотя при наличии органического пораже-
ния сердца и сосудов механизм обмороков не всегда ясен и может быть 
смешанным [27, 40, 41].

Обмороки, связанные с ортостатической гипотензией и другими 
формами транзиторной гипотензии, также могут увеличивать риск 
сердечно-сосудистых осложнений (риск развития острого инфаркта 
миокарда, инсульта) и ассоциироваться со смертностью от всех при-
чин [42–47].

В отношении риска ВСС при обмороках, вызванных ортостатической 
гипотензией, установлено, что данная форма гипотензии ассоциируется 

с двукратным увеличением риска смерти (по сравнению с таковым в 
общей популяции) за счет тяжести сопутствующих заболеваний [42, 48].

В исследовании ARIC (16000 человек) выявлено, что смертность от 
всех причин и от инсульта выше у людей с ортостатической гипотен-
зией (13,7%) по сравнению с теми, у кого она не определялась (4,2%) 
[49], причем не только у пожилых, но и у людей среднего возраста [50].

При обмороках рефлекторного происхождения, которые чаще развива-
ются у молодых людей без структурных заболеваний сердца или элек-
трической нестабильности миокарда, прогноз благоприятный [13]. Тем 
не менее, имеются наблюдения, свидетельствующие о возможной связи 
рефлекторных обмороков и ВСС [51]. У молодых спортсменов, склон-
ных к вазовагальным реакциям, не исключается участие рефлекторных 
механизмов и в обмороках, индуцируемых физической нагрузкой – их 
результатом иногда являлась смерть в результате асистолии [52].

Таблица VI.1
признаки, характеризующие увеличение вероятности кардиальных 

и некардиальных причин обмороков
наиболее часто ассоциируется с кардиальными причинами обмороков

• Пожилой возраст (> 60 лет)
• Мужской пол
• Наличие ишемической болезни сердца, структурных заболеваний сердца, предшествую-

щих аритмий или снижение функции желудочков
• Внезапная потеря сознания без продромального периода или с коротким продромальным 

периодом, например, ощущением сердцебиения
• Обморок во время нагрузки
• Обморок в положении лежа на спине
• Небольшое количество синкопальных эпизодов (1 или 2)
• Отклонения от нормы при исследовании сердца 
• Семейная история наследственных заболеваний сердца или преждевременной внезапной 

сердечной смерти (до 50 лет)
• Наличие врожденных заболеваний сердца

наиболее часто ассоциируется с некардиальными причинами
• Молодой возраст
• Отсутствие заболеваний сердца
• Обмороки только в положении стоя 
• Изменения самочувствия при переходе из положения лежа или сидя в положение стоя
• Наличие продромального периода с такими симптомами как тошнота, рвота, чувство тепла
• Наличие специфических триггеров: обезвоживание, боль, стресс, медицинские манипуля-

ции
• Ситуативные триггеры: кашель, смех, мочеиспускание, дефекация, глотание
• Частое повторение и длительная история обморока с подобными характеристиками
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У больных с обмороками неясной этиологии смертность в течение пер-
вого года наблюдения (если в дальнейшем не выявлено кардиальных 
причин обмороков) составляет около 5% [53]. У 15% умерших от неяс-
ных причин в прошлом был, по крайней мере, один обморок неясного 
генеза. Такие обмороки возникали в положении сидя – у ¾ из них, в 
покое – у 31%, во время нагрузки у 38% пациентов. Среди людей, пере-

несших клиническую смерть, вызванную остановкой синусового узла, 
обморок в анамнезе имелся у 23%, причем в положении сидя – у 79%, 
в покое – у 55%, во время нагрузки – у 36% больных [54]. Обмороки с 
неустановленной этиологией являются маркером высокого риска ВСС 
или устойчивой ЖТ с частотой развития этих состояний, составляющей 
более 20% в год [55, 56].

Исходя из имеющихся данных, пациентов с обмороками неяс-
ного генеза сегодня рекомендуется рассматривать как кандидатов для 
имплантации кардиовертера-дефибриллятора [57].

Критерии высокого риска ВСС при обмороках. Многочисленные иссле-
дования свидетельствуют, что органические заболевания сердца [58-61] 
и первичная электрическая нестабильность миокарда [61] – основные 
факторы риска ВСС и общей смертности у пациентов с синкопальными 
состояниями. В ряде проспективных исследований установлены фак-
торы риска, позволяющие предположить неблагоприятный прогноз у 
пациентов с обмороками (табл. VI.2).

Исследование EGSYS-2 ставило своей целью определение риска ран-
ней (в течение 1 месяца) и поздней (в течение 2 лет) смертности пациен-
тов с обмороками. Признаками плохого краткосрочного прогноза были 
вновь возникшие патологические изменения ЭКГ, одышка, гематокрит 
<30%, систолическое АД <90 мм рт.ст., анамнез застойной сердечной 
недостаточности	 (The	 San	 Francisco	 Syncope	 Rule)	 [62].	 Риск	 смерти	
среди пациентов высокого риска оказался максимальным в течение 
нескольких дней, следующих за обмороком. Четыре из пяти смертей 
произошли в течение 48 ч после поступления в отделение неотложной 
помощи в связи с обмороком (STePS study) [63].

Признаками неблагоприятного долгосрочного прогноза оказались 
структурные заболевания сердца и отклонения на ЭКГ, а не механизм 
развития обмороков (прогноз при аритмогенных обмороках не отли-
чался от прогноза при рефлекторных и ортостатических) (табл. VI.3.) 
[64].

Обморок может быть предвестником ВСС, особенно у больных с 
сердечно-сосудистыми заболеваниями. Как показывают исследования, 
высокая общая и внезапная смертность, в основном, связаны с наиболее 
распространенными структурными заболеваниями сердца и желудочко-
выми аритмиями. Поэтому при обследовании нужно оценивать нали-
чие структурных заболеваний и ишемической болезни сердца, а также 
исключать менее распространенные причины кардиальных обмороков, 
связанные с риском ВСС, – синдром WPW, наследственные электри-
ческие болезни сердца, например, LQTS.

Таблица VI.2
Стратификация риска при первичном обследовании в проспективных 

популяционных исследованиях
исследование Факторы риска индекс конечные точки результаты

San Francisco 
Syncope Rule 
[62] 

- Изменения на ЭКГ
- Застойная сердечная не-

достаточность
- Одышка
- Гематокрит <30%
- САД < 90 мм рт.ст.

Нет риска 
= 0
Риск ≥1

Серьезные ис-
ходы в течение 
7 дней

Чувствитель-
ность 98%  
Специфичность 
56%

Martin et al. [34]

- Изменения на ЭКГ
- Желудочковые аритмии в 

анамнезе
- Застойная сердечная не-

достаточность
- Возраст >45 лет

0–4 (1 
балл за 
каждый 
фактор)

Тяжелые арит-
мии или “аритми-
ческая” смерть в 
течение 1 года

0% – индекс 0
5% – индекс 1
16% – индекс 2
27% – индекс 3 
или 4

Индекс OESIL 

[35]

- Изменения на ЭКГ
- Сердечно-сосудистое за-

болевание
- Отсутствие продромально-

го периода
- Возраст > 65 лет

0–4 (1 
балл за 
каждый 
фактор)

Смерть в течение 
1 года

0,6% – индекс 1
14% – индекс 2
29% – индекс 3
53% – индекс 4

Индекс EGSУS 
[32]

- Сердцебиение перед об-
мороком (+4)

- Изменения на ЭКГ или за-
болевание сердца (+3)

- Обморок при нагрузке (+3)
- Обморок в положении 

лежа (+2)
- Продромальный периодa (-1)
- Предрасполагающие 

факторыb или триггеры (-1) 

Сумма 
баллов

2-летняя общая 
смертность

Вероятность кар-
диогенного об-
морока

2% – индекс <3 
21% – индекс ≥3

2% – индекс <3 
13% – индекс 3
33% – индекс 4
77% – индекс >4

Примечания: В таблице приведены результаты различных исследований, в которых ана-
лизировали клинические данные у пациентов с обмороками. В целом наличие изменений на 
ЭКГ, пожилой возраст или симптомы заболевания сердца указывают на более неблагопри-
ятный прогноз в течение 1–2 лет.
a – Тошнота, рвота
b – Теплые и переполненные помещения, длительное пребывание в положении стоя, страх, 
боль, эмоциональный стресс



46 VI. Факторы риска и стратификация риска ВСС 47VI. Факторы риска и стратификация риска ВСС

Неустойчивая ЖТ и частая ЖЭ

В 70-х годах прошлого века появились работы, в которых было пока-
зано, что у пациентов с указаниями в анамнезе на перенесенный ИМ 
и частую ЖЭ и/или эпизоды неустойчивой ЖТ имеется повышен-
ный риск ВСС. Основываясь на результатах исследований MADIT I и 
MUSST, посвященных оценке эффективности ИКД у пациентов с ЖЭ 
и неустойчивой ЖТ, можно утверждать, что устойчивость этих аритмий 
к ААП IA класса и их трансформация в устойчивую ЖТ в ходе проведе-
ния эндокардиального ЭФИ является фактором риска ВСС [9].

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 [65, 66]. ГЛЖ является морфологическим субстратом, бла-
годаря которому АГ предрасполагает к высокому риску развития ВСС 
вследствие желудочковых аритмий. К факторам, способствующим раз-
витию ГЛЖ относят возраст, избыточный вес, нарушения толерант-
ности к глюкозе, генетические изменения [67]. Известно, что нали-
чие ЭКГ-признаков ГЛЖ (увеличение вольтажа зубцов R и наруше-
ний реполяризации) ассоциируется с 33% и 21% летальностью в тече-
ние 5 лет у мужчин и женщин соответственно [67].

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 ЭхоКГ, характеризуется риском ВСС. По дан-
ным Фрамингемского 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 [68]. 
ГЛЖ, верифицированная на ЭКГ или ЭхоКГ, является независимым 
фактором риска развития сердечно-сосудистых событий. А наличие как 
ЭКГ, так и ЭхоКГ-признаков ГЛЖ еще в большей степени увеличивает 
этот риск. Результаты, полученные в рандомизированных контролиру-
емых исследованиях, не дают исчерпывающего ответа на вопрос, как 
влияет снижение АД на риск развития ВСС. Известно, что у пожилых 
мужчин с изолированной систолической гипертензией риск развития 
ВСС выше, чем у женщин [66]. Данный факт косвенным образом согла-
суется с данными результатов исследований по лечению изолирован-
ной систолической гипертензии у пожилых лиц, в которых отмечается 
уменьшение общей смертности на 17% и смертности от ОИМ, включая 
ВСС на 25% на фоне коррекции АГ [69]. Данные мета-анализа резуль-
татов рандомизированных исследований по снижению АД у пациентов 
среднего возраста с преимущественно диастолической АГ [70] свиде-
тельствуют о 14% (95 ДИ 4–22%, P<0,01) снижении смертности от ИБС 
или нефатального ОИМ.

Липиды. Хорошо известна зависимость между высоким уровнем холе-
стерина и риском развития ИБС, включая ВСС [71–73]. В клинических 
исследованиях, посвященных оценке влияния снижения уровня липи-
дов в целях первичной профилактики ИБС, риск развития ВСС спе-
циально не определялся и статистически достоверные данные на этот 
счет отсутствуют. Если предположить, что снижение риска ВСС будет 
происходить параллельно со снижением смертности от ИБС и ОИМ, 
то назначение статинов может иметь значение для уменьшения отно-
сительного риска ВСС на 30–40% [73]. Многие эпидемиологические 

Таблица VI.3
Факторы риска неблагоприятного краткосрочного и долгосрочного 

прогноза при обмороках
Факторы риска неблагоприятного 

краткосрочного прогноза
Факторы риска неблагоприятного 

долгосрочного прогноза
Оценка на амбулаторном этапе или в отделении неотложной помощи

Мужской пол Мужской пол 
Пожилой возраст (> 60 лет) Пожилой возраст (> 60 лет) 

Отсутствие продромального периода Отсутствие тошноты/рвоты, предшествую-
щих синкопальному событию 

Сердцебиение, предшествующее потере созна-
ния Наличие желудочковых аритмий 

Обморок во время нагрузки Наличие рака 
Наличие цереброваскулярных болезней Наличие структурных заболеваний сердца 
Семейная история внезапной сердечной смерти Наличие сердечной недостаточности 
Наличие травматизации Наличие цереброваскулярных болезней 

Наличие сахарного диабета 
Высокий риск по шкале CHADS-2

Результаты исследований
Наличие признаков кровотечения Изменения на ЭКГ 
Наличие признаков нарушения жизнедеятельности Снижение скорости клубочковой фильтрации
Патологические изменения на ЭКГ 
Высокий уровень тропонина 
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исследования свидетельствуют о том, что высокий риск развития ИБС 
(вероятно и ВСС), ассоциируется с диетой, включающей повышенное 
содержание насыщенных жирных кислот, и низкой представленно-
стью полиненасыщенных [74]. На сегодняшний день отсутствуют дан-
ные о том, что диета с высоким содержанием насыщенных жирных кис-
лот увеличивает риск развития ВСС. Тем не менее, в исследовании US 
Physicians Study, в котором принимало участие 20551 мужчин в возрасте 
от 40 до 84 лет, ранее не переносивших ОИМ, было установлено, что 
еженедельное употреблении рыбы снижает относительный риск раз-
вития ВСС в 2 раза (95% ДИ 0,24–0,96; P=0,04). Этот эффект не зави-
сел от наличия других факторов риска [75]. Использование в рационе 
морепродуктов с высоким содержанием 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 [76]. 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 [77]. Результаты этого исследования 
показали, что отсутствие физической активности является причиной 
развития коронарных событий (стенокардия, ОКС, ОИМ) в 43% (95% 
ДИ 26–60), даже при условии эффективной модификации таких фак-
торов риска как курение, АГ и употребление алкоголя.

Употребление алкоголя. Неоднозначны данные о взаимосвязи упо-
требления алкоголя и ВСС. Избыточное употребление крепких алко-
гольных напитков увеличивает риск развития ВСС [72, 78]. Этот факт 
может объясняться увеличением интервала QT, которое нередко встре-
чается у алкоголиков [79]. С другой стороны, имеются данные исследо-
ваний о протективном действии небольших доз алкоголя в отношении 
развития жизнеугрожающих желудочковых аритмий [80]. 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) [72].

ЧСС и вариабельность ритма сердца. Увеличение ЧСС является незави-
симым фактором риска ВСС [71, 72]. Взаимосвязь высокой ЧСС и риска 
развития ВСС отмечается как у лиц с диагностированным ранее заболе-
ванием сердца, так и без него, вне зависимости от индекса массы тела 
и уровня физической активности [71]. Механизм этой взаимосвязи до 
конца неизвестен. Одним из объяснений является уменьшение активно-
сти парасимпатической нервной системы. Исследования вариабельности 
ритма сердца свидетельствуют о том, что в мужской популяции относи-
тельный риск общей смертности у пациентов среднего 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 сравнении с лицами сопостави-
мыми по возрасту, у которых величина SDNN составляла 20–39 мс [81].

Курение. В популяционных исследованиях было установлено, что 
курение является независимым фактором риска как ВСС, так и ОИМ 
[72, 73]. Это положение относится и к лицам, у которых нет признаков 
ИБС [82, 83]. Курение является важным долгосрочным фактором риска 
развития ВСС [71]. Также известно, что курение является мощным пре-
диктором развития именно ВСС, а не ВСС от ИБС [72]. Однако в ряде 
исследований данные о непропорциональном влиянии курения на ВСС 
не были подтверждены [72]. Продолжение курения после пережитого 
вне лечебного учреждения сердечного ареста является независимым 
предиктором развития повторного эпизода ВСС [83].

Сахарный диабет. Является ли нарушение толерантности к глюкозе 
независимым предиктором ВСС не известно. Так, в исследовании 
Honolulu	Heart	Program	в	течение	23	лет	наблюдались	8006	пациентов.	
Было установлено, 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 [84]. Схожие данные были 
получены в Австрии (ОШ=4,2, 95% ДИ 1,39–12,81) [72]. Во Франции 
ретроспективный анализ более 18000 случаев ВСС показал, что СД явля-
ется фактором риска ВСС только у лиц с ИБС [85]. Проспективные 
исследования, проведенные в Финляндии и Великобритании, под-
твердили положение о том, что СД не является независимым преди-
ктором ВСС [72, 85].

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, 
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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 [86]. Эти данные также были подтверждены рядом других 
исследований [87]. 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 QTc >420 мс является предиктором ВСС [88, 89]. 
Убедительных данных о том, что дисперсия интервала QT является пре-
диктором ВСС получено не было [88–91].

стратификация риска развития всс
В 1984 г. J.T. Bigger выделил факторы, определяющие вероятностный 

риск развития ВСС в течение календарного года (табл. VI.4). 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 [2–4, 9–12].

Таблица VI.4
риск развития ВСС (по Bigger JT, 1984)

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 

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	
[92] (табл. VI.5). 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 
гемодинамической значимости, но и базируясь на ее электрокардио-
графическом портрете.

Таблица VI.5
риск внезапной сердечной смерти у пациентов с нарушениями ритма 

и проводимости сердца (по R. Fogoros, 2006)
Высокий

1. Фибрилляция желудочков
2. Желудочковая тахикардия
3. АВ-блокада III ст. с низкой частотой замещающего ритма
4. Синдром WPW с антероградным проведением по ДАВС на фоне фибрилляции предсер-

дий
Средний

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

низкий
1. Предсердная эктопия
2. Желудочковая эктопия без структурной патологии сердца
3. Суправентрикулярные тахикардии
4. АВ-блокада I ст. 

Примечание: ДАВС – добавочное атриовентрикулярное соединение; WPW – Вольф-Паркинсон-
Уайт, АВ - атриовентрикулярная
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VII. 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 VII.1 
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 VII.1
исследования, проведение которых может быть необходимо для 

стратификации риска ВСС
исследование комментарии класс 

показаний
уровень дока-
зательности

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) [1–3]

I C

ЭКГ в 12 отведениях в покое показано всем паци-
ентам при прохождении обследования на пред-
мет выявления ЖНР [1–3]

I A

Холтеровское 
мониторирова-
ние ЭКГ

Показано пациентам с аритмической симптома-
тикой, чтобы определить, вызвана ли она арит-
миями, угрожающими жизни пациента [4–12]

I В

Показано пациентам с наличием ЖЭ на ЭКГ в от-
сутствии каких-либо иных симптомов [4] I В

Нагрузочные 
пробы

Рекомендованы взрослым пациентам, имеющим 
факторы риска развития ИБС и симптоматику, ко-
торая, возможно, связана с аритмиями

I В

Показаны пациентам с верифицированными 
ранее или предполагаемыми ЖНР, возникаю-
щими на фоне физической нагрузки, включая 
катехоламин-зависимую ЖТ [13]

I B

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

IIb С
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исследование комментарии класс 
показаний

уровень дока-
зательности

Выполнение ЭКГ-нагрузочной пробы следует рас-
сматривать для оценки эффективности медика-
ментозной терапии или катетерной абляции у па-
циентов с диагностированными ЖНР, индуциро-
ванными физической нагрузкой [14]

IIa C

Имплантируе-
мые записыва-
ющие устрой-
ства

Имплантация показана пациентам со слабо выра-
женной симптоматикой, которая, возможно, связа-
на с аритмиями, например, в случае обморочных 
состояний, если при помощи обычного диагности-
ческого ЭКГ-исследования невозможно установить 
причинно-следственную связь между нарушени-
ем ритма сердца и развитием симптоматики [15]

I B

Эхокардиогра-
фия

Показана пациентам с подозрением на структур-
ную патологию сердца [15–18] I В

Показана пациентам с высоким риском развития 
ВСС и кардиомиопатиями (ДКМП, ГКМП, АДПЖ), 
постинфарктным кардиосклерозом и родствен-
никам пациентов с наследственными заболе-
ваниями, ассоциированными с риском разви-
тия ВСС [15–18]

I В

Нагрузочное тестирование с возможностью 
Эхо-КГ-визуализации для выявления безболе-
вой ишемии миокарда рекомендованы пациен-
там с ЖНР, с умеренным риском развития ИБС, 
получающим сердечные гликозиды; пациентам с 
ГЛЖ; пациентам с депрессией сегмента ST в по-
кое более 1 мм, пациентам с синдромом WPW 
или при наличии БЛНПГ [15–18]

I В

Эхо-КГ с фармакологической нагрузкой рекомен-
дуется для выявления безболевой ишемии ми-
окарда у пациентов с умеренным риском разви-
тия ИБС, которые физически не способны выпол-
нить нагрузочную пробу [15, 16]

I В

Медико-
генетическое 
консультирова-
ние и генетиче-
ское тестирова-
ние (ДНК- диа-
гностика)

Направлено на выявление и/или уточнение диа-
гноза наследственного заболевания.
Рекомендуется всем больным и их родственни-
кам с семейными заболеваниями, и должно вклю-
чать обсуждение возможностей проведения кли-
нического обследования, преимуществ и рисков 
генетического тестирования [13, 15]

I C

Биомаркеры

Определение уровня BNP сыворотки крови у па-
циентов со структурной патологией сердца мо-
жет нести дополнительную информацию в отно-
шении прогноза ВСС [13, 15]

IIa B

исследование комментарии класс 
показаний

уровень дока-
зательности

Магнитно-
резонансная 
томография 
(МРТ)

Показана пациентам с ЖНР в тех случаях, ког-
да ЭхоКГ не позволяет точно оценить функцию 
ЛЖ и ПЖ и/или выявить их структурные измене-
ния [15, 17–20]

IIa В

Показана для подтверждения диагноза АДПЖ 
или некомпактной кардиомиопатии [15, 21, 22] IIa В

Магнитно-
резонансная 
томография 
(МРТ) с отсро-
ченным контра-
стированием 
препаратами 
гадолиния

Показана пациентам с ГКМП для выявления на-
личия и выраженности интрамиокардиального 
фиброза как предиктора ВСС [23, 24]

IIa B

Показана для выявления воспалительных или 
рубцовых поражений миокарда при миокарди-
тах и ИБС как возможного аритмогенного суб-
страта [15, 17, 19, 20]

IIb C

КТ сердца и ко-
ронарных ар-
терий

Выявление прогностически неблагоприятных 
врожденных аномалий отхождений коронарных 
артерий от синусов Вальсальвы [15, 19, 20]

IIb C

КТ сердца может использоваться как альтернати-
ва МРТ при противопоказаниях к проведению по-
следней или ее недоступности [19, 20]

IIb C

Коронарогра-
фия

показана пациентам с ИБС и угрожающими жиз-
ни ЖНР (высокий и средний риск ВСС, табл. 
V.2), а также лицам пережившим сердечный 
арест [15, 25]

I C

Эндокардиаль-
ное электрофи-
зиологическое 
исследование 
(ЭФИ)

Проведение эндокардиального ЭФИ рекоменду-
ется пациентам с ИБС, перенесшим инфаркт ми-
окарда и имеющим следующие симптомы – уча-
щенное сердцебиение, предобморочные состо-
яния и обмороки [15, 26–28]

I B

Проведение эндокардиального ЭФИ рекоменду-
ется пациентам со структурной патологией серд-
ца и имеющим следующие симптомы - учащен-
ное сердцебиение, предобморочные состояния и 
обмороки, брадиаритмия (в том числе по данным 
неинвазивных методов исследования) [15, 26–28]

I C

Примечание: АДПЖ – аритмогенная дисплазия правого желудочка; ГЛЖ – гипертрофия лево-
го желудочка; ЖЭ – желудочковая экстрасистолия; ЖА – желудочковая аритмия; ДКМП – ди-
латационная кардиомиопатия; ГКМП – гипертрофическая кардиомиопатия; БЛНПГ – бло-
када левой ножки пучка Гиса; ИКД – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор; ЭхоКГ 
– эхокардиография.
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VIII. 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 модифи-
кацию факторов риска развития заболеваний, а также проведение адек-
ватного лечения основной и сопутствующей патологии. Современная 
эффективная профилактика ВСС основана на комплексном подходе, 
включающем в себя применение медикаментозных, интервенционных 
и хирургических методов. Объем проводимых профилактических меро-
приятий определяется в зависимости от того, к какой категории будет 
отнесен каждый 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 и антиарит-
мические препараты (ААП).

Бета-адреноблокаторы. Положительное влияние β-адреноблокаторов 
и их разнообразные эффекты хорошо изучены в экспериментах и 
в клинике. Антиаритмический эффект β-адреноблокаторов связы-
вают как с их антиишемическим действием, так и со снижением сим-
патической активности. Мета-анализ 25 исследований, касающихся 
оценки влияния данных препаратов на выживаемость у постинфаркт-
ных больных, включавший почти 25000 больных, выявил, что назна-
чение β-адреноблокаторов сопровождается увеличением выживаемо-
сти, снижением общей и сердечно-сосудистой летальности, а также 
уменьшением частоты развития ВСС [1]. Положительные эффекты 
β-адреноблокаторов в отношении желудочковых аритмий и ВСС 
также доказаны и для больных с ХСН ишемической и неишемиче-
ской природы (ДКМП, ГКМП, синдром удлиненного QT, катехола-
минергическая полиморфная ЖТ, АДПЖ, аортальный стеноз) [2–5]. 

Преимущество β-адреноблокаторов заключается также в том, что 
их можно сочетать с другими ААП, в частности, с амиодароном. [6]. 
Выбор β-адреноблокатора и подходы к титрованию доз определяются 
основным заболеванием, которое имеется у больного (перенесенный 
ОИМ, ХСН, АГ и другие). Таким образом, β-адреноблокаторы явля-
ются эффективным и, при надлежащем отборе больных и подходах к 
подбору доз, безопасными средствами, имеют самую большую доказа-
тельную базу и в настоящее время должны рассматриваться в качестве 
препаратов первой линии для проведения первичной и вторичной про-
филактики ВСС (I, A) [7].

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 желу-
дочков, предупреждая развитие аритмий по механизму ре-ентри, у боль-
ных с ХСН и ФЖ ишемического генеза. Антиаритмическое действие 
иАПФ также объясняется их угнетающим действием на симпатиче-
скую нервную систему. Они ингибируют циркулирующие катехола-
мины и ангиотензин-2, повышают уровень калия в крови. В несколь-
ких работах было показано, что иАПФ повышают чувствительность 
барорефлекса и улучшают показатели ВСР. Наконец, антиаритми-
ческий эффект иАПФ может объясняться противовоспалительными 
свойствами и уменьшением выраженности процессов постинфаркт-
ного 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, показав-
ших, что иАПФ достоверно снижают общую и сердечно-сосудистую 
летальность у данной категории пациентов [8–13]. Однако, в отличие 
от β-адреноблокаторов, в большинстве этих клинических испытаний, 
ВCС в качестве конечной точки не рассматривалась. Исключением 
является рандомизированное исследование TRACE, в котором изуча-
лось влияние трандолаприла на ВCС, где был доказан положительный 
результат [13]. Следует заметить, что верификация механизма смерти, 
особенно при ВСС, представляет известные трудности, особенно – в 
клинических исследованиях, когда случаи смерти, как правило, оце-
ниваются ретроспективно. Вместе с тем, не вызывает сомнений тот 
факт, что почти половина больных ИБС, в особенности лица перенес-
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шие ОИМ, умирают 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 [11], 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 [14] 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 в настоящее время кандесартан может использоваться для про-

филактики ВСС у больных ХСН и сниженной ФВ ЛЖ, наравне с иАПФ. 
В отношении предупреждения ВСС с помощью блокаторов ангиотен-
зиновых 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 про-
слеживалась. Исследование RALES (1663 больных) было прекращено 
досрочно, так как у больных с выраженной ХСН, принимавших спи-
ронолактон, по сравнению с больными, использовавшими петлевые 
диуретики, через 2 года наблюдения были достоверно ниже показа-
тели общей летальности (35% против 46%) и ВСС (10% против 13%). 
При этом существенного уменьшения частоты выявления желудочко-
вых аритмий не было отмечено [15]. Показано, что электролитные нару-
шения, возникающие при назначении диуретиков, не относящихся к 
классу калийсберегающих, могут способствовать развитию фатальных 
аритмий, тогда как антагонисты альдостерона, вероятно, играют про-
тективную роль. В дальнейшем было показано, что антиаритмический 
эффект данных препаратов более сложен. Блокада альдостероновых 
рецепторов помимо сохранения калия и магния приводит к устране-
нию системной вазоконстрикции, предупреждает стимуляцию образо-
вания коллагена и развитие фиброза в миокарде, а также оказывает вли-
яние на автономную нервную систему, являющуюся активным участ-
ником аритмогенеза, улучшая показатели ВСР и повышая чувствитель-
ность барорефлекса [16, 17]. В последние годы стали доступны резуль-
таты применения нового антагониста альдостерона – эплеренона, кото-
рые подтверждают эффективность этой группы препаратов в сниже-
нии риска ВСС. Следовательно, для предупреждения ВСС у больных с 
ХСН в схему терапии рекомендуется включать антагонисты альдосте-
рона (I, A), причем не только при застойной сердечной недостаточно-
сти, но и при ХСН II ФК [18].

Надмолекулярный комплекс сакубитрил/валсартан – новый препа-
рат обладающий свойствами одновременной блокады AT1 рецепторов 
и неприлизина, состоящий из 6 молекул валсартана и 6 молекул саку-
битрила, катионов натрия и воды. Сакубитрил обеспечивает блокаду 
неприлизина (Zn-содержащей металлопротеиназы, вырабатываемой 
эндотелием сосудов, обеспечивающей деградацию Na-уретических 
пептидов и брадикинина), валсартан – блокаду AT1 рецепторов. Оба 
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компонента в единой молекуле представлены в соотношении 1:1 [19]. 
Надмолекулярный комплекс сакубитрил+валсартан (Юперио) способ-
ствует восстановлению и поддержанию баланса нейрогормональных 
систем, благодаря действию комплекса на РААС и активации натрий-
уретических пептидов, относится к новому классу препаратов – АРНИ 
(ангиотензиновых рецепторов и неприлизина ингибитор). В исследо-
вание PARADIGM-HF (включено 8442 пациента II–IV ФК NYHA) 
сравнение групп пациентов, получавших лечение надмолекулярным 
комплексом сакубитрил+валсартан (Юперио) 200 мг 2 раза в день или 
иАПФ эналаприлом 10 мг 2 раза в день, показало, что общая смерт-
ность снизилась на 16% (ОШ 0,84, 95% ДИ 0,76–0,93) p<0,001), а вне-
запная сердечная смерть на 20% (ОШ 0,80, 95% ДИ 0,68–0,94) p=0,008 
[20]. Эксперты высказывают осторожный оптимизм в трактовке этих 
данных, так как в исследование в соответствии с протоколом включа-
лись только те пациенты, которые не продемонстрировали непереноси-
мости иАПФ (средняя продолжительность терапии 15 дней) и Юперио 
(средняя продолжительность терапии 29 дней).

Аспирин. Убедительно доказано, что назначение аспирина имеет 
позитивное значение как для первичной, так и вторичной профилак-
тики коронарных событий. Помимо дезагрегантных свойств имеет зна-
чение противовоспалительное действие препарата, что уменьшает про-
цессы ремоделирования в здоровых тканях. Ретроспективный анализ 
результатов исследования SOLVD показал, что у больных с ХСН назна-
чение аспирина на 24% снижало частоту развития ВСС [21]. Согласно 
существующим рекомендациям данный препарат входит в стандарты 
профилактического лечения, как у больных перенесших ОИМ, так и 
у пациентов со стабильной стенокардией и острым коронарным син-
дромом (I, A).

Статины. Обзор данных литературы свидетельствует о существен-
ном снижении сердечно-сосудистой смертности при использования 
статинов у больных ИБС. В большинстве из проведенных клиниче-
ских испытаний ВСС, как отдельная конечная точка, не оценива-
лась. Тем не менее, в исследовании 4S при применении симвастатина 
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, включавший 90 000 
пациентов, принимавших участие в 14 рандомизированных исследо-
ваниях, проведенных до 2005 года, доказал эффективность статинов 
для профилактики ВСС у больных ИБС [22]. Поэтому в существу-

ющих рекомендациях по профилактике ВСС использование стати-
нов у больных ИБС признается необходимым (I, A) [7, 23]. Для про-
филактики развития сердечно-сосудистых осложнений назначение 
статинов рекомендуется всем больным, относящимся к группе высо-
кого сердечно-сосудистого риска. Что касается применения стати-
нов для профилактики ВСС у пациентов с ХСН неишемической эти-
ологии, то доказательной базы для этой категории больных в насто-
ящее время не существует.

Омега-3 полиненасыщенные жирные кислоты (ПНЖК). Первые сооб-
щения об эффективности ПНЖК для профилактики ВСС были полу-
чены в исследовании DART, которое продемонстрировало, что у лиц, 
употреблявших два раза в неделю и более жирную рыбу, наблюдалось 
30% снижение частоты сердечно-сосудистой летальности, преимуще-
ственно за счет уменьшения случаев ФЖ.

В дальнейшем гипотеза была проверена в экспериментах на живот-
ных, и в частности, было показано, что ω-3 ПНЖК, основные жирные 
кислоты, присутствующие в жирной рыбе, оказывают протективное 
действие в отношении ФЖ. Были изучены механизмы антиаритмиче-
ского действия ω-3 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 ω3-ПНЖК заключается в том, что на фоне 
их применения необходима большая амплитуда электрического экстра-
стимула для индукции «аритмического» потенциала действия, а также 
отмечается увеличение длительности эффективного рефрактерного 
периода кардиомиоцитов, что предупреждает запуск фатальных арит-
мий, в том числе и ФЖ [24].

Помимо антиаритмического эффекта эти препараты обладают про-
тивовоспалительным действием, снижают образование кислородных 
радикалов и уменьшают реперфузионные осложнения, повышают 
синтез энергии в митохондриях, улучшают эндотелиальную функцию, 
снижают уровень тромбоксана и агрегацию тромбоцитов. В ряде работ 
показано, что ω-3 ПНЖК увеличивают параметры ФВ ЛЖ и улучшают 
показатели ВСР, оказывая, таким образом, модифицирующее влияния 
на основные и второстепенные факторы риска ВСС [25].

Убедительная доказательная база в отношении ω-3 ПНЖК была 
получена в двух крупных исследованиях. В исследовании GISSI-
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prevenzione	 у	 больных	 с	 ОИМ	 применение	 препарата	 омакор	 в	 дозе	
1 г/сут сопровождалось достоверным снижением риска ВСС на 45%, 
сердечно-сосудистой смертности на 30% и уменьшением риска общей 
смерти на 20% [26]. Результаты многоцентрового двойного слепого 
плацебо-контролируемого исследования GISSI-HF, опубликованные 
в 2008 году, показали, что назначение омакора в дозе 1 г/сут у больных 
с ХСН на фоне оптимальной медикаментозной терапии сопровожда-
ется снижением риска общей смерти на 9% и уменьшением количества 
госпитализаций по причине желудочковых нарушений ритма. При этом 
количество побочных эффектов в группе лечения ω-3 ПНЖК не отли-
чалось от группы контроля [27].

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 [28].

Таким образом, к настоящему времени убедительно продемонстри-
рован профилактический эффект ω-3 ПНЖК у больных, перенесших 
ОИМ в отношении риска развития ВСС. Согласно существующим реко-
мендациям, больным, перенесшим ИМ, следует употреблять в день 1 
грамм ω-3 ПНЖК, а именно – омакор, а также устраивать «рыбные 
дни» (около 200 г жирной рыбы), по меньшей мере, дважды в неделю 
[29, 30]. Данных о возможности использования ω-3 ПНЖК для вторич-
ной профилактики ВСС у больных, переживших остановку кровообра-
щения, в настоящее время недостаточно, но исследования на эту тему, 
в частности у больных с ИКД, продолжаются.

Нитраты. Поскольку одним из механизмов ВСС могут быть ишемиче-
ские события, вероятно, одним из путей профилактики ВСС у этих боль-
ных могут быть нитраты. Долгосрочных рандомизированных исследова-
ний, оценивавших эффект антиангинальной терапии на ЖНР, не про-
водилось и они не включены в международные и отечественные реко-
мендации по их лечению. Тем не менее, имеются данные, свидетель-
ствующие о положительном влиянии терапии нитратами на желудоч-
ковую эктопическую активность, и их назначение может обсуждаться 
при лечении ишемических ЖНР [31].

Антиаритмические препараты IC класса. Применение ААП для про-
филактики ВСС имеет значительные ограничения, а в ряде случаев, 
согласно данным многоцентровых рандомизированных исследований, 
может привести к увеличению риска серьезных нежелательных послед-

ствий. В частности, согласно данным исследований CAST и CAST-II 
назначение препаратов IC класса пациентам с ЖНР и указаниями в 
анамнезе на перенесенный ранее ОИМ сопровождается достоверным 
увеличением характеристик ВСС [32, 33]. 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 край-
них проявлениях называется аритмическим штормом и обусловливает 
необходимость дополнительного назначения ААТ для терапии ЖТ и 
уменьшения количества эпизодов срабатывания ИКД.

Амиодарон и соталол. Антиаритмический эффект препаратов III 
класса, таких, как амиодарон и соталол связан с удлинением потенци-
ала 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 арит-
миях связано, в том числе с их антиишемическим действием, уменьше-
нием ЧСС, нейромодулирующими воздействиями и влиянием на сокра-
тительную функцию левого желудочка [34]. Вопрос о влиянии данных 
препаратов на выживаемость при их долгосрочном назначении остается 
открытым. Ряд клинических испытаний и один мета-анализ, включав-
ший нескольких крупных исследований, продемонстрировали снижение 
частоты ВСС при назначении амиодарона у пациентов с дисфункцией 
ЛЖ после перенесенного ОИМ и неишемической ДКМП [35]. Однако 
большинство больных в этих клинических исследований наряду с амио-
дароном принимали и β-адреноблокаторы. Крупное, хорошо спланиро-
ванное исследование SCD-HeFT, в котором оценивалась профилакти-
ческая эффективность амиодарона в отношении предотвращения ВСС 
при ХСН, не выявило его преимуществ по сравнению с плацебо у боль-
ных с ХСН II–III ФК NYHA [36].

Вместе с тем, следует отметить, что соталол, как и амиодарон, 
является эффективным средством лечения желудочковых аритмий. 
Назначение этих препаратов 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 желудочковыми аритмиями в сочетании с β-адреноблокаторами (для 
амиодарона – IIa, B; для соталола – IIa, С) при тщательном контроле 
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за возможными побочными эффектами от их назначения, а также арит-
могенными и проаритмическими эффектами.

Таким образом, самый высокий уровень доказательной базы в отно-
шении профилактики ВСС имеется у β-адреноблокаторов, которые сле-
дует назначать (при отсутствии противопоказаний) с целью первичной 
профилактики ВСС всем больным, перенесшим ОИМ, а также пациен-
там с систолической дисфункцией ЛЖ, как ишемического, так и неи-
шемического генеза вне зависимости от аритмического анамнеза [7, 
37, 38, 42].

С той же целью у больных, перенесших ИМ, назначаются иАПФ/
АРА, статины, аспирин, ω-3 ПНЖК [39–41]. У больных с ХСН неише-
мического генеза обязательно назначение иАПФ/АРА, антагонистов 
альдостерона, ω-3 ПНЖК [27].

интервенционные методы
В этом подразделе обсуждаются современные возможности при-

менения различных интервенционных методов в профилактике ВСС. 
Использование каждого из них имеет различный класс показаний и уро-
вень доказательности и определяется нозологической формой основ-
ного заболевания, ФК сердечной недостаточности, состоянием систо-
лической функции миокарда ЛЖ, клинической симптоматикой, нали-
чием нарушений ритма.

Имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
Сегодня ИКД терапия стала одним из основных методов профилак-

тики ВСС в группе пациентов высокого риска. Так, в 2014 году в 56 евро-
пейских странах в 2052 центрах было выполнено 85289 имплантаций 
ИКД (включая Россию – 13 операций на 1 миллион населения) [43].

Риск возникновения повторных эпизодов устойчивой желудочковой 
тахикардии или ФЖ у пациентов, выживших после первого аритмиче-
ского эпизода, составляет 19%, 33% и 43% через 1, 3 и 5 лет наблюде-
ния соответственно [44].

Эффективность ИКД в отношении профилактики ВСС была дока-
зана в нескольких крупных клинических исследованиях (табл. VI.1), 
дизайн которых предполагал оценку выживаемости у пациентов с 
наличием основных факторов риска ВСС, выделенных JT Bigger еще 
в 1984 г. [45]. Результаты, полученные в этих исследованиях, легли в 
основу существующих сегодня рекомендаций по имплантации этих 
устройств и лечению желудочковых аритмий с целью профилактики 
ВСС [46].

Таблица VI.1
исследования по оценке икд в отношении первичной и вторичной 

профилактики ВСС
исследование, 
год публикации 

результатов

цель исследования количество 
пациентов

период на-
блюдения

результаты

Вторичная профилактика ВСС

AVID 1997 [95]
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 [97]
Сравнение ААТ и ИКД 
у лиц, переживших сер-
дечный арест

288 57 месяцев

В группе пациентов с 
ИКД общая летальность 
была на 23% ниже, арит-
мическая летальность 
уменьшилась на 61%

CIDS 2000 [96]

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

659 3 года 

В группе пациентов с 
ИКД общая летальность 
была на 20% ниже, арит-
мическая летальность 
уменьшилась на 31%

Первичная профилактика

MADIT 1996 [98]

Сравнение ИКД и ААТ у 
пациентов с ОИМ в анам-
незе, ФВ менее 35%, 
НЖТ и индуцированной 
устойчивой ЖТ в ходе 
эндокардиального ЭФИ

196 27 месяцев

Снижение общей ле-
тальности в подгруп-
пе пациентов с ИКД на 
54%

GABG-Patch 
1997 [100] 

Сравнение ИКД+АКШ и 
ААТ+АКШ у пациентов с 
ФВ ниже 35% в отноше-
нии влияния на общую 
летальность

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

MUSTT 1999 [99]

Сравнение ИКД, ААТ и 
базовой терапии ИБС у 
пациентов с ОИМ в анам-
незе, ФВ менее 40%, 
НЖТ и индуцированной 
устойчивой ЖТ в ходе 
эндокардиального ЭФИ

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 
[101]

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 [102]

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 %
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исследование, 
год публикации 

результатов

цель исследования количество 
пациентов

период на-
блюдения

результаты

AMIOVIRT 2003 
[103]

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 
[104]

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 
[105]

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 [106]

Сравнение терапии ИКД 
в сочетании с кардиоре-
синхронизирующей тера-
пией (CRT) с изолирован-
ной кардиоресинхрони-
зирующей терапией или 
базовой терапией ХСН

1520 12 месяцев

Снижение абсолютного 
риска общей летально-
сти в подгруппе пациен-
тов 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 ле-
тальности в подгруп-
пе пациентов 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; НЖТ – неустойчивая желудочковая тахикар-
дия; ОИМ – острый инфаркт миокарда; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; 
ИКД-CRT – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор в сочетании с функцией кар-
диоресинхронизации.

Радиочастотная абляция
Катетерная радиочастотная абляция (РЧА) является одной из интер-

венционных методик, способной эффективно устранить или модифи-
цировать субстрат одного из главных факторов риска, а именно ЖТ и/
или ФЖ. Целесообразность ее применения определяется этиологией 
аритмического синдрома, вариантом его течения. Проведение РЧА 
оправдано у пациентов с частыми шоковыми разрядами ИКД при раз-
витии так называемого «электрического шторма» (более 3 оправданных 

шоковых разрядов ИКД в течение 24 часов), обусловленного устойчи-
вой рецидивирующей ЖТ, рефрактерной к множественной ААТ [47–49]. 
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 рандоми-
зации у этой категории пациентов затруднено.

Существуют различные методики РЧА ЖТ. Классической считается 
методика вхождения в цикл ре-ентри тахикардии с целью определения ее 
критической зоны с последующей ее абляцией. В ряде случаев в клиниче-
ской практике приходится иметь дело с гемодинамически нестабильной 
ЖТ, картирование которой в течение длительного времени невозможно. 
В этих случаях целесообразно использование систем гемодинамической 
поддержки пациента во время операции, однако это увеличивает стои-
мость и риски процедуры [50]. Многие пациенты с ЖТ, обусловленной 
наличием рубцовых изменений миокарда, имеют сложную структуру суб-
страта тахикардии, что может проявляться множеством морфологий ЖТ.

Альтернативой данной методики может быть картирование субстрата 
тахикардии с помощью навигационной системы посредством иденти-
фикации рубцовой ткани и зон медленного проведения внутри рубца с 
последующей их аблацией. Конечной точкой данной процедуры будет 
являться не только отсутствие индукции тахикардии, но и устранение 
замедленной активности внутри рубцовой ткани [51].

В ряде случаев, в первую очередь при аритмогенной дисплазии пра-
вого желудочка [52], дилатационной кардиомиопатии [53], а также при 
ИБС с инфарктом миокарда нижней локализации [54], велика вероят-
ность эпикардиальной локализации рубцовой ткани. Использование 
эпикардиального доступа связано с дополнительным риском поврежде-
ния стенок сердца и коронарных артерий и должно выполняться только 
в клиниках с большим опытом данных процедур.

Проведение повторной шоковой терапии у пациентов с ИКД ассо-
циировано со снижением качества жизни пациентов [56], и увеличе-
нием общей летальности [57]. Выполнение процедуры РЧА у этой кате-
гории ведет к значительному снижению вероятности повторных шоко-
вых разрядов ИКД по сравнению с медикаментозной антиаритмиче-
ской терапией [58, 59].

Рентгенэндоваскулярное лечение иБс 
в профилактике всс

ВСС, основным этиологическим фактором которой служит атеро-
склеротическое поражение коронарных артерий, является одной из 
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ведущих причин смертности у больных ИБС. Справедливо утвержде-
ние, что все мероприятия, направленные на улучшение прогноза, пока-
зателей выживаемости у больных коронарной болезнью сердца явля-
ются профилактическими в отношении снижения риска развития вне-
запной сердечной смерти [7, 60].

В соответствии с Европейскими рекомендациями по реваскуля-
ризации миокарда проведение коронарографии (и при необходимо-
сти – ЧКВ) показано в кратчайшие сроки у выживших или реанимиро-
ванных после внезапной сердечной смерти (класс рекомендаций IIa, уро-
вень доказательности В), у пациентов с электрическим штормом следует 
рассматривать проведение экстренной коронарографии и, при наличии 
необходимости, прямой реваскуляризации миокарда (класс рекоменда-
ций IIa, уровень доказательности С) [61].

Методы прямой реваскуляризации миокарда, внедренные в клини-
ческую практику с семидесятых годов прошлого века, позволили карди-
нально улучшить качество жизни и прогноз у больных ИБС и, следова-
тельно, играют важнейшее значение во вторичной профилактике ВСС 
[60, 61]. Рентгенэндоваскулярное лечение в настоящее время является 
высокоэффективным и широко распространенным методом прямой 
реваскуляризации миокарда у больных ИБС, будучи в достаточно боль-
шом числе случаев прямой альтернативой традиционной хирургической 
коррекции – аорто-коронарному шунтированию [61, 62]. Применение 
стентов с лекарственным антипролиферативным покрытием при выпол-
нении чрескожных коронарных вмешательств (ЧКВ) позволило суще-
ственно улучшить отдаленные результаты рентгенэндоваскулярного 
лечения при самых сложных формах поражения коронарного русла [61, 
62]. Убедительно доказана высокая эффективность интервенционного 
метода в лечении больных с острыми расстройствами коронарного кро-
воснабжения – при соблюдении временного интервала ЧКВ являются 
методом выбора в лечении больных как с острым инфарктом миокарда 
с подъемом сегмента ST (ОИМспST), так и при остром инфаркте мио-
карда без подъема сегмента ST (ОКСбпST) [61, 62].

При определении показаний к проведению прямой реваскуляриза-
ции миокарда – хирургической или рентгенэндоваскулярной – необхо-
димо принимать во внимание клиническую форму, морфологию пора-
жения коронарных артерий, функциональное состояние миокарда, 
наличие и выраженность сопутствующей кардиальной и экстракарди-
альной патологии, факторы риска, связанные с тем или иным методом 
лечения [62, 63]. Целью выполнения прямой реваскуляризации мио-
карда является улучшение качества жизни – улучшение клинического 

состояния, уменьшение или полное купирование болевого синдрома, 
повышение нагрузочной толерантности, уменьшение проявлений недо-
статочности кровообращения [62, 63]. Еще более важной задачей явля-
ется улучшение прогноза заболевания – увеличение продолжительно-
сти жизни за счет уменьшения числа больших кардиальных осложне-
ний – летальности и инфаркта миокарда, включая и случаи ВСС, обу-
словленные этими осложнениями коронарной болезни сердца [62, 63].

Наибольшее положительное влияние и на клиническое состояние, 
и на прогноз достигается в случае устранения стенозов, вызывающих 
ишемию миокарда. При острых расстройствах коронарного кровоснаб-
жения идентификация этих стенозов-мишеней не вызывает каких-либо 
сложностей [61], тогда как у больных стабильной ИБС, особенно в слу-
чае поражения нескольких коронарных артерий, это может быть затруд-
нительным [61, 63, 64]. Помимо ангиографической оценки, существен-
ную помощь оказывают как неинвазивные методы диагностики – нагру-
зочные пробы, стресс-эхокардиография, сцинтиграфия миокарда, так 
и методы внутрисосудистой визуализации, измерение фракционного 
резерва коронарного кровотока на фоне максимальной коронарной 
гиперемии [62–64]. Точная идентификация и устранение вызываю-
щих ишемию стенозов и отказ от рутинного стентирования сужений, 
не вызывающих ишемию миокарда, позволяют существенно улучшать 
результаты рентгенэндоваскулярного лечения в данной группе боль-
ных [62–65].

Острые расстройства коронарного кровоснабжения ассоциируются с 
крайне неблагоприятным прогнозом и высокой летальностью. Именно 
в данной группе пациентов рентгенэндоваскулярные методы лечения 
позволяют существенно снизить частоту летальности и, тем самым, улуч-
шить прогноз заболевания [7, 61]. У больных же со стабильной стено-
кардией при определении преимуществ прямой реваскуляризации над 
консервативной терапией имеет значение вариант и распространенность 
поражения коронарных артерий – чем больший объем миокарда под-
вержен ишемии, тем менее эффективна медикаментозная терапия, тем 
целесообразнее проведение прямой (хирургической или рентгенэндова-
скулярной) реваскуляризации. Так, поражение ствола левой коронар-
ной артерии (ЛКА) ассоциируется с крайне неблагоприятным прогно-
зом и является прямым показанием к проведению прямой реваскуля-
ризации миокарда [61, 62, 66]. Еще в семидесятых годах прошлого века 
было продемонстрировано, что ВСС в группе больных с поражением 
ствола ЛКА развивается в 3–4 раза чаще, чем при других вариантах пора-
жения	коронарного	русла	[66],	на	основании	чего	Gotsman	N.S.	с	соавт.,	
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указывая на высокий риск ВСС у этих пациентов, назвали ствол ЛКА 
«артерией внезапной смерти» [67]. Также с неблагоприятным прогно-
зом ассоциируется стенозирование проксимального сегмента передней 
межжелудочковой ветви ЛКА, изолированное или в сочетании с пора-
жениями других локализаций [61, 68, 69].

Наиболее предпочтительным методом лечения больных со слож-
ными формами поражения по-прежнему признается хирургический 
(табл. VIII.2). Следует обязательно принимать во внимание тот факт, 
что приведенные в таблице VIII.2 рекомендации справедливы лишь в 
отношении пациентов с низким риском хирургической коррекции. Так, 
в ряде случаев у пациентов с высоким риском хирургического лечения 
ожидаемые преимущества в плане долгосрочной перспективы могут 
быть нивелированы вероятностью серьезных осложнений на госпиталь-
ном этапе, что может являться аргументом в пользу выбора интервен-
ционного метода лечения [65, 68]. При определении возможных пока-
заний к рентгенэндоваскулярному лечению в обязательном порядке 
следует принимать во внимание и вероятность успешного устранения 

всех гемодинамически значимых поражений. Поскольку более пол-
ный объем реваскуляризации ассоциируется с лучшими отдаленными 
результатами, при сопоставимых рисках проведения того или иного 
метода лечения предпочтение должно быть отдано такому виду рева-
скуляризации, которой позволит добиться наиболее полного объема 
реваскуляризации ишемизированного миокарда [64]. Неполная, неа-
декватная реваскуляризация миокарда приводит к неудовлетворитель-
ным клиническим результатам в отделенном периоде наблюдения [70, 
71].	В	исследовании	A.	Colombo	с	соавт.	на	достаточно	большом	кли-
ническом материале (1345 пациентов) было продемонстрировано, что 
наличие не устраненной окклюзии крупной эпикардиальной артерии 
приводит к увеличению летальности в отдаленном периоде наблюде-
ния, в том числе и за счет случаев ВСС [71]. Так, к 4 годам наблюдения, 
в группе пациентов с успешной реканализацией окклюзированных арте-
рий (847 пациентов) частота кардиальной летальности составила 2,5%, 
тогда как у больных с неудачной реканализацией (498 пациентов) этот 
показатель достиг 8,5% (р<0,0001). Частота ВСС в первой группе соста-
вила 0,5%, а во второй – 2,7% (р=0,001) [71]. Дополнительными факто-
рами риска кардиальной летальности и ВСС в группе пациентов с непол-
ной реваскуляризацией были хроническая почечная недостаточность, 
сниженная фракция выброса левого желудочка, инсулин-зависимый 
сахарный диабет. Особое значение имеет достижение адекватного объ-
ема реваскуляризации в случае многососудистого поражения, вклю-
чая стенозирование ствола ЛКА. Так, наличие не устраненной окклю-
зии правой коронарной артерии у пациентов, подвергнутых стентиро-
ванию ствола ЛКА, ассоциируется с более высоким риском кардиаль-
ной летальности – к пяти годам наблюдения этот показатель составил в 
этой группе 22,7% в сравнении с 6,6% у пациентов с полной реваскуля-
ризацией (p<0,001) [71]. Таким образом, достижение адекватного объ-
ема реваскуляризации позволяет значительно снизить риск кардиаль-
ной летальности, связанной в том числе и с ВСС, у пациентов с ише-
мической болезнью сердца [64, 70, 71].

Пациенты стабильной ИБС со сниженной фракцией выброса левого 
желудочка менее 35% имеют повышенный риск развития ВСС и могут 
рассматриваться как кандидаты для имплантации кардиовертера-
дефибриллятора, однако при наличии жизнеспособного миокарда 
выполнение реваскуляризации может потенциально способствовать 
улучшению показателей систолической функции ЛЖ, снижению риска 
развития желудочковых аритмий и, тем самым, профилактике ВСС [61]. 
У этих пациентов оправдано выполнение первым этапом реваскуляри-

Таблица VIII.2
показания к шунтированию коронарных артерий или чрескожному 
коронарному вмешательству у больных стабильной стенокардией 

с поражениями, подходящими для обеих процедур и сопряженными 
с низкой прогнозируемой хирургической летальностью

анатомический вариант поражения 
коронарного русла 

предпочтительнее 
акШ

предпочтительнее 
чкВ

Одно- или двухсосудистое поражение без прок-
симального стенозирования ПМЖВ IIb C IC

Однососудистое поражение с проксимальным 
стенозированием ПМЖВ IA I A

Двухсосудистое поражение с проксимальным 
стенозированием ПМЖВ I B I C

Трехсосудистое поражение, показатель 
SYNTAX ≤22 IA IB

Трехсосудистое поражение, показатель 
SYNTAX 23–32 IA IIIB

Трехсосудистое поражение, показатель 
SYNTAX >32 IA IIIB

Поражение ствола ЛКА, показатель 
SYNTAX ≤22 I B I B

Поражение ствола ЛКА, показатель SYNTAX 
23–32 IA IIa B

Поражение ствола ЛКА, показатель 
SYNTAX >32 IA III B
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зации миокарда, в идеале – устранение сужений всех артерий, кровос-
набжающих жизнеспособный миокард, с решением вопроса об имплан-
тации кардиовертера-дефибриллятора через 3 месяца после оценки 
эффективности и влияния реваскуляризации на сократительную функ-
цию левого желудочка [61].

Следует особо выделить группу пациентов, реанимированных после 
ВСС. Пациенты с установленной или вероятной ИБС, выжившие 
после ВСС либо имеющие жизнеугрожающие желудочковые наруше-
ния ритма, должны в обязательном порядке подвергаться ангиографи-
ческому исследованию для оценки состояния коронарных артерий и 
кардиального риска (класс рекомендаций I, уровень доказательности В) 
[72]. Проведение прямой реваскуляризации – АКШ или ЧКВ – безу-
словно показано выжившим после ВСС, у которых можно подозревать 
индуцированные ишемией желудочковые нарушения ритма, обуслов-
ленные гемодинамически значимым (>70%) стенозом крупной эпикар-
диальной артерии (класс рекомендаций I, уровень доказательности для 
АКШ – B, для ЧКВ – С) [72]. Коронарная реваскуляризация с целью 
снижения риска ВСС показана у пациентов со стабильной ИБС в слу-
чаях развития острой ишемии миокарда, сопровождающейся фибрилля-
цией желудочков (класс рекомендаций I, уровень доказательности В) [62].

Острые расстройства коронарного кровоснабжения – ОИМспST, 
нестабильная стенокардия и ОИМбпST – занимают ведущее место в 
структуре летальности, обусловленной ИБС [61, 73] и являются более 
чем в 50% случаев причиной ВСС у больных коронарной болезнью 
сердца [1, 2, 4]. Острая окклюзия в случае развития ОИМспST, либо 
острая ишемия миокарда без тотальной окклюзии (при ОКСбпST) в 
подавляющем большинстве случаев приводят к желудочковым наруше-
ниям ритма, которые и являются ведущей причиной ВСС. За послед-
ние десятилетия ЧКВ со стентированием убедительно доказали свою 
эффективность в качестве метода первичной реперфузионной терапии 
у больных с ОИМспST [61, 73–75]. Наибольшая эффективность эндо-
васкулярного лечения достигается при выполнении вмешательства в 
ранние сроки (90–120 минут) от развития ОИМ. Основная задача, сто-
ящая перед практическим здравоохранением в обеспечении эффектив-
ной помощи населению, – это организация круглосуточно функциони-
рующей сети отделений рентгенэндоваскулярного лечения с возмож-
ностью как можно более раннего выполнение ЧКВ в качестве первич-
ного метода реперфузионной терапии [61, 73].

Пациенты с ОКСбпST представляют собой крайне гетерогенную 
группу в отношении риска развития серьезных кардиальных осложне-

ний. Безусловно, дестабилизация атеросклеротической бляшки, при-
водящая либо к дебюту заболевания, либо к «обострению» стабильной 
ИБС, без своевременного и адекватного лечения может приводить к 
прогрессированию обструкции просвета (вплоть до полной окклюзии) 
и развитию обширного трансмурального ОИМ [61]. При определении 
показаний к раннему либо отсроченному инвазивному лечению должна 
проводиться комплексная оценка состояния пациента, определяю-
щая возможный риск развития неблагоприятных кардиальных ослож-
нений, на основании чего и должно приниматься решение о целесоо-
бразности и сроках проведения коронарографии и, при наличии пока-
заний, ЧКВ [61].

Следует отметить, что ОКСбпST является наиболее частой манифе-
стацией ИБС, летальность при нем остается высокой и в целом сопоста-
вима в отдаленном периоде с летальностью при ОИМспST [61]. Задачи 
коронарографии и последующей реваскуляризации – улучшение сим-
птоматики и прогноза (продолжительности жизни). Качество жизни, 
продолжительность госпитализации и потенциальные риски, ассоции-
рующиеся с инвазивным и консервативным лечением должны прини-
маться во внимание при выборе стратегии лечения [61]. Ранняя стра-
тификация крайне важна с целью определения пациентов с высоким 
ранним и отдаленным риском неблагоприятных сердечно-сосудистых 
осложнений, у которых ранняя инвазивная стратегия с вспомогатель-
ной фармакотерапией может улучшить прогноз [61]. Пациенты с карди-
огенным шоком либо реанимированные после ВСС должны быть под-
вергнуты немедленной (<2 часов) коронарографии вследствие высо-
кой вероятности наличия выраженных поражений коронарных арте-
рий, однако также крайне важно идентифицировать пациентов низкого 
риска, у которых инвазивная стратегия приводит к менее выраженным 
преимуществам или даже может приводить к увеличению риска небла-
гоприятных осложнений [61].

В таблице VIII.3 приведены рекомендации по выполнению реваску-
ляризации у больных ОКСбпST [61].

Как следует из приведенных в таблице VIII.3 данных, пациенты 
группы высокого риска должны в обязательном порядке подвергаться 
выполнению коронарографии. Выбор метода реваскуляризации (АКШ 
или ЧКВ) осуществляется в соответствии с общими принципами, при-
веденными ранее, однако, предпочтение должно отдаваться рентгенэн-
доваскулярному методу, так как в этой группе больных он ассоцииру-
ется с меньшим риском осложнений [61]. Только в случае комплекс-
ного многососудистого поражения с морфологией высокого риска и 
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высоким риском развития осложнений при выполнении ЧКВ может 
приниматься решение о выполнении экстренной операции АКШ [61].

Хирургическая реваскуляризация миокарда
С успехами в хирургическом и медикаментозном лечении ИБС в послед-

ние годы связано и уменьшение числа случаев внезапной смерти. Однако, 
доля ВСС в смертности больных от ИБС не уменьшилась, снижение общего 
числа случаев ВСС связано со снижением общей смертности от ИБС [76, 
77]. Наиболее показательны данные о статистике ВСС в Фрамингемском 
исследовании.	Fox	et	al.	[76]	сравнили	смертность	больных	с	ИБС	в	иссле-
дованиях 1950–1969 и 1990–1999 годов. По данным авторов в двух времен-
ных срезах общая смертность больных с ИБС уменьшилась на 59%, а коли-
чество внезапных сердечных смертей уменьшилось на 49%.

Реваскуляризация миокарда является одним из основных методов 
лечения ИБС. В РФ, по данным Министерства Здравоохранения, в 

2011 году было выполнено 280 операций аорто-коронарного шунти-
рования (АКШ) и 420 операций стентирования коронарных артерий 
(КА) на 1 миллион населения. Учитывая большое количество пациен-
тов, перенесших данные операции, проблема стратификации риска и 
профилактики ВСС после реваскуляризации миокарда представляется 
весьма актуальной.

Патофизиология ВСС у больных с ИБС определяется тремя связан-
ными между собой факторами: повреждением коронарных сосудов, 
повреждением миокарда и хроническими изменениями физиологии 
миокарда левого желудочка. Все эти факторы взаимосвязаны, и вместе 
или по отдельности могут послужить причиной ВСС.

Потенциально фатальные желудочковые аритмии могут возникнуть 
как во время самой ишемии миокарда, когда изменяется трансмембран-
ный потенциал кардиомиоцита, так и при реперфузии миокарда [78]. 
При восстановлении кровотока в участке миокарда происходит локаль-
ное удлинение потенциала действия, своего рода локальный «длинный 
QT» [79]. Это может быть причиной возникновения триггерных желу-
дочковых аритмий, которые, в свою очередь, могут инициировать воз-
никновение ре-ентри тахикардий у больных со структурно измененным 
миокардом. Вероятно, именно транзиторная ишемия миокарда явля-
ется триггерным фактором в тех случаях, когда ИБС дебютирует вне-
запной смертью. Реваскуляризация миокарда при выявлении гемоди-
намически значимых стенозов коронарных артерий снижает риск воз-
никновения повторных ишемических состояний и ассоциированных с 
ними эпизодов желудочковых тахиаритмий.

В острой фазе инфаркта миокарда (до 48 часов) в пораженных участ-
ках сердечной мышцы проходят различные патофизиологические про-
цессы. Кроме изменений, характерных для ишемии и реперфузии мио-
карда, в пораженном участке сердечной мышцы происходят изменения 
локальной скорости проведения сердечного импульса. Ранние вмеша-
тельства для восстановления кровотока в зоне инфаркта могут стаби-
лизировать миокард и привести к снижению риска ВСС в острой фазе 
инфаркта миокарда [80].

В подостром периоде в пораженной области происходит процесс фор-
мирования рубца. Основным механизмом ВСС в этом периоде является 
ре-ентри тахикардия. При длительном наблюдении больных, перенес-
ших инфаркт миокарда, вероятность внезапной смерти увеличивается. 
Это связано не только с наличием рубца левого желудочка, как суб-
страта для желудочковых тахикардий, но и с ремоделированием мио-
карда – развитием ишемической кардиомиопатии [81]. Эпизоды ише-

Таблица VIII.3
рекомендации по выполнению реваскуляризации миокарда 

у больных окСбпST
рекомендации класс 

рекомендаций
уровень 

доказательности
Экстренная (<2 часов) коронарография показана пациентам 
с очень высоким риском ишемических осложнений (рефрак-
терная стенокардия с сопутствующей СН или кардиогенным 
шоком, жизнеугрожающими желудочковыми НРС или гемо-
динамической нестабильностью

I C

Ранняя инвазивная стратегия (<24 часов) показана паци-
ентам, имеющим ≥1 первичного критерия высокого риска I A

Инвазивная стратегия (<72 часов после развития симптома-
тики) показана пациентам, имеющим ≥1 первичного крите-
рия высокого риска (таблица 7) или повторяющимися кли-
ническими проявлениями.

I A

Неинвазивная документация индуцируемой ишемии пока-
зана пациентам низкого риска без повторяющейся симпто-
матики перед выбором инвазивной стратегии.

I A

Выбор метода реваскуляризации (ЧКВ «ответственной за 
ишемию» артерии/многососудистое стентирование/АКШ) 
осуществляется на основании клинического состояния, 
выраженности и распространенности поражения, сопут-
ствующей патологии совместно с кардиологами, сердечно-
сосудистыми хирургами – «кардиологическая команда»

I C

Стенты с покрытием 2–3-го поколения показаны для рент-
генэндоваскулярного лечения выраженных поражений у па-
циентов с ОКС

I A
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мии миокарда в данной группе пациентов могут являться триггерами 
возникновения желудочковых аритмий и ухудшать течение сердечной 
недостаточности.

Ишемия миокарда является триггером ВСС, и потенциальное сни-
жение риска после реваскуляризации миокарда оценивалось разными 
исследователями. Имеющиеся в настоящее время данные свидетель-
ствуют о положительном влиянии реваскуляризации гибернирующего 
миокарда на сократительную функцию левого желудочка.

Исследования	CASS	(Coronary	artery	surgery	study)	[82]	и	VA	(Veterans	
administration)	[83]	показали	статистически	значимое	снижение	смерт-
ности в группе пациентов после реваскуляризации миокарда в сравне-
нии с медикаментозной терапией. Другие исследования показали мак-
симальные преимущества реваскуляризации миокарда для улучшения 
выживаемости пациентов при наличие жизнеспособного миокарда [84, 
85]. Уменьшение смертности в данных исследованиях было также свя-
зано с увеличением фракции выброса и сокращением объема левого 
желудочка после реваскуляризации.

Несмотря на то, что реваскуляризация миокарда связана со сниже-
нием риска ишемических событий, которые могут быть триггером желу-
дочковых тахиаритмий, её влияние на снижение риска ВСС, не связан-
ной с острой ишемией миокарда, остается не достаточно исследован-
ным. В исследовании Brugada и соавторов [86] оценивалась индуцируе-
мость желудочковых аритмий при ЭФИ и рецидивы спонтанных желу-
дочковых аритмий за время наблюдения после реваскуляризации мио-
карда. Несмотря на реваскуляризацию, риск индукции и риск рецидива 
желудочковых аритмий оставались высокими у пациентов с уже имев-
шимися аритмиями. Это наблюдение является свидетельством того, что 
реваскуляризация миокарда не приводит к модификации уже сформи-
ровавшегося субстрата желудочковой тахикардии.

Однако, не во всех клинических ситуациях у пациентов, перенесших 
инфаркт миокарда, имплантация ИКД приносит значительные преиму-
щества	в	выживаемости.	В	рандомизированное	исследование	Coronary	
Artery	Bypass	Graft	(CABG)	Patch	Trial	[87]	были	включены	пациенты,	
направляемые на аорто-коронарное шунтирование, с фракцией выброса 
менее 36% и аномальной сигнал-усредненной ЭКГ. Первой ключевой 
особенностью исследования было включение пациентов, направляе-
мых на аорто-коронарное шунтирование с оценкой фракции выброса до 
реваскуляризации. Фракция выброса при наблюдении после реваскуля-
ризации у этих пациентов становилась выше, чем на момент импланта-
ции устройства. Второй особенностью данного исследования стала эпи-

кардиальная имплантация дефибрилляционных электродов, не полу-
чившая в дальнейшем широкого распространения. Результатом иссле-
дования стала примерно одинаковая общая смертность в группах с ИКД 
и с медикаментозной терапией. В группе ИКД было меньше аритмиче-
ских смертей (4,0% в группе ИКД и 6,9% в контрольной группе), однако, 
больше неаритмических [88].

В исследовании MADIT II не было выявлено преимуществ в выжива-
емости пациентов, которым ИКД был имплантирован непосредственно 
после реваскуляризации миокарда в сравнении с пациентами, которым 
ИКД был имплантирован через 6 и более месяцев после реваскуляриза-
ции. В группе пациентов, не получавших ИКД терапию, общая сердеч-
ная смертность возрастала через шесть и более месяцев после реваску-
ляризации, в основном за счет увеличения риска ВСС [89].

В исследовании Veenhuyzen G.D. et al. [90] показано влияние опе-
рации АКШ на выживаемость в большой группе из 5410 пациентов с 
фракцией выброса левого желудочка менее 36%. Реваскуляризация мио-
карда была ассоциирована со снижением риска общей смертности на 
25% и снижением риска ВСС на 46%, вне зависимости от степени сни-
жения фракции выброса левого желудочка и выраженности симптомов 
сердечной недостаточности.

Таким образом, реваскуляризация миокарда в группе пациентов 
с низкой фракцией выброса и наличием жизнеспособного миокарда 
связана со значительным снижением общей и внезапной смертности. 
Фракция выброса левого желудочка и другие вышеописанные факторы 
риска ВСС должны быть вновь оценены в отдаленные сроки после рева-
скуляризации. По совокупности имеющихся данных в существующих 
рекомендациях [91] реваскуляризация миокарда у пациентов с фрак-
цией выброса левого желудочка менее 36% относится к I классу показа-
ний (уровень доказанности B), при наличии стеноза главного ствола левой 
коронарной артерии, его эквивалента, проксимального стеноза перед-
ней межжелудочковой ветви левой коронарной артерии при наличие 
двух- или трехсосудистого поражения. Фракция выброса левого желу-
дочка должна быть переоценена через 3 месяца после реваскуляриза-
ции для повторной стратификации риска и решении вопроса о необхо-
димости имплантации ИКД у пациентов при отсутствии до операции 
устойчивых желудочковых аритмий. У пациентов с большой площадью 
рубцовой ткани восстановление фракции выброса левого желудочка 
менее вероятно, и показания предусматривают возможность имплан-
тации ИКД на более ранних сроках. У пациентов, имевших эпизоды 
остановки сердца или зарегистрированные устойчивые желудочковые 
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аритмии, риск рецидива аритмии может сохраняться вне зависимости 
от реваскуляризации миокарда. Этим пациентам может быть рекомен-
дована имплантация ИКД до процедуры реваскуляризации.

Одной из главных проблем в лечении пациентов после реваскуляри-
зации миокарда является определение необходимых сроков импланта-
ции ИКД. Исследования выживаемости после АКШ и стентирования 
коронарных артерий показали значительный риск смерти на ранних 
сроках после реваскуляризации у пациентов со сниженной фракцией 
выброса левого желудочка. Имплантация ИКД ранее 6 месяцев после 
реваскуляризации не показала эффективного снижения смертности в 
данной группе пациентов.

Однако высокая смертность в первый месяц после реваскуляриза-
ции миокарда была зарегистрирована в крупных национальных реги-
страх.	По	данным	регистра	Society	of	Thoracic	Surgeons	Adult	Cardiac	
Surgery	 Database	 [92],	 включившего	 в	 себя	 348341	 пациентов	 старше	
64 лет, перенесших АКШ, смертность через 30 дней после операции 
составляла 7,6%, а через год – 18,6% у пациентов с фракцией выброса 
ЛЖ менее 30% и 4,4% и 11,6% у пациентов с фракцией выброса ЛЖ от 
30 до 45%. Таким образом, смертность в первые 30 дней после реваску-
ляризации составила более трети от смертности за первый год после 
операции.	По	данным	National	Cardiovascular	Data	Registry	[93],	вклю-
чившего в себя 343 466 пациентов, перенесших стентирование коро-
нарных артерий, общая смертность после операции составила 3% через 
30 дней и 6% через 6 месяцев. Таким образом, смертность за первые 30 
дней после реваскуляризации составила половину от общей смертно-
сти в данной группе пациентов.

Снижение общей смертности при оценке отдаленных результатов 
реваскуляризации миокарда обусловлено процессами ремоделирова-
ния миокарда, ведущими к улучшению систолической функции левого 
желудочка. Многие пациенты через 3 месяца после реваскуляризации 
за счет повышения фракции выброса левого желудочка перестают соот-
ветствовать критериям первичной профилактики ВСС и не нуждаются 
в ИКД терапии.

Современной мерой для защиты пациентов с низкой фракцией 
выброса левого желудочка в первые месяцы после реваскуляризации 
миокарда являются носимые кардиовертеры-дефибрилляторы. Эта тера-
пия получила широкое распространение в США и Европе, но на дан-
ный момент не используется в РФ. Результаты использования носи-
мого кардиовертера-дефибриллятора по данным канадского нацио-
нального регистра, включившего 4958 пациентов с фракцией выброса 

ЛЖ менее 36%, были оценены Zishiri E. T. et al. [94]. Терапия носимым 
кардиовертером-дефибриллятором была ассоциирована со снижением 
общей смертности на 39% в сравнении с контрольной группой при 
90-дневном сроке наблюдения. При анализе подгруппы пациентов после 
АКШ, среди пациентов с носимым кардиовертером-дефибриллятором 
общая смертность составила 3%, в контрольной группе – 7%, в подгруппе 
пациентов, перенесших стентирование коронарных артерий, общая 
смертность у пациентов с носимым кардиовертером-дефибриллятором 
составила 2%, в контрольной группе – 10%.

По истечению 90-дневного периода наблюдения после реваскуляри-
зации миокарда пациентам, у которых сохраняется фракция выброса 
ЛЖ менее 36%, должен быть имплантирован ИКД для первичной про-
филактики ВСС, пациентам, у которых наблюдается увеличения фрак-
ции выброса левого желудочка более 35% и не регистрируются эпизоды 
устойчивых желудочковых аритмий, имплантация ИКД не показана. 
Использование носимых кардиовертеров-дефибрилляторов является 
перспективным направлением улучшения выживаемости пациентов с 
низкой фракцией выброса после реваскуляризации миокарда.

Требуется также улучшение стратификация риска у пациентов, пере-
несших ИМ в отдаленные сроки после реваскуляризации миокарда. Не 
все пациенты с ИКД для первичной профилактики ВСС, перенесшие 
ИМ и реваскуляризацию миокарда, имеют мотивированные срабаты-
вания в отдаленные сроки наблюдения. Большое количество пациен-
тов с ИКД для первичной профилактики ВСС умирают от сердечной 
недостаточности при длительном наблюдении, не перенеся ни одного 
шокового разряда ИКД. Определение пациентов, которые будут иметь 
потенциально желудочковые аритмии в отдаленные сроки после рева-
скуляризации миокарда, является важной проблемой современных 
исследований

Принимая клиническое решение, мы должны понимать, что рева-
скуляризация миокарда имеет большее влияние на триггеры желудоч-
ковых аритмий, чем на их субстрат. Риск возникновения жизнеугрожа-
ющих желудочковых аритмий у пациентов, перенесших инфаркт мио-
карда, остается наиболее высоким в группе пациентов с низкой фрак-
цией выброса левого желудочка. Улучшение стратификации риска в 
отдаленные сроки после реваскуляризации миокарда является пер-
спективным направлением будущих исследований. Имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора и реваскуляризация миокарда в соот-
ветствии с существующими показаниями должны быть использованы 
у пациентов с ИБС для снижения риска внезапной сердечной смерти
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IX. реаниМационные Мероприятия 
при Внезапной Сердечной СМерти 
(алгоритМы национального СоВета 
по реаниМации и еВропейСкого 
СоВета по реаниМации)

Сердечно-легочная реанимация (СЛР) – это система мероприятий, 
направленных на восстановление эффективного кровообращения при 
клинической смерти.

Базовые реанимационные мероприятия (БРМ) включают в себя обеспе-
чение проходимости дыхательных путей, поддержание кровообращения 
и дыхания без использования специальных устройств, кроме барьер-
ных (лицевой экран, маска) и автоматических наружных дефибрилля-
торов (АНД). Базовые реанимационные мероприятия проводятся как 
лицами с медицинским образованием, так и без него.

Расширенные реанимационные мероприятия (РРМ) проводятся меди-
цинскими работниками и включают в себя инвазивные и специальные 
методики (анализ сердечного ритма, применение ручного дефибрилля-
тора, обеспечение проходимости дыхательных путей, обеспечение вну-
тривенного или внутрикостного доступа, введение лекарственных пре-
паратов и др.) [1–4].

обоснование важности ранних реанимационных 
мероприятий

Всего четыре мероприятия при ВСС являются принципиальными, 
т.е. обеспечивающими повышение процента выживаемости больных 
до выписки из стационара:

1. Раннее распознавание ВСС и вызов помощи;
2. Немедленное начало компрессий грудной клетки;
3. Немедленная дефибрилляция;
4. Совокупность мероприятий в постреанимационном периоде.
В условиях, когда недоступен мониторинг сердечного ритма, ВСС 

диагностируют в течение не более 10 сек по следующим признакам: 
отсутствие сознания, отсутствие нормального дыхания или агональное 
дыхание, отсутствие пульса на сонной артерии.

В первые минуты после ВСС агональное дыхание развивается у 40% 
пострадавших. Остановка сердца может в начале вызвать короткий 
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судорожный эпизод, который может быть ошибочно принят за эпи-
лепсию. Финальные изменения цвета кожи, чаще всего бледность или 
цианоз, не являются диагностическими критериями остановки сердца. 
После диагностики ВСС необходимо незамедлительно известить экс-
тренную службу (на догоспитальном этапе – скорая помощь, в стаци-
онаре – врачи анестезиологи-реаниматологи) и начать СЛР. В боль-
шинстве стран мира среднее время от звонка в экстренную медицин-
скую службу до прибытия ее на место составляет 5–8 мин. В течение 
этого времени выживание больного зависит от окружающих, которые 
должны начать СЛР и использовать АНД [1, 5–6].

Раннее начало компрессий грудной клетки увеличивает выживае-
мость при ВСС в 2–3 раза. Компрессии грудной клетки и дефибрил-
ляция, выполненные в течение 3–5 мин от ВСС, обеспечивают выжи-
ваемость в 49–75% случаев. Каждая минута промедления с дефибрил-
ляцией уменьшает вероятность выживания на 10–15%. Ранняя дефи-
брилляция возможна, если окажется доступным АНД, расположенный 
в общественном месте [7–9].
Базовые реанимационные мероприятия и автоматическая 

наружная дефибрилляция
Алгоритм базовых реанимационных мероприятий 

(рис. IX.1) [1, 10]
•	 Убедиться	в	безопасности	для	себя,	больного	и	окружающих;	устранить	

возможные риски (например, оголенные провода, битое стекло, дви-
жущийся транспорт, агрессивно настроенные люди и т.д.).

•	 Проверить	 реакцию	 больного: аккуратно встряхнуть его за плечи и 
громко спросить «Что с Вами?». Лицам без медицинского образова-
ния не следует тратить время на проверку пульса на сонной артерии. 
Если больной реагирует – оставить его в том же положении, попытаться 
выяснить причины происходящего и позвать на помощь, регулярно 
оценивать состояние больного.

• Если больной не реагирует – повернуть на спину и открыть дыха-
тельные пути путем запрокидывания головы и подтягивания подбо-
родка – рукой нужно надавить на лоб, а другой рукой подтянуть под-
бородок.

• Поддерживая дыхательные пути открытыми, необходимо увидеть, 
услышать и почувствовать нормальное дыхание, наблюдая за движени-
ями грудной клетки, прислушиваясь к шуму дыхания и ощущая движе-
ние воздуха на своей щеке. Исследование продолжать не более 10 сек. Рис. IX.1. Алгоритм базовых реанимационных мероприятий с применением автоматиче-

ского наружного дефибриллятора
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Лицам с медицинским образованием необходимо также во время про-
верки дыхания оценить наличие пульса на сонной артерии.

•	 Принять	решение:	дыхание	нормальное,	ненормальное	или	отсутствует.	
Необходимо помнить о том, что у 40% пострадавших в первые минуты 
после остановки кровообращения может развиваться агональное 
дыхание (редкие, короткие, глубокие судорожные дыхательные дви-
жения).

• Если больной дышит нормально – поместить его в безопасное поло-
жение, вызвать скорую помощь, регулярно оценивать состояние и 
наличие нормального дыхания.

• Если у больного агональное дыхание или оно отсутствует – попросить 
окружающих вызвать помощь (скорая помощь, врачи-реаниматологи) 
и принести автоматический наружный дефибриллятор (или сделать это 
самостоятельно); начать СЛР с компрессий грудной клетки.

• ТАКИМ ОБРАЗОМ, КЛИНИЧЕСКИМИ ПРИЗНАКАМИ 
ОСТАНОВКИ КРОВООБРАЩЕНИЯ ЯВЛЯЮТСЯ:

 – отсутствие сознания;
 – отсутствие нормального дыхания или агональное дыхание;
 – отсутствие пульса на сонной артерии (данный признак оценивают 

только лица с медицинским образованием).
• Начать	компрессии	грудной	клетки:

 – встать на колени сбоку от больного;
 – расположить основание одной ладони на центре грудной клетки 

больного (т.е. на нижней половине грудины);
 – расположить основание другой ладони поверх первой ладони;
 – сомкнуть пальцы рук в замок и удостовериться, что вы не ока-

зываете давление на ребра; выгнуть руки в локтевых суставах; не 
оказывать давление на верхнюю часть живота или нижнюю часть 
грудины; мы только что расположили основание ладони реани-
матора в этом месте;

 – расположить тело вертикально над грудной клеткой больного и 
надавить на глубину как минимум на 5 см, но не более 6 см;

 – обеспечивать полную декомпрессию грудной клетки без потери 
контакта рук с грудиной после каждой компрессии;

 – продолжать компрессии грудной клетки с частотой от 100 до 120 
в мин;

 – компрессии и декомпрессии грудной клетки должны занимать 
равное время;

 – компрессии грудной клетки следует проводить только на жесткой 
поверхности. Необходимо выполнять декомпрессию противопро-

лежневых матрасов перед началом СЛР, используя специальный 
экстренный клапан.

• Компрессии грудной клетки необходимо сочетать с искусственными 
вдохами («изо рта в рот», «изо рта в нос», «изо рта в трахеостому»):

 – после 30 компрессий открыть дыхательные пути как было опи-
сано выше;

 – зажать крылья носа большим и указательным пальцами руки, рас-
положенной на лбу;

 – открыть рот, подтягивая подбородок;
 – сделать нормальный вдох и плотно охватить своими губами рот 

больного;
 – произвести равномерный вдох в течение 1 сек., наблюдая при этом 

за подъемом грудной клетки, что соответствует дыхательному объ-
ему около 500–600 мл (признак эффективного вдоха); избегать 
форсированных вдохов;

 – поддерживая дыхательные пути открытыми, приподнять свою 
голову и наблюдать за тем, как грудная клетка опускается на 
выдохе;

 – если первый искусственный вдох оказался неэффективным, 
перед следующим вдохом необходимо удалить инородные тела 
изо рта больного, проверить адекватность открывания дыхатель-
ных путей. Не следует делать более двух попыток искусствен-
ных вдохов;

 – сделать еще один искусственный вдох. Всего необходимо сде-
лать 2 искусственных вдоха, которые должны занять не более 10 
сек непонятно: реанимация не ограничивается двумя вздохами. 
Следует избегать гипервентиляции, которая ухудшает венозный 
возврат к сердцу.

•	 Продолжить	 СЛР	 в	 соотношении	 компрессии	 :	 вентиляции	 30:2. 
Компрессии грудной клетки должны выполняться с минимальными 
перерывами.
Алгоритм использования автоматического наружного 

дефибриллятора (АНД) [1, 10]
1. Начать БРМ по описанному выше алгоритму. Если спасатель один, 

и в распоряжении уже имеется АНД – начать БРМ с использования 
АНД.

2. Как только на место происшествия доставлен АНД:
–	 включить	 АНД и далее следовать его голосовым и визуальным 

командам;
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– наложить электроды на оголенную грудную клетку больного (рис. 
IX.1). Один электрод накладывают на правую часть грудной клетки 
(под ключицей, правее грудины, не на грудину!). Второй электрод 
накладывают на левую половину грудной клетки. При наличии 
второго спасателя во время наложения электродов следует про-
должать непрерывные компрессии грудной клетки;

– если грудная клетка обильно покрыта волосами, ее следует побрить 
перед наложением электродов (во избежание плохого контакта 
электродов с кожей, искрения и ожогов)! Электроды нельзя накла-
дывать на область установки имплантированного кардиостиму-
лятора или кардиовертера-дефибриллятора и трансдермальных 
лекарственных систем!

– далее следовать голосовым и визуальным командам АНД;
– убедиться, что во время анализа ритма никто не прикасается к боль-

ному – это может нарушить алгоритм анализа ритма;
– автоматический наружный дефибриллятор проводит автоматизи-

рованный анализ сердечного ритма по специально разработанному 
компьютерному алгоритму: ФЖ и тахикардия с широкими комплек-
сами распознаются как ритмы, требующие дефибрилляции;

– если дефибрилляция показана (ФЖ или тахикардия с широкими 
комплексами), убедиться, что никто не прикасается к больному, и 
нажать на кнопку (в случае полностью автоматического режима 
работы АНД нажимать на кнопку не нужно); сразу же после нане-
сения	разряда	продолжить	БРМ	в	соотношении	30:2;

– если дефибрилляция не показана, продолжить БРМ в соотношении 
30:2	без	промедления,	следовать	голосовым	и	визуальным	командам	
АНД.

Программы общедоступной дефибрилляции
Целесообразно размещение АНД в зонах, где можно ожидать одной 

остановки сердца за 5 лет (аэропорты, вокзалы, торговые центры и т.д.). 
При этом обязательным является обучение персонала данного учрежде-
ния. АНД в общественных местах обозначаются международным сим-
волом. Однако размещение АНД в общественных местах не решает про-
блему ВСС, развивающейся в домашних условиях, а подобных ВСС 
наибольшее количество.

Данные исследований по применению АНД во внутрибольничных 
условиях противоречивы. Использование АНД может быть целесоо-
бразным в тех местах стационара, куда реанимационная бригада при-
будет с задержкой (более 3 мин.). В остальных ситуациях предпочти-

тельнее использование ручных (т.е. неавтоматических) дефибрилля-
торов [11–13].

При выполнении СЛР двумя спасателями один спасатель выполняет 
компрессии грудной клетки, другой – искусственную вентиляцию. 
Спасатель, выполняющий компрессии грудной клетки, громко считает 
количество компрессий и отдает команду второму спасателю на выпол-
нение двух вдохов. Спасатели меняются местами каждые 2 мин. Если 
доступен АНД, то один спасатель выполняет СЛР 30:2, второй работает 
с АНД. Электроды АНД необходимо накладывать на грудную клетку, 
не прерывая компрессии грудной клетки.

Расширенные реанимационные мероприятия  
(рис. IX.2) [14]

Начальная часть алгоритма расширенных реанимационных меро-
приятий аналогична алгоритму БРМ [10]:

• диагностика остановки кровообращения (нет сознания, нет дыха-
ния/агональное дыхание, нет пульса на магистральной арте-
рии);

• вызов помощи;
•	 начало	компрессий	грудной	клетки,	продолжение	СЛР	30:2	до	при-

бытия специалистов. Техника компрессий грудной клетки и искус-
ственной вентиляции те же, что и в БРМ.

Если медицинский работник один, то он неизбежно должен поки-
нуть пострадавшего на время для того, чтобы принести оборудование 
и дефибриллятор; если несколько, то необходимо сразу же выделить 
лидера, который будет руководить работой команды.

Важным дополнением к диагностике ВСС на этапе расширенных реа-
нимационных мероприятий является проверка пульса на сонной арте-
рии (не следует тратить на это более 10 сек.).

Искусственная вентиляция легких на госпитальном этапе, до при-
бытия реаниматологов, может быть обеспечена дыхательным мешком. 
Всегда следует избегать гипервентиляции. Как можно быстрее необхо-
димо использовать кислород.

Расширенные реанимационные мероприятия различаются в зави-
симости от исходного ритма, определяемого по кардиомонитору. 
Мониторинг сердечного ритма осуществляется либо с помощью трех 
стандартных отведений кардиомонитора, либо с помощью самоклея-
щихся электродов дефибриллятора. Последнее предпочтительнее при 
проведении РРМ.
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Алгоритм действий в случае определения ритма, 
подлежащего дефибрилляции (фибрилляция желудочков 

или тахикардия с широкими комплексами) [14]
• Начать СЛР в соотношении 30:2. При наличии кардиомонитора – 

подключить его к больному.
•	 Если	ВСС	произошла	в	ситуации,	когда	больной	подключен	к	монитору,	

но рядом нет дефибриллятора, то реанимационные мероприятия можно 
начать с нанесения одного прекардиального удара: нанести отрыви-
стый удар по нижней части грудины с высоты 20 см локтевым краем 
плотно сжатого кулака. Других показаний для применения прекарди-
ального удара не существует.

•	 Как только появится дефибриллятор – наложить электроды на грудь 
пострадавшего. Начать анализ ритма сердца. Во время анализа ритма 
прекратить компрессии грудной клетки.

•	 Разряд № 1. Если по данным мониторинга подтверждается наличие 
фибрилляции желудочков (ФЖ) или тахикардии с широкими ком-
плексами – нанести один разряд (360 Дж – при монофазном импульсе, 
150–200 Дж – при бифазном), минимизируя паузы между прекраще-
нием компрессий грудной клетки и нанесением разряда. Пауза между 
прекращением компрессии грудной клетки и нанесением разряда 
критична и должна быть не более 5 сек [15–17].

•	 Всегда помнить о безопасности спасателя и окружающих при прове-
дении дефибрилляции!

•	 Всегда	наносят	только	один	разряд	дефибриллятора,	следующий	раз-
ряд	нанести	при	наличии	соответствующих	показаний	по	прошествии	
2 мин, т.е. сразу же после нанесения разряда, не теряя времени на 
проверку ритма, немедленно возобновить СЛР 30:2 в течение 2 мин. 
Пауза между нанесением разряда и возобновлением компрессий груд-
ной клетки должна быть минимальной! Любые перерывы в компрес-
сиях грудной клетки должны планироваться лидером реанимацион-
ной бригады заранее. Человека, выполняющего компрессии грудной 
клетки, необходимо менять каждые 2 мин. Обеспечить проходимость 
дыхательных путей (приоритет – интубация трахеи) и искусственную	
вентиляцию	легких (дыхательный объем 6–8 мл/кг, частота вентиля-
ции легких 8–10/мин, фракция кислорода на вдохе 100%).

•	 После 2 мин СЛР остановиться и проверить ритм по монитору, затра-
чивая на это минимальное время.

•	 Разряд №2. Если снова по данным кардиомонитора выявляется ФЖ 
или тахикардия с широкими комплексами – нанести второй разряд Рис. IX.2. Алгоритм расширенных реанимационных мероприятий

Надо в тексте пояснить, что такое алгоритм ABCDE, желательно дать ссылку
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(той же мощности или больше, 150–360 Дж для бифазного разряда) 
и немедленно возобновить СЛР 30:2 в течение 2 мин.

•	 После 2 мин СЛР следует остановиться и проверить ритм по мони-
тору, затрачивая на это минимальное время.

•	 Разряд №3. Если снова выявляется ФЖ или тахикардия с широкими 
комплексами – нанести третий разряд (той же мощности или больше) 
и без пауз продолжить СЛР 30:2 в течение 2 мин. После нанесения 
третьего разряда возможно введение лекарств (адреналин 1 мг, ами-
одарон 300 мг внутривенно или внутрикостно) параллельно с прове-
дением СЛР [18–20].

•	 Далее – оценивать ритм сердца по кардиомонитору каждые 2 мин. При 
сохранении ФЖ или тахикардии с широкими комплексами – про-
должать по описанному алгоритму вводить адреналин по 1 мг внутри-
венно или внутрикостно каждые 3–5 мин до восстановления спон-
танного кровообращения; ввести еще одну дозу амиодарона 150 мг 
в/в после 5-го разряда дефибриллятора.

•	 При развитии асистолии – см. Алгоритм действий в случае опреде-
ления ритма, не поддающегося дефибрилляции.

•	 При выявлении по монитору организованного ритма сердца или 
появления признаков восстановления спонтанного кровообращения 
(целенаправленные движения, нормальное дыхание, кашель; повышение 
etCO2 по монитору) необходимо пальпировать пульс на магистральной 
артерии, потратив на это не более 10 сек.

 – При наличии пульса – начать лечение по алгоритму постреани-
мационного периода.

 – При сомнении в наличии пульса – продолжить СЛР 30:2.
Алгоритм действий в случае определения ритма, 

не поддающегося дефибрилляции (асистолия, 
электромеханическая диссоциация) [14]

•	 Начать	СЛР	30:2	и	ввести	адреналин	1	мг,	как	только	будет	обеспечен	
доступ (внутривенный или внутрикостный). При наличии кардио-
монитора – подключить его к больному.

•	 Проверить	 правильность	 наложения	 электродов	 ЭКГ! При наличии 
Р-зубцов на фоне асистолии следует применить электрокардиости-
муляцию. Если возникают сомнения по поводу ритма (асистолия 
или мелковолновая ФЖ) – продолжать СЛР, не проводить попыток 
дефибрилляции, которые только увеличат повреждение миокарда.

•	 Обеспечить проходимость дыхательных путей (приоритет – инту-
бация трахеи) и искусственную вентиляцию легких (дыхательный 

объем 6–8 мл/кг, частота вентиляции легких 8–10/мин., фракция 
кислорода на вдохе 100%). Продолжить СЛР в течение 2 мин [21].

•	 После 2 мин СЛР проверить ритм по кардиомонитору, затрачивая на 
это минимальное время.

•	 При	 выявлении	 асистолии	 –	 продолжить	 СЛР,	 вводить	 адреналин	 1	
мг каждые 3–5 мин внутривенно или внутрикостно. Если в процессе 
СЛР появились признаки восстановления кровообращения, введе-
ние адреналина следует приостановить и продолжать СЛР до окон-
чания двухминутного цикла.

•	 Атропин при СЛР применять не рекомендовано (исключен из реко-
мендаций с 2010 г.).

•	 При выявлении по монитору организованного ритма сердца или 
появления признаков восстановления спонтанного кровообраще-
ния (целенаправленные движения, нормальное дыхание, кашель; повы-
шение etCO2 по монитору) необходимо пальпировать пульс на маги-
стральной артерии, потратив на это не более 10 сек.

 – При наличии пульса – начать лечение по алгоритму постреани-
мационного периода.

 – При сомнении в наличии пульса – продолжить СЛР 30:2.
Примечания

Типичные	ошибки	при	проведении	реанимационных	мероприятий: позднее 
начало компрессий грудной клетки и дефибрилляции, отсрочка вызова 
специализированной помощи; неправильная техника компрессий груд-
ной клетки (положение рук, частота, глубина, декомпрессия, непрерыв-
ность компрессий грудной клетки); несвоевременная и неэффективная 
смена спасателей (что приводит к снижению эффективности компрессий 
грудной клетки); неэффективная работа в команде (отсутствие единого 
руководителя, неэффективное распределение ролей в команде, присутствие 
посторонних лиц, отсутствие учета и контроля проводимых реанимацион-
ных мероприятий); потеря времени на второстепенные диагностические, 
организационные и лечебные процедуры (что приводит к необоснованным 
перерывам в компрессиях грудной клетки и увеличивает летальность) [1].

При проведении РРМ следует помнить о потенциально обратимых 
причинах остановки кровообращения и своевременно корригировать их 
(гипоксия, гиповолемия, гипер-/гипокалиемия, гипокальциемия, аци-
доз, гипотермия, напряженный пневмоторакс, тампонада сердца, инток-
сикация, тромбоэмболия легочной артерии) [1, 14, 22].

Если ФЖ/тахикардия с широкими комплексами развилась в при-
сутствии медицинского персонала, в условиях мониторинга и досту-
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пен дефибриллятор (отделение реаниматологии, отделение интервен-
ционной кардиологии, палата пробуждения и т.д.), то после диагно-
стики ВСС необходимо сразу нанести три последовательных разряда 
дефибриллятора, быстро оценивая после каждого разряда ритм по карди-
омонитору. Если по кардиомонитору зарегистрирован организованный 
ритм (т.е. не ФЖ или асистолия) – проверить пульс на сонной артерии. 
Если неэффективны три последовательных разряда – начать СЛР 30:2 
и далее следовать вышеописанному алгоритму.

Персистирующая	ФЖ/тахикардия	с	широкими	комплексами является 
показанием к чрескожному коронарному вмешательству для устранения 
причины аритмии, т.е. тромбоза коронарной артерии. В данной ситуа-
ции больному выполняют чрескожное коронарное вмешательство при 
продолжающейся СЛР. В таком случае следует рассмотреть возможность 
использования устройств для механической СЛР на время транспорти-
ровки больного и проведения чрескожного коронарного вмешательства.

Во время проведения РРМ необходимо периодически проверять плот-
ность контакта с кожей пластин дефибриллятора и электродов кардиомо-
нитора – неплотный контакт может служить причиной искрения при 
проведении дефибрилляции и ошибок при анализе ритма.

Правила использования кислорода при дефибрилляции: маски или носо-
вые канюли, дыхательные мешки следует во время проведения дефи-
брилляции снимать и удалять на расстояние минимум 1 м от больного; 
контур аппарата ИВЛ отсоединять не следует.

Эхокардиография обладает хорошим потенциалом для выявления 
обратимых причин остановки кровообращения. Интеграция эхокар-
диографии в алгоритм расширенных реанимационных мероприятий 
требует определённой подготовки для минимизации перерывов в ком-
прессиях грудной клетки [23–25].
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X. СтратиФикация риСка и 
проФилактика ВСС при отдельных 
нозологичеСких ФорМах

X.1. стратификация риска и профилактика всс 
у пациентов с иБс

X.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 X.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 факторов 
риска ВСС, что в конечном итоге, будет определять перечень меропри-
ятий, необходимых для проведения первичной/вторичной профилак-
тики 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 анам-
незе на перенесенный инфаркт миокарда.
Класс I

1. Адекватное медикаментозное лечение ИБС и ХСН, включающее 
обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и 
неприемлемых побочных эффектов) следующих групп препаратов:

22. A. Truhlar, C.D. Deakin, J. Soar, et al. European Resuscitation Council Guidelines 
for Resuscitation 2015 Section 4. Cardiac arrest in special circumstances. 
Resuscitation. 2015;95:147-200.

23. M. Narasimhan, S.J. Koenig, P.H. Mayo. Advanced echocardiography for the 
critical care physician: Part 1. Chest. 2014;145:129-134.

24. U.A. Flato, E.F. Paiva, M.T. Carballo, A.M. Buehler, R. Marco, A. Timerman. 
Echocardiography for prognostication during the resuscitation of intensive care unit 
patients with non-shockable rhythm cardiac arrest. Resuscitation. 2015;92:1-6.

25. R. Breitkreutz, S. Price, H.V. Steiger, et al. Focused echocardiographic evaluation 
in life support and peri-resuscitation of emergency patients: a prospective trial. 
Resuscitation. 2010;81:1527-1533.
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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 классификации NYHA, с хорошим функциональным ста-
тусом, получающим постоянную оптимальную медикаментозную 
терапию и имеющим благоприятный прогноз выживания в тече-
ние года и более (А).

5. В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомендо-
вана пациентам 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 классификации NYHA, с неустойчивой ЖТ (по данным 
ЭКГ, ХМ-ЭКГ) и устойчивой ЖТ и/или ФЖ (индуцированной в 
ходе эндокардиального ЭФИ), с хорошим функциональным ста-
тусом, получающим постоянную оптимальную медикаментозную 
терапию и имеющим благоприятный прогноз выживания в тече-
ние года и более (А).

Класс IIа:
1. Радиочастотная аблация (РЧА) у пациентов с гемодинамически 

стабильной ЖТ (основной фактор риска ВСС) и ФВ более 40% (B).
2. РЧА ЖТ у пациентов с ИКД и ААТ при частых (более 2 раз в год) 

эпизодах оправданной терапии ИКД (C).
Класс IIb:

1. Амиодарон в сочетании с β-адреноблокаторами у пациентов с нали-
чием такого основного фактора риска ВСС как симптоматичные ЖНР 
при отсутствии эффекта от изолированного приема β-адреноблокаторов 
(B).

2. Амиодарон у пациентов с ЖТ (основной фактор риска ВСС), кото-
рые не переносят и/или отказываются получать терапию ИКД (C).

3. Соталол у пациентов с ЖНР (основной фактор риска ВСС) при 
отсутствии эффекта от приема β-адреноблокаторов (C).

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

5. ПНЖК (B).
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 (B).

•	 β-адреноблокаторы	(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).
2. Восстановление коронарного кровотока хирургическим или интер-

венционным методами при возможности проведения этой кор-
рекции (B).

3. В целях вторичной профилактики ВСС ИКД-терапия рекомен-
дована пациентам, выжившим после ФЖ или гемодинамически 
нестабильной ЖТ (основные факторы риска), которые получают 
постоянную оптимальную медикаментозную терапию, имеют хоро-
ший функциональный статус и благоприятный прогноз выжива-
ния в течение года и более (А).

Таблица Х.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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X.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 боль-
шинство внезапных смертей в абсолютных значениях приходится 
на категорию лиц без выраженной систолической дисфункции мио-
карда ЛЖ [1–6].

У этой группы 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 [7].

Появление различных вариантов желудочковых аритмий (ЖА) у 
пациентов с хронической ИБС зачастую может быть связано с деста-
билизацией 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 хрониче-
ской формой ИБС определяется ее клиническими проявлениями и 
частотой ее возникновения. У пациентов, с указаниями в анамнезе на 
эпизод сердечного ареста вследствие ФЖ/ЖТ, который развился после 

48 ч от начала ОИМ, имеется высокий риск возникновения повторного 
эпизода ФЖ [8–12].

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 X.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:

•	 β-адреноблокаторы	(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 коронар-
ного кровотока хирургическим и/или интервенционным методом при 

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

Таблица Х.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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возможности его проведения показано пациентам с хронической ИБС 
и наличием гемодинамически значимых стенозов коронарных арте-
рий (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).
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Х.2. стратификация риска и профилактика всс 
у пациентов с хронической сердечной недостаточностью

У пациентов с хронической сердечной недостаточностью, сопрово-
ждающейся снижением систолической функции, часто встречаются 
ЖА и повышен риск ВСС. Этиология ХСН вероятно оказывает вли-
яние на различные механизмы и виды ЖА. Дополнительными преди-
кторами ВСС у больных ХСН являются выраженная митральная регур-
гитация, снижение уровня гемоглобина и сопутствующая ХПН, с про-
грессивным увеличением риска ВСС на стадии хронического диализа 
[1-4]. Из инструментальных показателей наибольшей прогностиче-
ской ценностью у больных ХСН обладают ФВ, длительность комплекса 
QRS, наличие блокады левой ножки пучка Гиса, сигнал-усредненная 
ЭКГ, вариабельность ритма сердца, патологические изменения баро-
рефлекса, альтернация зубца Т, дисперсия интервала QT, турбулент-
ность сердечного ритма [5–7].
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 Х.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.
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Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I

1. Адекватное медикаментозное лечение ХСН согласно текущим 
Национальным Рекомендациям по лечению ХСН [7], включающее 
обязательное назначение (при отсутствии противопоказаний и побоч-
ных эффектов) β-адреноблокаторов (А), иАПФ (А), антагонистов аль-
дестерона (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 рекомен-
дована пациентам с наличием такого основного фактора риска 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).
* о методиках проведения оценки функционального статуса можно прочитать на сайте 

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

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 моно-
терапии или в сочетании с β-адреноблокаторами с целью уменьше-
ния симптомов ЖТ (как устойчивой, так и неустойчивой) рекомендо-
вана 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, комби-
нированная с бивентрикулярной ЭКС, показана пациентам с ХСН 
III–IV ФК по классификации NYHA (основной фактор риска), полу-
чающим оптимальную лекарственную терапию, у которых длитель-
ность комплекса QRS на фоне синусового ритма превышает 120 мс, 
которые имеют 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).

3. Бивентрикулярная ЭКС без функции ИКД целесообразна для 
предотвращения 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 призна-
ков асинхронного сокращения желудочков), получающих постоянную 
оптимальную лекарственную терапию и имеющих благоприятный про-
гноз выживания в течение года и более (В).
Класс IIb

1. Амиодарон и/или β-адреноблокаторы могут быть назначены паци-
ентам с основными и второстепенными факторами риска ВСС, полу-
чающим оптимальное лечение по поводу ХСН, которым невозможно 
имплантировать ИКД.

Таблица Х.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 эндокарди-
ального ЭФИ См. рекомендации по профилактике ВСС
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2. В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия может 
обсуждаться у пациентов с неишемическими заболеваниями сердца, 
имеющих ФВ ЛЖ от 30 до 35% (основной фактор риска), ХСН І ФК по 
классификации NYHA, получающих постоянную оптимальную лекар-
ственную терапию, с хорошим функциональным 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 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 Х.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.
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Х.3. стратификация риска и профилактика всс 
у пациентов с брадисистолическими нарушениями ритма 

и проводимости
Под термином брадиаритмии понимают широкий спектр заболева-

ний, патогенез которых предполагает, в том числе, снижение систем-
ного выброса в результате уменьшения ЧСС вследствие нарушения 
импульсообразования в синусовом узле и/или распространения фронта 
деполяризации по структурам проводящей системы сердца. Реализация 
ВСС по брадиаритмическому сценарию происходит в 15% случаев [1–3]. 
Важно понимать, что наличие брадиаритмий, особенно в сочетании с 
систолической дисфункцией ЛЖ, предполагает, тем не менее, высо-
кий и умеренный риск развития желудочковых тахиаритмий у одного 
и того же пациента.

Таблица X.2.2
применение икд для первичной профилактики ВСС у пациентов с хСн 

(Bradley, 2009)

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 недостаточность, 
НЖТ – неустойчивая желудочковая тахикардия, ОИМ – острый инфаркт миокарда, ФК – функ-
циональный класс.
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X.3.А. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с дисфункцией синоатриального узла

На долю пациентов с синдромом слабости синусового узла (СССУ) 
приходится около половины от общего числа всех имплантаций ЭКС 
[4].

В отношении ВСС у данной категории пациентов прогноз будет опре-
деляться выраженностью клинических проявлений и природой основ-
ного заболевания. Считается, что проведение постоянной ЭКС улуч-
шает клиническую симптоматику, но не модифицирует прогноз у паци-
ентов с СССУ. Однако эти данные были получены достаточно давно 
при проведении небольших, нерандомизированных и непроспективных 
исследований [5]. Известно, что отсутствие постоянной ЭКС у паци-
ентов с СССУ сопровождается ухудшением качества жизни, повыше-
нием заболеваемости и смертности. Что касается ВСС, то системати-
ческая оценка ее вклада в долю летальных исходов у этих пациентов не 
проводилась [6].
Стратификация риска

Дисфункция синоатриального узла, приводящая к выраженной бра-
дикардии или паузам, может проявляться обмороком, предобморо-
ком, головокружением, гипотензией, прогрессией сердечной недо-
статочности, 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, развиваю-
щиеся в результате паузо-зависимых нарушений реполяризации, мани-
фестация которых, сопровождается нарушениями как системной, так 
и регионарной гемодинамики, прежде всего, со стороны центральной 
нервной системы. Следствием этого является вероятное возникнове-
ние необратимых изменений со стороны жизненноважных органов и 
развитие летального исхода. Наличие или отсутствие предсуществую-
щей структурной патологии сердца может иметь определяющее значе-
ние для адаптационных изменений параметров сердечного выброса, а 
значит для характера клинического течения аритмии. Указания в анам-
незе на такие факторы риска как эпизоды синкопе, наличие структур-
ной патологии сердца, длительные симптоматичные паузы асистолии 
при проведении ХМ-ЭКГ коррелируют с неблагоприятным прогнозом, 
в том числе и в отношении ВСС. При этом следует иметь в виду, что 
ключевое значение имеет симптоматическая значимость паузы, а не ее 
длительность (табл. VI.5).

Профилактика ВСС
Проведение постоянной предсердной и/или двухкамерной ЭКС у 

пациентов с СССУ улучшает симптоматику и качество жизни, умень-
шает заболеваемость и частоту развития фибрилляции предсердий [7]. 
Отдаленные результаты применения постоянной ЭКС и ее влияние на 
выживаемость и на частоту развития ВСС, на сегодняшний день, неиз-
вестны.

X.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 [8, 9], в которых было 
установлено, что данные состояния часто ассоциируются с синкопе и 
пресинкопе и редко – с ВСС. Проведение постоянной ЭКС приводит 
к улучшению качества жизни, а что касается ВСС, то были получены 
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. табл. VI.5), что требует проведения посто-
янной ЭКС [10].

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 увели-
чивает характеристики выживаемости у этих пациентов [10].
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 [10]. Тем не менее, у этой категории пациентов 
отмечается относительно частое развитие ВСС, связанное с возникно-
вением злокачественных желудочковых тахиаритмий. Факторами риска 
ВСС являются ИБС, ХСН и/или преклонный возраст [11]. Известно, что 
у пациентов с двух- и трехпучковой блокадой, у которых имеются ука-
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зания в анамнезе на эпизоды синкопе, а также у пациентов с интерми-
тирующей АВ-блокадой III степени чаще развивается ВСС. Проведение 
постоянной ЭКС незначительно уменьшает частоту ее возникновения 
[12]. Существуют противоречивые данные о прогностическом значении 
удлиненного интервала HV в отношении риска развития ВСС вслед-
ствие брадиаритмий. В ряде работ показано, что наличие интервала HV 
>75 мс является слабым прогностическим признаком, а его увеличение 
более 100 мс свидетельствует о крайне высоком риске и требует неза-
медлительного начала проведения постоянной ЭКС [13–15].

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.

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, обусловливаю-
щим риск развития ВСС [16–18].
Врожденная АВ-блокада

В ряде исследований было показано, что имплантация ЭКС может 
улучшить выживаемость у пациентов с врожденной полной попереч-
ной блокадой [18–20]. ВСС может быть первой манифестацией врож-
денной полной поперечной блокады у ранее асимптомных пациентов 
без структурных заболеваний сердца. Механизмами ВСС у данной кате-
гории пациентов могут являться как эпизоды полной поперечной бло-
кады с отсутствием какого-либо замещающего ритма, так и брадизави-
симые злокачественные желудочковые тахиаритмии.

У данной категории пациентов увеличение интервала QT, наличие 
ранних постдеполяризаций и дисперсия рефрактерности миокарда 
желудочков способствуют возникновению фатальных ЖНР, реализуе-
мых	по	механизму	long–short* [20, 21]. У пациентов с врожденной пато-
логией проводящей системы сердца к факторам риска ВСС относятся: 
наличие ЧСС менее 50 в минуту, удлинение интервала QT, наличие 
структурной патологии сердца [22].

* длинная–короткая последовательность

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 
[23, 24]. Механизм озлокачествления аритмического синдрома в этой 
когорте пациентов остается до конца неясным. Считается, что имеет 
значение брадизависимое увеличение времени реполяризации желудоч-
ков и характеристик их рефрактерности в первые сутки после проведе-
ния радиочастотной абляции или модификации АВ-соединения, и осо-
бенно в тех случаях, когда нарушения реполяризации имелись исходно 
[25, 26]. Профилактика ВСС в этих случаях заключается в проведении 
ЭКС с относительно высокой частотой и ЭКГ-мониторирования пер-
вые 24 часа после данного интервенционного вмешательства.

По данным Zehender et al. после имплантации ЭКС 12–31% паци-
ентов умирают внезапно в течение последующего периода наблюдения 
[27]. 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, сви-
детельствующими о 10% частоте возникновения ВСС после импланта-
ции ЭКС и проведения РЧА АВ-соединения у пациентов с хронической 
формой фибрилляции предсердий [10, 28]. Предполагается, что наруше-
ния чувствительности устройства или проведение стимуляции в асин-
хронном режиме способствует инициации злокачественных ЖНР [10].

Отдельную группу риска представляют больные с АВ-узловой 
реципрокной тахикардией (АВУРТ) на фоне предсуществующей 
АВ-блокады I степени. РЧ-модификация АВ-соединения, имеющая 
целью элиминацию АВУРТ, в этих случаях может быть связана с риском 
усугубления нарушений АВ-проведения, и возможно, ВСС. Методика 
РЧ-модификации АВ-соединения, разработанная отечественными 
авторами, позволяет исключить этот риск [29].
Рекомендации по профилактике ВСС

Проведение постоянной двухкамерной ЭКС в соответствии с 
Национальными рекомендациями по проведению ЭКС [7] у пациентов с 
нарушениями АВ-проведения улучшает симптоматику и качество жизни, 
уменьшает заболеваемость. Данные о влиянии постоянной ЭКС в отдален-
ном периоде наблюдения на выживаемость и вероятность развития ВСС, 
на сегодняшний день, противоречивы.
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Х.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.

Х.4.A. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов c ДКМП

Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) – группа заболеваний 
фенотипически объединенных наличием нарушения систолической 
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функции левого желудочка и его дилатации, которые развиваются не 
вследствие гемодинамической перегрузки (из-за порока или гиперто-
нии) и не вследствие ИБС. При этом расширение правого желудочка 
может также фиксироваться, но это не является диагностическим крите-
рием ДКМП. Выделяют семейную форму с известной мутаций и семей-
ную форму с неизвестным типом мутации. Среди несемейных форм 
выделяют ДКМП вследствие миокардита, болезнь Кавасаки, ДКМП 
ассоциированную с беременностью, эндокринные ДКМП, алкоголь-
ную, тахикардитическую формы, ДКМП вследствие чрезмерного упо-
требления селена, карнитина, тиамина и т.п.

Пятилетняя выживаемость среди европеоидной расы при ДКМП до 
внедрения современных интервенционных методов лечения составляла 
31,4% [1]. Смертность от данной патологии увеличивается от 0,10 до 1,16 
на 10 000 среди мужчин в возрасте от 35–39 до 55–57 лет [2]. При этом 
на долю ВСС приходится 20% случаев смерти [3, 4].

ВСС довольно редко служит первым проявлением заболевания, чаще 
встречается у пациентов с признаками прогрессирующего течения забо-
левания [5, 6]. В большинстве случаев к эпизодам ВСС приводят жиз-
неугрожающие ЖА [7].
Генетический анализ

Целесообразно обследовать родственников первой линии родства, 
особенно в случае злокачественного течения ДКМП и при наличии 
патологического фенотипа, позволяющего заподозрить генетическую 
мутацию [8]. На основе имеющихся данных генетический анализ на 
выявление мутации в гене LMNA может играть роль в стратификации 
риска ВСС при ДКМП [9, 10]. Однако в большинстве случаев, мутаци-
онный скрининг пробанда обладает низкой эффективностью (менее 
20% при изолированной ДКМП без сопутствующего поражения скелет-
ной мускулатуры) [8]. 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 поколениях (А).

2. Рекомендуется кардиологический скрининг родственников пер-
вой линии родства: анамнез, осмотр, ЭКГ, Эхо-КГ, ХМ-ЭКГ (в случае 
смерти пробанда) (А).

3. При выявлении у родственников признаков ДКМП рекоменду-
ется 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 после-
дующего поколения (B).

4. Если признаки ДКМП у родственников не обнаружены и генети-
ческое тестирование невозможно, рекомендуется регулярное карди-
ологическое обследование, начиная с раннего детства каждые 12–36 
месяцев 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

При выявлении причинных мутаций у родственников бессимптом-
ных носителей причинных мутаций рекомендуется регулярное карди-
ологическое обследование ежегодно с 10 до 20 лет и далее каждые 1–3 
года с использованием 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 (табл. 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, включающее обязатель-
ное назначение (при отсутствии противопоказаний и побочных эффек-
тов) β-адреноблокаторов (А), иАПФ (А), антагонистов альдестерона (А).
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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 эндокардиального ЭФИ, показано проведение катетерной абля-
ции ПНПГ (С).

5. Сопутствующая терапия амиодароном, соталолом в виде моно-
терапии или в сочетании с β-адреноблокаторами с целью уменьше-
ния симптомов ЖТ (как устойчивой, так и неустойчивой) рекомендо-
вана пациентам с имплантированными ИКД, получающим терапию по 
поводу ДКМП (С).

6. Амиодарон показан пациентам с целью лечения гемодинамиче-
ски 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 благопри-
ятный прогноз выживания в течение 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 
хорошим функциональным статусом и имеющим благоприятный про-
гноз выживания в течение года и более (С).

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

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), полу-
чающих постоянную оптимальную лекарственную терапию, имеющих 
благоприятный прогноз выживания в течение года и более (В).
Класс IIb

1. Амиодарон и/или β-адреноблокаторы могут быть назначены паци-
ентам с основными и второстепенными факторами риска ВСС, полу-
чающим оптимальное лечение по поводу ХСН, которым невозможно 
имплантировать ИКД.

2. В целях первичной профилактики ВСС ИКД-терапия может 
обсуждаться 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 хоро-
шим функциональным 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 кото-
рых маловероятно достижение компенсации и благоприятного про-
гноза (А).
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X.4.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов c гипертрофической кардиомиопатией

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – развитие гипертро-
фии миокарда левого желудочка без артериальной гипертонии или кла-
панных пороков сердца. Частота встречаемости составляет около 1 слу-
чая на 500 человек. Кроме того, в современной классификации выде-
ляют ГКМП, связанную с ожирением, редкие случаи чрезмерной ГЛЖ у 
спортсменов, ГКМП у детей, матери которых больны сахарным диабе-
том и ГКМП вследствие амилоидоза. Обычно определяется утолщение 
стенок ЛЖ более или равное 15 мм (для детей более или равное 2 стан-
дартным отклонениям) при условии отсутствия других причин, кото-
рые потенциально могут вызвать ГЛЖ, которое не сопровождается раз-
витием дилатации камер сердца [1]. Существенное значение в диагно-
стике ГКМП имеет наличие очаговой гипертрофии миокарда и изме-
нений пространственной ориентации кардиомиоцитов (хаотичность 
их расположения) [2]. Предполагается, что эти изменения служат суб-
стратом для развития аритмий.
Эпидемиология

По данным различных исследований стран запада, Европы, Азии и 
Африки в последнее время возросла частота увеличения толщины ЛЖ среди 
взрослых [3–12]. Указывается на возрастзависимый характер частоты, кото-
рая существенно ниже у пациентов моложе 25 лет [9]. В педиатрических 
регистрах частота ГКМП у детей неизвестна, но популяционные иссле-
дования сообщают о заболеваемости от 0,3 до 0,5 на 100 000 в год [13, 14]. 
Хотя ГКМП чаще всего наследуется по аутосомно-доминантному типу, 
большинство исследований указывает на небольшое преобладание муж-
чин. Частота ГКМП у больных разных рас сходна [3–12].

Поскольку ГКМП имеет преимущественно наследственное проис-
хождение, тщательный сбор семейного анамнеза приобретает диагно-
стический смысл, а при возможности следует обследовать и родствен-
ников больного [1, 15–18].

Стратификация риска ВСС
Американская коллегия кардиологов и Европейское кардиологиче-

ское общество упорядочили по категориям известные факторы риска 
ВСС как основные и возможные или вторичные для отдельных групп 
больных ГКМП (табл. Х.4.1). Рекомендуется проводить клиническую 
оценку пациентов с ГКМП для стратификации риска ВСС каждые 
12–24 месяца [1, 19–24].

Недавно в мультицентровом ретроспективном длительном исследо-
вании, включавшем 3675 пациентов, известном как HCM Risk-SCD*, 
была разработана и валидирована новая модель прогнозирования риска 
ВСС [25]. В HCM Risk-SCD используется изменяющийся предиктор 
риска, связанный с фактором повышенного риска внезапной смерти, 
как минимум, в одном опубликованном мультивариативном анализе 
[25]. Это исключает аномальный ответ кровяного давления на физи-
ческую нагрузку из маркёров риска. Такая модель позволяет оцени-
вать индивидуализированный 5-летний риск, и согласуется с моделью, 
использующей 4 основных фактора риска, эффективность этой пред-
сказательной модели постоянно совершенствуется (C-индекс от 0,54 
до 0,7) [25]. В HCM Risk-SCD установлена нелинейная связь между 
риском ВСС и максимальной толщиной стенки левого желудочка [25]. 
Этот параметр учитывается в модели в качестве квадратичного члена. 
Online-калькулятор HCM Risk-SCD доступен по ссылке: (http://doc2do.
com/hcm/webHCM.html).

Роль генетического тестирования у пациентов с ГКМП в отноше-
нии стратификации риска ВСС в настоящее время остается до конца 

* Модель HCM Risk-SCDне следует использовать для пациентов <16 лет, профессио-
нальных спортсменов и для лиц с метаболическими/инфильтративными заболевани-
ями (например, болезнью Андерсона–Фабри) и синдромальными формами (напри-
мер, синдром Нунан). Эта модель не использует стресс-индуцированный градиент в 
выводном тракте ЛЖ и не была валидирована у лиц до и после миоэктомии или сеп-
тальной спиртовой аблации.

Таблица X.4.1
Факторы риска ВСС у больных гкМп

«большие» (основные)  
факторы риска развития ВСС

развитие ВСС в 
озможно у отдельных пациентов

- Остановка сердца в следствие ФЖ или ЖТ
- 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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не изученной (IIb, B). Генетическое тестирование на ГКМП рекомен-
дуется у пациентов с нетипичной клинической картиной ГКМП (I, B). 
Семейный скрининг должен включать проведение регистрации ЭКГ, 
эхокардиографию и клиническую оценку через определенные проме-
жутки времени (от 12 до 18 месяцев у детей и подростков и примерно 
каждые 5 лет и у взрослых). Проведение генетического тестирования 
рекомендовано у родственников больного ГКМП первой степени род-
ства (I, B) [1, 15–18].

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) 
[1, 22, 26].

Стресс-тест с контролем АД и ЭКГ также возможен для стратифика-
ции риска ВСС у пациентов с ГКМП (IIa, B). Патологический ответ АД 
во время теста (определяется либо как неспособность к увеличению АД 
более чем на 20 мм рт.ст. или падение АД более чем на 20 мм рт.ст. во 
время теста) предлагается рассматривать как один из возможных фак-
торов, обусловливающих риск развития ВСС [27–29].

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 [1, 30].
Рекомендации по профилактике ВСС

Исследования сердечно-сосудистых заболеваний показали, что 
имплантация ИКД для первичной и вторичной профилактики может 
снижать смертность [31, 32]. Имплантация ИКД может рассматри-
ваться для пациентов с прогнозируемым 5-летним риском внезапной 
смерти ≥4% (рассчитанной по модели HCM Risk-SCD) и прогнозиру-
емой продолжительностью жизни >1 года, после детального клиниче-
ского обследования, принимая во внимание пожизненный риск ослож-
нений и влияния ИКД на образ жизни, социально-экономический ста-
тус и психологическое здоровье.
Вторичная профилактика

Пациенты с ГКМП, пережившие эпизод ФЖ или устойчивой желу-
дочковой тахикардии имеют высокий риск последующих летальных сер-
дечных аритмий и должны получить лечение ИКД [30, 33–36].

С другой стороны, количество пациентов, имеющих показания к 
имплантации ИКД, особенно для первичной профилактики ВСС, даже в 
США и западной Европе значительно превышает число имплантаций. 
По данным Shah B. et al. [37], в среднем около 20% пациентов, имею-
щих показания к имплантации ИКД, выполняется необходимая опе-
рация. В России, учитывая небольшое число имплантаций ИКД (2381 
операция в 2015 году), ИКД получают менее 1% вероятного количества 
нуждающихся в них пациентов.

Рекомендации по первичной профилактике ВСС у пациентов с 
ГКМП приведены в таблице Х.4.2 [38].
Класс I

1. ИКД-терапию следует проводить пациентам с ГКМП с прогно-
зируемым 5-летним риском внезапной смерти ≥4% (рассчитанной по 
модели HCM Risk-SCD) и такими основными факторами риска ВСС как 
устойчивая ЖТ или ФЖ, которые получают оптимальную лекарствен-
ную терапию основного заболевания, имеют хороший функциональный 
статус и благоприятный прогноз выживания в течение года и более (B).

2. Бета-адреноблокаторы рекомендуются для лечения симптоматич-
ных взрослых пациентов с обструктивной или необструктивной фор-
мой 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 реф-
рактерными 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 (табл. VII.4.1) – остановка сердца, 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 (B).
* Клинические симптомы включают стенокардию III–IV ФК, обмороки, предобмороч-

ные состояния, головокружение, гипотензию, которые сохраняются, несмотря на опти-
мальную 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).
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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. Имплантация ИКД может рассматриваться для пациентов ГКМП 
с прогнозируемым 5-летним риском внезапной смерти ≤4% (рассчи-
танным по модели HCM Risk-SCD), только если имеются клинические 
проявления, имеющие доказанную прогностическую значимость (B).

2. Применение амиодарона может быть оправдано для проведения 
первичной профилактики ВСС у пациентов с ГКМП, имеющих один 
или более основных факторов риска ВСС, если невозможно выполнить 
имплантацию ИКД (С).

3. Постоянная двухкамерная ЭКС с укороченной АВ-задержкой 
может быть показана больным обструктивной формой ГКМП с выра-
женными симптомами заболевания, рефрактерными к лекарственной 
терапии, и не являющихся кандидатами для процедуры септальной 
редукции при условии снижения систолического градиента ВТЛЖ на 
25% и более при пробной двухкамерной ЭКС с оптимальным значе-
нием АВ-задержки (B).

4. 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, не имею-
щим основных факторов риска ВСС (С).

2. Имплантация ИКД не рекомендуется больным ГКМП с прогно-
зируемым 5-летним риском внезапной смерти ≤4% (рассчитанным по 
модели HCM Risk-SCD) (B).

3. Имплантация ИКД не рекомендуется больным ГКМП с положи-
тельным генотипом (возможный фактор риска) и отсутствием клини-
ческой симптоматики (С).

Таблица Х.4.2
первичная профилактика ВСС у больных гкМп

Фактор риска комментарии

Возраст
• Некоторые факторы риска оказываются у молодых пациентов бо-

лее значимыми, особенно НЖТ, выраженная ГЛЖ, и необъяснимые 
обмороки.

Неустойчивая желу-
дочковая тахикардия

• НЖТ (определяемая как >3 последовательных сокращений с часто-
той ≥120 уд/мин длительностью <30 секунд) развивается у 20–30% 
пациентов во время амбулаторного мониторинга ЭКГ и является не-
зависимым фактором риска ВСС.

• Меры профилактики ВСС: назначение β-адреноблокаторов (I, B), 
амиодарона (IIb, C), по показаниям – ИКД-терапия (I, B).

Максимальная толщи-
на стенки левого же-
лудочка

• Выраженность и распространённость ГЛЖ, измеренная методом 
трансторакальной ЭхоКГ, ассоциирована с риском ВСС.

• В нескольких исследованиях был показан наивысший риск ВСС у па-
циентов с максимальной толщиной стенки ≥30 мм.

Семейные случаи 
внезапной сердеч-
ной смерти в молодом 
возрасте

• Хотя определения отличаются, семейные случаи ВСС обычно рас-
сматриваются как клинически значимые, если один или больше род-
ственников первой степени родства умерли внезапно в возрасте <40 
лет, с диагнозом ГКМП или без него; или когда ВСС развилась у род-
ственника первой степени родства любого возраста с установлен-
ным диагнозом ГКМП.

Синкопе

• Синкопе часто встречаются у пациентов с ГКМП, но их причины мо-
гут быть многообразны.

• Не-нейрокардиогенные синкопе, для которых не получено объясне-
ния после обследования, являются фактором риска ВСС.

• Эпизоды в течение 6 месяцев от обследования могут иметь наиболь-
шую предсказательную ценность в отношении ВСС.

• Меры профилактики ВСС, при наличии показаний: проведение сеп-
тальной миомэктомии (I, C), спиртовая абляция (IIb, B), ИКД-терапия 
(I, B), имплантация двухкамерного ЭКС (IIb, B).

Обструкция выводно-
го тракта левого же-
лудочка

• Большое число исследований показали значимую ассоциацию меж-
ду обструкцией ВТЛЖ и ВСС.

• Меры профилактики ВСС: назначение β-адреноблокаторов (I, B), 
проведение септальной миомэктомии (I, C), спиртовая абляция (IIb, 
B), имплантация двухкамерного ЭКС (IIb, B).

Реакция артериаль-
ного давления на на-
грузку

• Приблизительно у трети взрослых пациентов с ГКМП отмечается ано-
мальный ответ систолического давления на нагрузку, характеризую-
щийся прогрессирующей гипотензией.

• Аномальный ответ систолического давления на нагрузку определяет-
ся как неспособность к повышению давления хотя бы на 20 мм рт.ст. 
от уровня покоя на пике физической нагрузки или падение давления 
>20 мм рт.ст. от пикового давления.

• Аномальный ответ систолического давления на нагрузку ассоцииро-
ван с повышенным риском ВСС у пациентов моложе 40 лет.
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4. Спиртовая эмболизация не должна выполняться у больных с выра-
женной гипертрофией межжелудочковой перегородки (более 30 мм) в 
связи с неопределенной эффективностью процедуры у данной катего-
рии пациентов (С).

5. Спиртовая эмболизация не должна выполняться у бессимптом-
ных пациентов, у больных с медикаментозно контролируемыми сим-
птомами, у пациентов с предполагаемыми оперативными вмешатель-
ствами на сердце, когда миоэктомия может быть выполнена, как часть 
или этап операции (С).

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

7. Назначение сердечных гликозидов при отсутствии ФП является 
потенциально опасным у больных ГКМП (В).
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X.4.1.В. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов c АДПЖ

В настоящее время «аритмогенная дисплазия/кардиомиопатия пра-
вого желудочка» определяется как патология мышцы сердца, часто 
семейная, характеризующаяся структурной и функциональной анома-
лией правого, желудочка, связанной с замещением миокарда жировой 
или фиброзной тканью [1]. Данные последнего времени свидетельствуют 
о вовлечении в патологический процесс и левого желудочка в 50% слу-
чаев [2]. Большинство клинических и гистологических данных свиде-
тельствуют, что патологический процесс носит приобретенный харак-
тер и прогрессирует во времени. Однако это не исключает возможно-
сти наличия генетически обусловленной миокардиодистрофии, про-
являющейся в детском или подростковом возрасте. Характерным при-
знаком патологии является локальное или диффузное трансмуральное 
замещение миокарда свободной стенки правого желудочка жировой 
или фиброзно-жировой тканью при обычно нормальном левом желу-
дочке сердца.

Проявления АДПЖ являются производными электрической неста-
бильности миокарда и прогрессирующей дисфункции желудочков 
сердца.

Желудочковые нарушения ритма – эстрасистолия, неустойчи-
вая или устойчивая тахикардия могут быть причиной фибрилляции 
желудочков и внезапной смерти на любом этапе развития патологии. 
Прогрессирующее ухудшение насосной функции миокарда приводит к 
развитию правожелудочковой и бивентрикулярной сердечной недоста-
точности и наблюдается до 20% всех случаев при длительном наблю-
дении [3].

Существующие критерии диагностики основаны на гистологиче-
ских, генетических, электрокардиографических параметрах и данных 
различных методов визуализации структуры миокарда (МРТ, КТ, эхо-
кардиографии). Выделяют три категории пациентов: с очевидной фор-
мой, пограничной и возможной [4].

Частота АДПЖ в общей популяции варьирует от 1 на 1000 до 1 на 
5000 населения и является значимой причиной ВСС у спортсменов и 
лиц молодого возраста [5].
Лечение как метод профилактики ВСС

Специфического лечения, направленного на сам патологический 
процесс при АДПЖ, в настоящее время не существует. При развитии 
дисфункции миокарда проводится коррекция сердечной недостаточно-



138 X. Стратификация риска и профилактика ВСС 139X. Стратификация риска и профилактика ВСС

сти. Но определяющим в лечении этих больных является антиаритми-
ческая терапия, направленная на профилактику и купирование желу-
дочковых аритмий.

Профилактика внезапной сердечной смерти при данной патологии 
направлена на коррекцию именно аритмического компонента.

В лечении АДПЖ используется все формы терапии: медикаментоз-
ную, хирургические методы, катетерную деструкцию, имплантацию 
кардиовертеров-дефибрилляторов.

Медикаментозная терапия. В настоящее время нет единого мне-
ния относительно стратегии лечения у асимтопатичных пациентов 
с незначительными изменениями морфологии правого желудочка 
и без желудочковых аритмий. В этих случаях оправдано исполь-
зование β-адреноблокаторов для снижения риска возникновения 
адренергически-стимулированных аритмий. При наличии у больного 
симптоматичных желудочковых экстрасистол, эпизодов неустойчивой 
желудочковой тахикардии, лечение также целесообразно начинать с 
β-адреноблокаторов. Пациенты с пароксизмами устойчивой желу-
дочковой тахикардии должны быть оценены с точки зрения необхо-
димости имплантации кардиовертера-дефибриллятора, при возмож-
ном сохранении антиаритмической терапии для уменьшения коли-
чества разрядов.

Медикаментозное лечение симптоматичных желудочковых арит-
мий у больных АДПЖ, даже с использованием AAT III класса, может 
быть безуспешным или связано с риском развития побочных явлений. 
В этих случаях могут быть применены хирургические или катетерные 
методы лечения.

Хирургические методы. Первой попыткой воздействия на субстрат 
тахикардии была вентрикулотомия в зоне наиболее ранней эпикарди-
альной	активации,	выполненная	G.Guiraudon	с	соавторами	в	1974	году.	
В последующем для лечения больных с АДПЖ эта группа авторов пред-
ложила операцию полной изоляции свободной стенки правого желу-
дочка [6]. Однако широкого распространения эта операция не нашла 
по причине частого развития острой правожелудочковой недостаточно-
сти. Описаны отдельные случаи длительного эффекта изоляции правого 
желудочка при незначительном снижении функции на фоне двухкамер-
ной электрокардиостимуляции [7]. Модификация методики с частич-
ной изоляцией свободной стенки правого желудочка не нашла широ-
кого применения вследствие частых рецидивов тахикардии [8]. Одним 
из вариантов хирургического лечения аритмогенной дисплазии можно 
считать трансплантацию сердца. Как метод лечения сердечной недоста-

точности у этой группы больных возможно использование кардиоми-
опластики правого желудочка [9].

Катетерные методы. Желудочковые нарушения ритма при аритмоген-
ной дисплазии связаны или с аномальной эктопической активностью 
или наличием зон «медленного» проведения и риентри тахикардиями. 
Гетерогенность морфологических изменений и прогрессирование пато-
логического процесса при АДПЖ являются причиной полифокального 
характера и трансформации желудочковых аритмий.

В 1984 году P. Puech с соавторами впервые сообщил о успешной кате-
терной деструкции у 27-летнего пациента с аритмогенной дисплазией 
правого желудочка [10].

Механизм риентри связан с наличием зоны «медленного проведе-
ния», которая является критическим звеном тахикардии и целью кате-
терного воздействия. Нередко полиморфность желудочковой тахикар-
дии обусловлена наличием нескольких точек «выхода» вокруг одной 
области «медленного проведения».

Как и при коронарогенных желудочковых тахикардиях с механиз-
мом риентри наиболее эффективны воздействия в зону «медленного 
проведения» [11, 12].

Новые возможности в лечении больных с АДПЖ открылись 
при появлении методики электро-анатомического картирования. 
Регистрация амплитуды и направленности сигналов с поверхно-
сти эндокарда позволяет не только определить механизм тахикар-
дии, но и визуализировать распространенность патологического про-
цесса.	M.	Boulos	с	соавторами	выявили	корреляцию	между	данными	
магнитно-резонансной томографии и эхокардиографии и результатами 
электро-анатомического картирования [13].

Эффективность и отдалённые результаты катетерной деструкции при 
АДПЖ определяются двумя факторами: полиморфностью субстрата 
тахикардии, сложностями идентификации критической зоны, а также 
дальнейшим развитием заболевания. АДПЖ – прогрессирующая пато-
логия с высокой вероятностью возникновения новых желудочковых 
аритмий. Распространенность субстрата и его развитие при аритмоген-
ной дисплазии нередко делает невозможным полное устранение арит-
могенной зоны, но позволяет ее модифицировать и достичь устойчивого 
эффекта. Нередко больным требуется выполнить несколько операций. 
По	данным	Fontaine	G.	и	соавторов,	эффективность	первой	операции	
составила 32%. После второй – эффект достигнут у 45% больных. И в 
результате трех процедур был достигнут устойчивый результат в период 
наблюдения 5,4 лет [14].
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Имплантация кардиовертеров-дефибрилляторов. Как и пациенты, 
перенесшие инфаркт миокарда, больные с аритмогенной диспла-
зией правого желудочка имеют риск внезапной сердечной смерти. 
Пациентам группы риска показана имплантация кардиовертеров-
дефибрилляторов. В отличие от ишемической болезни сердца в отно-
шении АДПЖ нет единого мнения о необходимости имплантации 
кардиовертеров-дефибрилляторов для первичной профилактики вне-
запной сердечной смерти. В настоящее время эта операция, как мера 
первичной профилактики, оправдана у пациентов с отягощенным 
анамнезом (наличие внезапно умерших ближайших родственников 
и верифицированной аритмогенной дисплазии правого желудочка) и 
имеющих признаки этой патологии. Дополнительным фактором могут 
быть данные генетического анализа, особенно выявление типа ARVD2, 
который характеризуется возникновением полиморфной желудочко-
вой тахикардии и внезапной смертью в юном возрасте.

Пациенты, перенесшие эпизоды фибрилляции желудочков, или име-
ющие устойчивые пароксизмы желудочковой тахикардии, являются 
безусловными кандидатами для вторичной профилактики внезапной 
сердечной смерти с использованием имплантируемых кардиовертеров-
дефибрилляторов.

Использование этих устройств позволяет значительно снизить риск 
аритмической смерти. Однако большинство пациентов при этом сохра-
няют необходимость приема антиаритмических препаратов для умень-
шения количества разрядов дефибриллятора [15].

Имплантация кардиовертеров-дефибрилляторов у больных этой 
группы, учитывая изменения в правом желудочке, сопряжена с более 
высокой частотой дисфункции системы – нарушением детекции на 
фоне сниженной амплитуды R волны, высокими порогами стимуля-
ции, а также риском перфорации миокарда электродом.
Выбор лечебной тактики

Учитывая различные формы и варианты клинического течения арит-
могенной дисплазии правого желудочка, единого алгоритма лечебной 
тактики не существует. Условно можно разделить пациентов с аритмо-
генной дисплазией на пять групп.

1. Пациенты с ограниченной формой дисплазии в сочетании с 
асимптомной или малосимптомной желудочковой экстрасистолией, 
без отягощенного семейного анамнеза. В этих случаях системная 
антиаритмическая терапия, за исключением β-адреноблокаторов, 
не оправдана. Безусловно, этим пациентам, как и всем больным с 

АДПЖ, следует избегать интенсивных физических нагрузок и заня-
тий спортом.

2. При наличии локальных форм АДПЖ в сочетании с симптомной 
желудочковой экстрасистолией, пароксизмами неустойчивой или устой-
чивой эктопической тахикардии показана антиаритмическая терапия. В 
случаях неэффективности или невозможности медикаментозного лече-
ния целесообразно выполнить катетерную деструкцию зоны тахикардии.

3. Для предупреждения эпизодов устойчивой, гемодинамически 
значимой риентри желудочковой тахикардии без выраженной дис-
функции миокарда правого желудочка может быть проведен под-
бор антиаритмических препаратов с использованием эндокардиаль-
ного электрофизиологического исследования. При сохранении реци-
дивов тахикардии показана катетерная операция или имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора.

4. Пациенты с пароксизмами устойчивой желудочковой тахикардии 
на фоне выраженной дисфункции миокарда, равно как и перенесшие 
внезапную сердечную смерть, требуют имплантации кардиовертера-
дефибриллятора при сохранении приема антиаритмических препара-
тов и сопутствующей коррекции сердечной недостаточности.

5. При редких вариантах АДПЖ, когда превалируют явления дис-
функции миокарда (болезни Uhl) или бивентрикулярной патологии 
без эпизодов желудочковой тахикардии, или фибрилляции желудоч-
ков, показана коррекция проявлений сердечной недостаточности. 
Имплантация кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрена, 
но достоверных данных эффективности его применения в этой группе 
больных в настоящее время нет.
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Х.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, миокард пред-
сердий и желудочков [1–3].

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 [1, 2].

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 [1–3].

По данным различных авторов распространенность синдрома WPW в 
общей популяции составляет 0,1–0,3% [1–4].

Среди пациентов с синдромом WPW риск ВСС в течение 3–10 лет 
составляет от 0,15 до 0,39%, что выше общепопуляционного риска ВСС 
[1–3, 10, 11]. Нередко сердечный арест является первым клиническим 
симптомом синдрома WPW.

К основным факторам риска ВСС у пациентов с синдромом/феноме-
ном 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 [3, 6, 7, 10–12].
Стратификация риска

Алгоритм стратификации риска ВСС представлен в таблице Х.5.1. Он 
основан на выявлении основных факторов риска возникновения ВСС 
у пациентов с синдромом WPW [3, 7, 9]. Последовательная реализация 

Таблица X.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
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данного алгоритма позволит определить перечень мероприятий, необ-
ходимых для проведения первичной/вторичной профилактики ВСС в 
каждом конкретном клиническом случае.

При стратификации риска ВСС у данной категории пациентов, 
основной задачей является выявление клинических признаков (основных 
факторов риска и их сочетания), ассоциированных с высоким риском 
развития ВСС. В конечном итоге, это будет определять последователь-
ность мероприятий по профилактике ВСС.
Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I

1. Больным с признаками предвозбуждения желудочков на ЭКГ, 
перенесшим сердечный арест, необъяснимые обмороки (основные 
факторы риска) или симптоматичную тахикардию показано проведе-
ние 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, имеющих основные факторы риска 
и которые предпочитают медикаментозную терапию проведению 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 
величины антероградного эффективного рефрактерного периода (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, β-адреноблокаторов, верапамила и АТФ (С).
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X.6. всс при фибрилляции предсердий
Фибрилляция предсердий (ФП) ассоциируется с увеличением риска 

развития сердечной недостаточности, кардиогенных тромбоэмболий, 
в частности мозговых инсультов и, вследствие этих причин, повыше-
нием общей смертности [1, 2]. Кроме того, известно, что при некото-
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рых заболеваниях фибрилляция предсердий повышает риск ВСС. Это 
касается, в частности синдрома WPW [3], гипертрофической кардиоми-
опатии [4] и синдрома укороченного интервала QT [5], о чем сказано в 
соответствующих главах данных Рекомендаций. Более того, результаты 
исследований нескольких последних лет свидетельствуют о том, что ФП 
может являться самостоятельным фактором риска развития фибрилля-
ции желудочков (ФЖ) и ВСС [6–9].

У больных, страдающих этой аритмией, риск ВСС вследствие разви-
тия фибрилляции или асистолии желудочков более чем в два раза пре-
вышает такой риск у пациентов без ФП [10]. Причины и механизмы 
возможной связи фибрилляции предсердий и фибрилляции желудоч-
ков изучены недостаточно. Одной из наиболее фундаментальных работ 
по данному вопросу является анализ, проведенный на основании иссле-
дования ENGAGE AF-TIMI 48 Trial, в котором были изучены резуль-
таты 2,8-летнего лечения антикоагулянтами варфарином или эдокса-
баном 21105 больных с ФП. Среди других показателей изучались воз-
можные предикторы ВСС [8]. По результатам этого анализа, среди 
многих параметров наиболее частыми факторами, которые могут зна-
чимо увеличивать риск ВСС у больных с ФП являются: перенесенный 
инфаркт миокарда, ХСН III–IV NYHA, ФВЛЖ<50%. Среди дополни-
тельных значимых предикторов ВСС у этих больных названы: возраст 
старше 75 лет, мужской пол, ЭКГ-признаки гипертрофии левого желу-
дочка, увеличение числа сердечных сокращений более 80/мин, нена-
значение β-адреноблокаторов, назначение дигиталиса. Определенную 
роль как факторов риска ВСС могут играть повышение содержания в 
крови креатинина, наличие перманентной или персистирующей формы 
ФП, сахарный диабет. Многие из названых факторов являются моди-
фицируемыми, однако возможность снижения риска ВСС путем воз-
действия на них требует дальнейших исследований. Имеющиеся на 
сегодняшний день данные не позволяют считать, что адекватная тера-
пия антикоагулянтами может снизить риск ВСС при ФП, несмотря на 
уменьшение риска инсульта [2].
Стратификация риска

ФП может проявляться резкой тахи- или брадикардией, вызываю-
щих гемодинамические расстройства и сопровождаться синкопаль-
ными состояниями, артериальной гипотензией, признаками ишемии 
миокарда, появлением или усугублением сердечной недостаточности. 
Эти симптомы являются важнейшими факторами риска ВСС, особенно 
у больных со структурной патологией сердца, в частности, перенесен-

ным инфарктом миокарда, выраженной гипертрофией левого желу-
дочка с признаками ХСН III–IV NYHA. Среди основных факторов 
риска ВСС при ФП следует назвать синдром WPW с эпизодами тахи-
кардии с величиной интервала RR менее 260 мс на фоне антероград-
ного проведения по ДАВС, а также эпизоды брадиаритмии с частотой 
ритма менее 40 в мин или паузами более 3 сек вследствие АВ блокады, 
особенно дистального типа.
Рекомендации по профилактике ВСС
Класс IIа

1. Адекватная медикаментозная терапия больных ИБС, постин-
фарктным кардиосклерозом, согласно действующим Национальным 
Рекомендациям, включающая использование (при отсутствии проти-
вопоказаний) β-адреноблокаторов, иАПФ, ацетилсалициловой кис-
лоты, статинов и других средств, снижающих риск ВСС у больных дан-
ным заболеванием.

2. Адекватная медикаментозная терапия ХСН, согласно действующим 
Национальным Рекомендациям, включающая использование (при отсут-
ствии противопоказаний) β-адреноблокаторов, иАПФ, антагонистов 
альдостерона и других средств, снижающих риск ВСС у больных с ХСН.
Класс IIb

1. Адекватная медикаментозная терапия заболеваний, сопровожда-
ющихся выраженной гипертрофией левого желудочка (гипертрофиче-
ская кардиомиопатия артериальная гипертония и др.), согласно дей-
ствующим Национальным Рекомендациям, включающая использова-
ние (при отсутствии противопоказаний) β-адреноблокаторов и других 
средств, снижающих риск ВСС у больных этими заболеваниями.

2. При наличии аритмических синдромов, угрожающих возможно-
стью ВСС, в частности синдрома WPW с угрожающей тахиаритмией, 
целесообразно проведение РЧА.

3. При наличии гемодинамически значимых брадиаритмий, а также 
выраженной брадикардии (<40 в мин) и пауз более 3 сек. целесообразно 
использование постоянной ЭКС.
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X.7. всс при врождённых и приобретенных пороках сердца
X.7.A. ВСС при врожденных пороках сердца

Врожденные пороки сердца (ВПС) представляют собой гетерогенную 
группу пациентов, имеющих различную структурную патологию, но 
имеющие общие механизмы ремоделирования предсердий и желудоч-
ков. В зависимости от степени тяжести и длительности существования 
порока процесс ремоделирования и возникновения субстрата для желу-
дочковых аритмий различен. Основными аритмогенными факторами 
в этих случаях являются гипертрофия миокарда и дисфункция левого 
и правого желудочков. Проведенные вмешательства с одной стороны, 
приводят к коррекции гемодинамики, с другой – могут быть причиной 
риентри тахикардий в области рубцовых полей.

Поэтому, при всем многообразии врожденных пороков, стратифика-
ция риска и профилактика внезапной сердечной смерти определяется 
именно этими тремя факторами: характером и степенью гипертрофии 
миокарда, снижением функции миокарда желудочков, наличием или 
вероятностью возникновения устойчивых желудочковых тахикардий.

Частота возникновения ВСС у пациентов с коррегированными ВПС 
составляет 0,9–1,4 на 1000 пациенто-лет, что в 25–100 раз выше, чем в общей 
популяции [1, 2]. 90% всех внезапных смертей наблюдается в 4 группах паци-
ентов: имеющих транспозиции магистральных артерий, тетраду Фалло, аор-

тальный стеноз и коарктацию аорты с возрастанием риска со временем, осо-
бенно при обструкции левого желудочка и тетраде Фалло. 6–9% больных 
после коррекции тетрады Фалло умирают внезапно в сроки наблюдения от 
21 до 35 лет (2–3% ежегодно), составляя до 50% всех смертей в этой группе 
[2–4]. Наиболее высокая частота ВСС наблюдается у пациентов с аорталь-
ным стенозом – 10–13% в сроки от 15 до 20 лет наблюдения [2, 5].

Большинство случаев ВСС у пациентов с коррегированными ВПС 
связаны с желудочковыми аритмиями: гемодинамически значимыми 
устойчивыми мономорфными желудочковыми тахикардиями (ЖТ) у 
пациентов, которым выполнялся разрез желудочка и пластика заплатой 
дефекта межжелудочковой перегородки, или мономорфная или поли-
морфная ЖТ и фибрилляция желудочков в отсутствие хирургических 
рубцов. При отсутствии субстрата для постинцизионных аритмий, триг-
герный механизм ВСС связан с патологической гипертрофией, фибро-
зом и сердечной недостаточностью.

Нарушение функции миокарда правого и левого желудочков в этой 
группе больных приводит к нарушению работы клеточных токов. 
Снижение активности калиевых токов и увеличение потенциала дей-
ствия, наблюдаемое в кардиомиоцитах пациентов с дисфункцией мио-
карда вызывает раннюю постдеполяризацию. Изменения в кальциевых 
токах приводят к поздней постдеполяризации и триггерной активно-
сти. Выраженная гипертрофия миокарда может быть результатом хро-
нического повышенного давления в камерах сердца при обструктивных 
процессах и некоррегированной тетраде Фалло. Дисфункция миокарда 
возникает, если правый желудочек остается системным после операции 
артериального переключения при транспозиции магистральных арте-
рий или при врожденной коррегированной транспозиции магистраль-
ных артерий. Дисфункция левого желудочка может быть связана с дли-
тельно существующим цианозом, если коррекция тетрады Фалло была 
произведена в зрелом возрасте или если имелась хроническая перегрузка 
объемом после паллиативной шунтирующей процедуры.

Верификация различных механизмов аритмогенеза при врожденных 
пороках сердца является ключевым при оценке стратификации риска 
и лечения. Существующие данные поздней смертности и риске ослож-
нений основаны на пациентах, которым коррекция была выполнена в 
подростковом возрасте. Ранняя хирургическая коррекция и измене-
ния хирургической стратегии, в частности при тетраде Фалло и транс-
позиции магистральных артерий, могут не только повлиять на раннюю 
летальность, но и на частоту и потенциальные механизмы аритмии, 
риск внезапной смерти у взрослых пациентов в будущем.
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Тетрада Фалло
Тетрада Фалло встречается в 7,5% случаев ВПС и характеризуется 

субпульмональным стенозом, субаортальным дефектом межжелудоч-
ковой перегородки с декстропозицией аорты и развитием гипертро-
фии правого желудочка.

Впервые коррекцию тетрады Фалло выполнил Lillehei в 1954 году. 
Высокая летальность первых операций привела в разработке мето-
дики двухэтапной коррекции – паллиативной шунтирующей опера-
ции в начале жизни с последующей радикальной коррекцией в дет-
стве. Полная коррекция включает закрытие заплатой перимембраноз-
ного или мышечного дефекта межжелудочковой перегородки (МЖП) с 
устранением инфундибулярной или клапанной обструкции выходного 
тракта правого желудочка. Коррекция выполняется с помощью верти-
кальной или поперечной правой вентрикулотомии в сочетании с запла-
той для расширения выходного тракта ПЖ. Особенности порока и тип 
коррекции являются основными факторами, определяющими условия 
возникновения риентри тахикардий. Области постинцизионных руб-
цов в сочетании с материалом заплат и фиброзным кольцом пульмо-
нального и трикуспидального клапанов формируют зоны медленного 
проведения и субстрат для риентри тахикардий.

Правая вентрикулотомия и частое использование трансаннулярной 
заплаты с последующей пульмональной регургитацией с хронической 
перегрузкой объемом приводит к дилатации и дисфункции правого 
желудочка – с риском желудочковых тахикардий и ВСС в перспективе.

Изменения миокарда при тетраде Фалло, в частности, развитие 
миокардиального	 фиброза	 в	 мышечной	 части	 crista	 supraventricularis,	
более выражены у пациентов, оперированных в возрасте старше 4 лет. 
Использование магнитно-резонансной томографии с гадолинием позво-
ляет оценить степень фиброза правого и левого желудочков при тетраде 
Фалло, что коррелирует с частотой возникновения предсердных и желу-
дочковых аритмий.

И хотя высокая частота желудочковых экстрасистол и эпизодов неу-
стойчивой ЖТ коррелирует с индукцией устойчивой ЖТ, убедительных 
данных о связи с ВСС в этих случаях нет, и лечение асимптомных желу-
дочковых экстрасистол не показано.

Первичная коррекция в младенческом возрасте до 18 месяцев – обыч-
ная практика в настоящее время и может быть выполнена с низкой 
пери-операционной летальностью. Предупреждение длительно-
существующей гипоксемии и перегрузки объемом предупреждает раз-

витие структурных изменений и формирование субстрата для медлен-
ного проведения и желудочковых аритмий. Однако, несмотря на раннюю 
операцию, прогрессирующая пульмональная регургитация возникает 
почти у всех пациентов после трансаннулярной коррекции заплатой, и 
это один из факторов, влияющих на необходимость повторной операции.

Умеренная или выраженная пульмональная регургитация и ано-
мальная гемодинамика правого желудочка и повышенное конечно-
систолическое давление связано с ЖТ и ВСС. Кроме этого, ширина ком-
плекса QRS более 180 мс является фактором риска устойчивой ЖТ и ВСС.

Нарушение функции правого и левого желудочков (ФВ менее 40%) 
имеют важное значение при оценке прогноза больных с тетрадой Фалло. 
Конечно-диастолическое давление левого желудочка менее 12 мм рт.ст. – 
независимый предиктор адекватных шоковых разрядов у пациентов с 
тетрадой Фалло и имплантированными ИКД [6].

Несмотря на заметное уменьшение объема правого желудочка и 
улучшение гемодинамики после коррекции пульмонального клапана, 
простая замена клапана не устраняет субстрат желудочковых аритмий, 
в основном имеющих механизм риентри. В одной серии пациентов с 
шириной комплекса QRS более 180 мс после поздней коррекции порока 
5- и 10-летняя совокупная свобода от смерти и ЖТ составила 80% и 
41% и не отличалась от контрольной группы, аналогичной по возрасту, 
пульмональной регургитации, дилатации правого желудочка и ширине 
QRS, которым не выполнялась коррекция клапана. Дополнение опера-
ции картированием и криодеструкцией аритмогенной зоны приводило 
к свободе от ЖТ в 96% в сроки наблюдения 7,5 лет [7].

В настоящее время нет данных по эффективности ААП у больных с 
ЖА и тетрадой Фалло. Однако, в целом, назначение ААП для профи-
лактики рецидива риентри ЖТ имеет неоднозначную эффективность 
и осложняются побочными эффектами. Реальной альтернативой ААП 
является катетерная технология, направленная на деструкцию зон мед-
ленного проведения при гемодинамически стабильных ЖТ, при кото-
рых возможно активационное картирование. В случаях быстрых и гемо-
динамически нестабильных ЖТ возможно использование методики 
картирования субстрата аритмии и деструкции возможных составляю-
щих цепи риентри.

Верификация связи анатомических переходов и макро-риентри ЖТ 
может помочь для интраоперационного картирования и деструкции 
при повторных операциях при регургитации пульмонального клапана.

В соответствии с существующими рекомендациями, ИКД у паци-
ентов с ВПС и ЖТ должны быть имплантированы после неэффектив-
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ной катетерной деструкции и после эпизода ВСС. Имплантация ИКД 
должна быть рассмотрена у пациентов после необъяснимых синкопе 
без определенных и обратимых причин. В этих случаях индукция ЖТ 
и НЖТ может быть полезна.

Профилактическая имплантация ИКД у больных после коррекции 
тетрады Фалло – является предметом дискуссии, но может быть рас-
смотрена при наличии дисфункции правого и левого желудочка, выра-
женном фиброзе, ширине QRS более 180 мс и индукции ЖТ при элек-
трофизиологическом исследовании. Важно, что более 80% ЖА, купи-
руемых ИКД – мономорфные быстрые ЖТ, но 70% требуют шоко-
вого разряда для купирования ЖТ. В этих случаях оправдана катетер-
ная деструкция субстрата ЖТ, однако отдаленных результатов в данной 
группе больных пока нет. Следует помнить об осложнениях, связанных 
с ИКД, 25–30% которых составляют необоснованные разряды, связан-
ные с НЖТ и проблемами с электродами [6].
Транспозиция магистральных артерий (ТМА)

ТМА – наиболее часто встречающийся «синий» порок сердца у 
новорожденных, составляющий 5% всех ВПС. Сложная ТМА связана 
с дефектом межжелудочковой перегородки и обструкцией выходного 
тракта левого и правого желудочка.

До начала 80-х годов прошлого века пациенты с ТМА подвергались 
двухэтапной хирургической коррекции. Предсердная септэктомия 
Blalock-Hanlon,	предложенная	в	1950	году,	была	заменена	баллонной	
предсердной септостомией баллоном Raskind после 1966 года и выполня-
лась вскоре после рождения ребенка. Затем в первый год жизни выпол-
няется операция переключения по методике Senning или Mustard. При 
операции Senning, впервые выполненной в 1959 году, используется пред-
сердная перегородка для создания разделительного барьера и перена-
правления потоков крови из полых вен в левый желудочек. Операция 
Mustard, предложенная в1964, использует заплату из перикарда или 
синтетического материала. Согласно данным наблюдений пациентов 
после операции «переключения» – ВСС является основной причиной 
смерти этих пациентов в отдаленные сроки и составляет 4 ± 7% в сроки 
до 10 лет и 9 ± 4% в сроки до 20 лет наблюдения [2].

Более 80% случаев ВСС возникают при нагрузке, что является 
результатом неспособности миокарда увеличить сердечный выброс. 
Предсердные аритмии нередко предшествуют ВСС, снижая предсерд-
ную систолу и наполнение желудочков сердца. Симптомные аритмии 
с признаками сердечной недостаточности и документированные эпи-

зоды трепетания или фибрилляции предсердий являются предикторами 
ВСС у пациентов после операций Mustard или Senning [8].

Начиная с 1975 года, анатомическая коррекция операции артери-
ального переключения становится методом выбора. Этот подход не 
только снижает вероятность предсердных аритмий и дисфункции сину-
сового узла, но уменьшает вероятность фатальных желудочковых арит-
мий, так как левый желудочек поддерживает системный кровоток. 
Коррекция простой ТМА не требует хирургического доступа на желу-
дочках или использования заплат и не связано с риском возникновения 
постинцизионных мономорфных ЖТ, как у больных с тетрадой Фалло. 
Использование пластических материалов необходимо в случаях коррек-
ции сложных форм ТМА – при необходимости закрытия дефекта МЖП 
и может быть причиной развития макро-риентри ЖТ. Сложная анато-
мия порока и операций по его коррекции требуют использования систем 
интеграции данных компьютерной томографии в электрофизиологиче-
ского картирования, что позволяет визуализировать субстрат аритмии.

Риск ВСС при ТМА составляет 4% в течение 10 лет после коррекции 
(5–8 случаев на 1000 пациенто-лет). В большинстве случаев желудочко-
вым аритмиям и ВСС в этой группе больных предшествовали предсерд-
ные аритмии. Другие факторы риска ВСС – дисфункция ПЖ, венозная 
обструкция и ширина комплекса QRS более 140 мс, однако нет специ-
фических критериев, определяющих имплантацию ИКД.

Важно понимать, что имплантация ИКД может быть технически 
сложной при наличии внутрипредсердных заплат и имплантации элек-
трода в морфологически левый желудочек. Пациентам этой группы 
свойственна высокая частота немотивированных шоков (6,6% в год), 
связанная с предсердными аритмиями [9].
Врожденный аортальный стеноз

Несмотря на хирургическую коррекцию, аортальный стеноз имеет 
наибольший риск ВСС (5,4 на 1000 пациенто-лет) [2].

Обструкция выходного тракта ЛЖ включает в себя разнородную 
группу с обструкцией на разных уровнях: подклапанном, клапанном и 
надклапанном. Клапанный стеноз обычно является результатом дегене-
рации бикуспидального аортального клапана и встречается чаще всего. 
Подклапанный стеноз обусловлен клапанной мембраной. Редкие слу-
чаи надклапанного стеноза связаны с другими мальформациями, такими 
как синдром Вильямса или являются результатом предыдущей хирур-
гической процедуры (например, шов восходящей аорты после опера-
ции переключения при ТМА).
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Риск ВСС в этой группе пациентов зависит от времени существо-
вания порока и связан с дисфункцией миокарда левого желудочка и 
гипертрофией миокарда.
Коарктация аорты

Частота ВСС у пациентов после коррекции коарктации аорты состав-
ляет 1,3 на 1000 пациенто-лет [2]. Коарктация аорты может возникать 
на разных уровнях, но классически возникает в так называемом «пере-
шейке», ниже отхождения левой подключичной артерии. Одна треть 
пациентов имеет бикуспидальный клапан. Даже после коррекции коар-
ктации, пациенты могут оставаться склонны к гипертензии и сопутству-
ющей гипертрофии ЛЖ, что может быть причиной повышенного риска 
ВСС в этой группе больных.

X.7.Б. ВСС при приобретенных пороках сердца
Операции при приобретенных пороках сердца, как правило, не свя-

заны с вентрикулотомией и ограничены пластикой или заменой клапа-
нов сердца – чаще аортального и митрального. Процесс патологического 
ремоделирования в этих случаях ограничивается изменением структуры 
миокарда левого и правого желудочка на фоне основного заболевания 
и нарушений гемодинамики, возникающих при пороке сердца. У паци-
ентов после коррекции клапанов сердца, без признаков ранее перене-
сенного инфаркта миокарда, возникновение устойчивой ЖТ наблюда-
ется редко. Регистрация Устойчивая ЖТ, как правило, связана с нали-
чием рубцовых изменений и является основанием для электрофизио-
логического исследования и имплантации ИКД [10].

Типичными и наиболее значимыми факторами риска возникновения 
жизне-угрожающих аритмий в этой группе больных является гипертро-
фия миокарда и снижение его насосной функции. Дисфункция мио-
карда со снижение фракции выброса менее 35% является показанием к 
имплантации ИКД, а в случаях сочетания с признаками блокады левой 
ножки пучка – системы ресинхронизирующей терапии. Необходимость 
одновременной имплантации этих систем и коррекции порока сердца 
требуется редко – лишь в случаях вторичной профилактики ВСС или 
очевидных сомнениях о перспективах улучшения функции миокарда 
после коррекции порока.
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.

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 и других клинико-инструментальных данных, 
в частности низкой ФВ.

Позитивное значение пластики или протезирования митрального 
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 доказанным.
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Х.8. стратификация риска и профилактика 
всс пациентов с аномалиями развития 

соединительной ткани сердца
В течение двух последних десятилетий активно развивается пред-

ставление о дисплазии соединительной ткани (ДСТ) сердца, проявля-
ющейся изменениями соединительнотканного каркаса и клапанного 
аппарата с формированием так называемых малых аномалий сердца [1].

Пристальный интерес исследователей вызывают аритмии, развиваю-
щиеся на фоне малых аномалий сердца [2, 3]. В основе развития арит-
мий при этих состояниях лежат как аномалии структуры и функции про-
водящей системы сердца (дисфункция синусового узла и синоатриаль-
ной зоны, добавочные проводящие пути и межфасцикулярные соеди-
нения), так и гемодинамические нарушения, возникающие при регур-
гитации крови из-за пролапса клапанов. Значительную проаритмоген-
ную роль играет деформация полости левого желудочка (ЛЖ), возни-
кающая за счет экстракардиальных причин и под влиянием самой ано-
малии сердца [4].

Нарушения ритма и проводимости сердца при ДСТ регистрируются 
достаточно часто. При электрокардиографическом исследовании у 2/3 
пациентов с недифференцированной ДСТ сердца выявляются те или 
иные отклонения, при холтеровском мониторировании – у 95% [5, 6].
Пролапс митрального клапана

Частота внезапной смерти при синдроме ПМК зависит от многих фак-
торов, основными из которых являются электрическая нестабильность 
миокарда при наличии синдрома удлиненного интервала QT, желудоч-
ковых аритмий, сопутствующая митральная недостаточность, нейрогу-
моральный дисбаланс [7].

Внезапная смерть у пациентов с ПМК регистрируется менее чем в 
0,2% случаев в течение долговременного наблюдения [8–10]. При отсут-
ствии митральной регургитации риск ВСС является низким и не пре-
вышает 2:10000 в год, в то время как при сопутствующей митральной 
регургитации риск увеличивается в 50–100 раз [7, 11].

Между тем у детей с ПМК достоверно чаще регистрируются желу-
дочковые нарушения ритма и дисперсия интервала QT в сравнении с 
группой контроля [12]. К тому же ПМК является нередкой (3–5%) при-
чиной внезапной сердечной смерти (ВСС) у спортсменов с врожден-
ными аномалиями коронарных артерий и гипертрофической кардио-
миопатией. В большинстве случаев ВСС при ПМК носит аритмогенный 

генез и обусловлена возникновением идиопатической желудочковой 
тахикардии или на фоне синдрома удлиненного интервала QT [3, 7, 9].

Наибольшее внимание заслуживают особые подгруппы ПМК с высо-
ким риском развития ВСС. К таковым следует относить пациентов с 
тяжелой митральной недостаточностью, обусловленной молотящей 
створкой митрального клапана – грозного осложнения пролапса, суще-
ственно влияющего на прогноз. По результатам долговременного обсле-
дования за пациентами с выраженной митральной недостаточностью 
достоверными предикторами ВСС по данным мультивариантного ана-
лиза были: функциональный класс по NYHA, фракция выброса ЛЖ и 
наличие фибрилляции предсердий. Хирургическая коррекция митраль-
ной недостаточности в большинстве случаев ведет к достоверному сни-
жению риска внезапной смерти [13].
Ложные сухожилия сердца

Ложные сухожилия (ЛС) ЛЖ в последние годы большинство авто-
ров относят к малым аномалиям сердца и рассматривают как причину 
нарушений внутрисердечной гемодинамики, диастолической функ-
ции ЛЖ, электрической стабильности сердца. По данным литературы 
ЛС продемонстрировали свою высокую аритмогенную значимость [14].

Для объяснения участия ЛС в происхождении нарушений ритма 
сердца предлагаются разные механизмы. Во-первых, ЛС может функ-
ционировать как проводник вследствие наличия в нем клеток прово-
дящей системы, генерируя феномен re-entry. Во-вторых, механическое 
растяжение миокарда в месте прикрепления ЛС может генерировать 
появление эктопических импульсов [4, 15]. В-третьих, места прикрепле-
ния ЛС могут выступать в роли участков с пониженной скоростью про-
ведения импульсов, либо вообще их блокировать, вызывая локальные 
«завихрения» в проводящей системе, способные также запустить меха-
низм re-entry, значительно повышая риск возникновения жизнеугрожа-
ющих нарушений ритма. Также ЛС могут участвовать в ремоделирова-
нии сердца, что само по себе является проаритмогенным фактором [4].

Причиной биоэлектрической нестабильности сердца может служить 
морфологическая неоднородность миокарда, возникающая вследствие 
локальных нарушений микрокровотока за счет тракции тканей, приле-
жащих к местам прикрепления ЛС. К тому же, изменения микроцирку-
ляции миокарда, обусловленные ДСТ, также являются причиной раз-
вития участков склероза (либо апоптоза). Чередуясь с функционально 
активными зонами, они обусловливают электрическую неоднород-
ность тканей сердца. К формированию очагов эктопической актив-



158 X. Стратификация риска и профилактика ВСС 159X. Стратификация риска и профилактика ВСС

ности и развитию желудочковых аритмий может приводить раздраже-
ние эндокарда, возникающее под влиянием избыточно длинного ЛС. 
Турбулентный ток крови, возникающий вследствие препятствия на его 
пути в виде поперечного тяжа, также является фактором, способствую-
щим биоэлектрической нестабильности миокарда [4].
Желудочковая экстрасистолия и ложные сухожилия 
левого желудочка

В 1984 году впервые было высказано мнение об аритмогенной роли 
ЛС у практически здоровых лиц с желудочковой экстрасистолией (ЖЭ) 
[16, 17]. У людей с ЛС ЛЖ достоверно чаще отмечаются ЖЭ. В свою оче-
редь, распространенность ЛС ЛЖ среди людей с ЖЭ достоверно выше, 
по сравнению с людьми без таковой [18]. Причем распространенность 
ЛС ЛЖ среди лиц с частой ЖЭ (более 1000 в сутки) достоверно выше, 
чем среди лиц с более редкой экстрасистолией, а бифокусные и парные 
экстрасистолы регистрировались авторами только у лиц с ЛС ЛЖ [17].

ЛС ЛЖ, ПМК, а также их сочетание достоверно чаще выявляются у 
пациентов с частой (более 3 в 1 мин.) монотопной ЖЭ в сравнении с 
пациентами без нарушений ритма сердца. По данным мультивариант-
ного анализа наличие ЛС ЛЖ и ПМК достоверно связано с частотой 
ЖЭ, тогда как влияние ПМК и ЛС ЛЖ, взятых в отдельности, является 
незначительным [19].

ЖЭ чаще наблюдаются при наличии ЛС в области базальной части 
межжелудочковой перегородки (МЖП) [20–23]. Частота ЖЭ воз-
растает с увеличением толщины ЛС, при наличии нескольких ЛС, а 
также в случае прикрепления ЛС к МЖП и папиллярным мышцам 
[5, 20, 21, 23].

У пациентов с ЛС ЛЖ, в отсутствие органического поражения 
сердца, описано возникновение желудочковой аритмии (ЖА), в том 
числе фибрилляции желудочков, пароксизмальной желудочковой 
тахикардии. Спонтанный разрыв ЛС ассоциируется с прекращением 
нарушения сердечного ритма [24]. Развитию ЖА у пациентов с ЛС спо-
собствует дилатация полости ЛЖ, а также нарушение его диастоличе-
ского наполнения и местное нарушение внутрисердечной гемодина-
мики в области расположения ЛС. Анализ эхоплотности показывает, 
что при значительном повышении эхоплотности ЛС над эхоплотно-
стью интактного миокарда имеет место снижение частоты развития 
ЖА. Поскольку причиной высокой эхоплотности является повыше-
ние содержания коллагеновых волокон, это указывает на то, что увели-
чение содержания соединительной ткани в ЛС приводит к снижению 

вероятности возникновений нарушений сердечного ритма. То есть с 
ЖЭ ассоциируются ЛС, состоящие преимущественно из мышечных 
клеток и клеток Пуркинье [24].
Нарушения ритма сердца при инфаркте миокарда и наличии 
ложных сухожилий

У пациентов в остром периоде инфаркта миокарда (ИМ) фибрилля-
ция желудочков (ФЖ) достоверно чаще встречается у больных с ЛС ЛЖ. 
У пациентов с ИМ развитие ФЖ имеет достоверную связь с наличием 
ЛС ЛЖ, высоким классом по Killip, наличием асинергии ЛЖ (чувстви-
тельность 83,3%, специфичность 92,7%) [14].

По результатам дискриминантного анализа выявлено 5 факторов, 
обладающих высокой способностью дискриминировать больных, пере-
несших ФЖ: ЛС ЛЖ, локализация ЛС ЛЖ, размер полости ЛЖ, размер 
асинергии ЛЖ, наличие внутриполостного сердечного кальциноза (чув-
ствительность 87,5%, специфичность 95,0%). При апробации получен-
ной модели на группе больных острым ИМ была продемонстрирована 
чувствительность 80% и специфичность 92,5% [4, 25].
Связь ложных сухожилий сердца с синдромом ранней 
реполяризации желудочков

Среди пациентов, направляемых врачами на ЭхоКГ, встречаемость 
электрокардиографического синдрома ранней реполяризации желудоч-
ков (СРРЖ) у пациентов с ЛС ЛЖ составляет более 80% [20, 26–30]. При 
сочетании ЛС ЛЖ с ПМК и другими проявлениями дисплазии соедини-
тельной ткани СРРЖ определяется в 93% случаев [23]. По мере усиле-
ния выраженности СРРЖ возрастает количество регистрируемых при-
знаков недифференцированной ДСТ [25].

У лиц призывного возраста, имеющих ЛС ЛЖ, СРРЖ встречается в 
42,9% случаев. Наиболее характерно наличие СРРЖ у лиц с попереч-
ными – 55,5% и с множественными – 77,3% ЛС ЛЖ по сравнению с 
18,7% СРРЖ при диагональном расположении ЛС ЛЖ. Таким обра-
зом, СРРЖ у лиц с ЛС может рассматриваться в качестве маркёра син-
дрома ДСТ сердца [28, 31].

Ряд авторов рассматривает причину СРРЖ в изменении процесса 
нормального распространения возбуждения, преждевременном воз-
буждении отдельных областей миокарда, приводящем к более ран-
нему наступлению реполяризации этих областей вследствие прохож-
дения импульса по ЛС, начинающемуся от МЖП [29, 32–35]. При про-
чих равных условиях ЛС сокращает расстояние от МЖП до свобод-
ной стенки ЛЖ или папиллярной мышцы. Изменение процесса нор-
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мальной активации, как известно, приводит к нарушениям реполяри-
зации. Возможно, этим можно объяснить случаи выраженных изме-
нений реполяризации при ЛС ЛЖ.
Диспансеризация пациентов с наличием структурных 
аномалий сердца

Вопросы профилактики и диспансеризации лиц с малыми ано-
малиями сердца остаются не изученными. Большинство исследова-
телей сходятся во мнении о необходимости диспансерного наблю-
дения и регулярного эхографического обследования один раз в год. 
Проведение ЭхоКГ в настоящее время позволяет с достаточно высо-
кой точностью диагностировать наличие малых аномалий, опреде-
лить их расположение и потенциальное значение в ремоделирова-
нии ЛЖ, нарушениях гемодинамики и возникновении нарушений 
ритма сердца, что служит дополнительным инструментом для опре-
деления тактики, с которой следует выполнять профилактику ВСС 
в каждом конкретном случае.
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X.9. всс при метаболических 
и воспалительных заболеваниях

X.9.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 [1]. Миокардит в сочетании с нарушением функ-
ции сердца обозначается как воспалительная кардиомиопатия [2], оба 
эти термина представлены в рекомендациях ESC [3].

Наиболее частым этиологическим фактором, обусловливающим раз-
витие миокардита более чем в 60% случаев, является вирусная инфек-
ция (в европейской популяции наиболее часто определяются аденови-
русы, энтеровирусы (Коксаки В), парвовирус В19, вирус герпеса чело-
века 6 типа и их ассоциации) [1]. Из бактериальных агентов наиболь-
шее значение в последние годы приобретают внутриклеточные возбуди-
тели (род Chlamydia) [4]. Среди других причин выделяют прямое и опо-
средованное воздействие токсических веществ, в том числе лекарств, 
аллергические и аутоиммунные реакции у лиц с системными заболе-

ваниями (коллагенозы, опухоли, саркоидоз, неспецифический язвен-
ный колит) [1, 2, 4].

Частота миокардита в различных странах Европы различается в разы 
и колеблется от 0,12% до 12% [5, 6]. В кардиологических стационарах 
диагноз миокардита выставляется менее чем в 1% случаев, в то же время 
по данным аутопсии его признаки выявляются в 3–9% [4].

Верификация миокардита – сложный многокомпонентный про-
цесс. Золотым стандартом диагностики является эндомиокардиальная 
биопсия, при которой обнаруживают признаки воспаления в миокарде, 
некроз кардиомиоцитов, а также возбудителя воспалительного процесса 
или его фрагменты [7]. Диагноз миокардита устанавливают в соответ-
ствии	с	критериями,	описанными	Caforio	и	соавт.	[3].

По-видимому, в клинической практике имеет место значитель-
ная гиподиагностика миокардита. Комплексное обследование боль-
шой группы больных с «идиопатическими» различными вариантами 
нарушений ритма и проводимости, включившее в том числе проведе-
ние эндомиокардиальной биопсии, позволило О.В. Благовой и соавт. 
[8] установить диагноз определенного миокардита в 55% случаев. Еще 
у 22% обследованных был верифицирован вероятный миокардит, а в 
9% случаев имело место сочетание миокардита с генетическими кар-
диомиопатиями.

Результаты секции внезапно умерших людей обнаруживают морфо-
логические маркеры миокардита в 8,6% случаев [9], а у лиц моложе 40 
лет – до 40% случаев [10, 11].

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 [12]. 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 [13], около 5% случаев мио-
кардита дебютируют развитием желудочковой тахикардии.

Выделяют два разных клинических сценария в зависимости от харак-
тера ЖА, ассоциированных с миокардитом: 

1. Острый и фульминантный миокардит с рефрактерными злокаче-
ственными ЖА и неблагоприятным краткосрочным прогнозом. 

2. Длительное прогрессирование заболевания с развитием воспали-
тельной кардиомиопатии и дисфункции ЛЖ, сопряженной с высо-
ким риском ВСС, как и в случае ДКМП.
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Острый и фульминантный миокардит
Фульминантный миокардит – отдельная форма воспалительного 

поражения миокарда, характерными особенностями которого явля-
ются высокая частота развития рефрактерных злокачественных ЖА, 
острой СН и плохой ближайший прогноз. Прогностически неблаго-
приятными признаками в раннем периоде являются прогрессирующее 
снижение систолической функции ЛЖ, стойкое повышение сердечного 
тропонина, развитие неустойчивых ЖА, а также признаков нарушения 
внутрижелудочковой проводимости [14]. Краткосрочный прогноз при 
фульминантной форме миокардита неблагоприятный, однако, у выжив-
ших лиц долгосрочный прогноз оптимистичный. По данным японского 
регистра, краткосрочная выживаемость при фульминантном миокар-
дите не превышает 58% [15].

Острый миокардит при болезни Лайма и дифтерии отличаются высо-
кой частотой нарушений проводимости сердца, зачастую требующей 
постановки временного ЭКС.

Гигантоклеточный миокардит – тяжелая форма миокардита с крайне 
неблагоприятным течением, часто встречается у молодых лиц. Диагноз 
подтверждается данными эндомиокардиальной биопсии, при которой 
выявляются типичные гигантские многоядерные клетки в очагах воспа-
ления. Частым симптомом является развитие тяжелых нарушений про-
водимости сердца, требующих имплантации ЭКС. Комбинированная 
противоаритмическая терапия часто не эффективна, прогноз у таких 
пациентов крайне неблагоприятный в связи с рефрактерными электри-
ческими штормами, непрерывной ЖТ или ФЖ.

Во всех случаях острого и фульминантного миокардита требу-
ется госпитализация, ограничение двигательной активности и мони-
торирование основных жизненных функций. При наличии призна-
ков сердечной недостаточности назначается базисная терапия иАПФ, 
β-адреноблокаторами с целью создания нейрогормональной блокады, 
симптоматическая, в том числе антиаритмическая терапия, зачастую 
требуется имплантация ЭКС, систем кардиопульмональной поддержки 
или внутриаортальной баллонной контрпульсации [14].

Вопрос об имплантации ИКД, как правило, рассматривается после 
окончания острой фазы миокардита. Показателями в пользу более ран-
него решения этого вопроса являются рецидивирующие жизнеугрожа-
ющие ЖА, гигантоклеточный миокардит и саркоидоз. Эффективным 
временным решением в подобных случаях может стать применение оде-
ваемого кардиовертера-дефибриллятора.

Миокардит с исходом в воспалительную кардиомиопатию
В ряде крупных проспективных исследований установлено, что при-

чиной 10–21% случаев ДКМП является миокардит [16]. С другой сто-
роны, у двух третей пациентов с неустановленной природой систоли-
ческой дисфункции миокарда обнаруживают вирусный геном в сер-
дечной мышце [17].

Медикаментозная терапия и интервенционное лечение аритмий, в 
том числе с целью профилактики ВСС, при таком варианте миокардита 
не имеют каких-либо особенностей и должны проводиться в соответ-
ствии с рекомендациями по лечению аритмий у больных ХСН.
Рекомендации
Класс I

1. Пациентам с жизнеугрожающими клиническими проявлени-
ями устойчивых желудочковых тахиаритмий при наличии вероятно-
сти миокардита рекомендовано лечение в специализированных цен-
трах, способных обеспечить мониторинг гемодинамики, катетериза-
цию сердца и эндомиокардиальную биопсию, применение механи-
ческих вспомогательных устройств для кардиопульмональной под-
держки и возможность оказания специализированных видов помощи 
при аритмиях (С).

2. Больным с острым миокардитом при развитии выраженной бра-
дикардии и/или нарушений проводимости сердца, сопровождающи-
мися клиническими проявлениями, показана имплантация времен-
ного ЭКС (С).
Класс ІІа

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

2. Имплантация ИКД может быть эффективной у пациентов с устой-
чивой гемодинамически значимой ЖТ вне острой фазы миокардита, 
получающих постоянную оптимальную лекарственную терапию и имею-
щих благоприятный прогноз для выживания в течение 1 года и более (С).

3. Следует рассмотреть возможность имплантации ИКД или посто-
янного кардиостимулятора у пациентов с воспалительными заболева-
ниями сердца после купирования острого состояния (С).

4. Ношение наружного дефибриллятора следует рассматривать в каче-
стве переходной терапии до полного выздоровления либо импланта-
ции постоянного ИКД у пациентов после перенесенных воспалитель-
ных заболеваний миокарда с сохраняющейся тяжелой дисфункцией 
ЛЖ и/или электрической нестабильностью миокарда желудочков (С).
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Класс IIb
1. Имплантация ИКД может быть рассмотрена в более ранние сроки 

у пациентов с гигантоклеточным миокардитом или саркоидозом при 
наличии устойчивых ЖТ с нарушением гемодинамики или эпизода 
остановки сердца в анамнезе, учитывая неблагоприятный прогноз при 
данных состояниях, при условии ожидаемой продолжительности жизни 
>1 года с хорошим функциональным статусом (С).

2. Дополнительными индикаторами неблагоприятного прогноза и 
увеличения риска ВСС при воспалительных заболеваниях миокарда 
являются признаки инфильтрации миокарда по данным иммуногисто-
химического исследования и/или патологический очаговый фиброз по 
результатам МРТ сердца после перенесенного миокардита (С).
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 [18].

Основными возбудителями ИЭ в последние десятилетия являются 
стафилококк и стрептококк, которые выделяются у 75–90% больных 
с положительной гемокультурой [19]. Удельный вес других возбудите-
лей – грибки, хламидии, риккетсии, микоплазмы, вирусы – значимо 
ниже. 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	[20].

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 [21, 22].

Одной из важнейших проблем ИЭ в настоящее время следует при-
знать растущую резистентность возбудителей к наиболее часто приме-
няемым антибиотикам, что во многом обусловливает высокие показа-
тели смертности при данном заболевании, достигающим даже в госпи-
тальных условиях 10–26% [23–25]. Большинство смертей, наступающих 

внезапно, происходят по причине острой сердечной недостаточности 
вследствие деструкции клапана либо на фоне молниеносного септиче-
ского шока, как правило, ассоциированного с абсцедированием кла-
панного кольца, однако по своему механизму подобные случаи не могут 
быть отнесены к ВСС [26].

Вместе с тем, формирование абсцесса в области межжелудочковой 
перегородки (МЖП) или распространение гнойного процесса с кольца 
аортального клапана на МЖП может привести к разрушению проводя-
щей системы сердца, формированию полной АВ-блокады и развитию 
ВСС [27]. В этой связи, развитие АВ-блокады у пациента с ИЭ всегда 
должно настораживать на наличие такого грозного осложнения, как 
абсцесс. Возникновение ЖЭ у больных с инфекционным эндокарди-
том – крайне неблагоприятный прогностический признак [28], в то же 
время каких-либо специфических рекомендаций по лечению аритмий 
у этой когорты пациентов не существует.

Лечение больных ИЭ должно быть длительным, комплексным и 
многокомпонентным. Во всех случаях должна проводиться антими-
кробная терапия с учетом этиологического фактора, в большинстве 
случаев с применением комбинации антибактериальных средств [19, 
21–23, 26]. Основными направлениями лечения, помимо антибакте-
риальной терапии, являются также хирургическое лечение и замести-
тельная иммунная терапия.
Рекомендации
Класс I

1. Хирургическая коррекция острой недостаточности аортального кла-
пана, ассоциированной с ЖТ, при отсутствии противопоказаний (С).

2. Хирургическое лечение острого эндокардита, осложненного абсцес-
сом аорты или клапанного кольца, ассоциированных с АВ-блокадой, 
при отсутствии противопоказаний (С).
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X.9.Б. Стратификация риска и профилактика ВСС при 
метаболическом синдроме, ожирении, диете и анорексии

Введение и эпидемиология
Метаболический синдром – совокупность взаимосвязанных фак-

торов риска возникновения и прогрессирования сердечнососудистых 
заболеваний, обусловленных атеросклерозом. Существуют различные 
критерии диагностики метаболического синдрома; учитываются абдо-
минальное ожирение, артериальная гипертензия, атерогенная дисли-
пидемия (повышение уровня триглицеридов, снижение холестерина 
липопротеидов высокой плотности в крови), наличие резистентности 
к инсулину (нарушение толерантности к глюкозе, гипергликемия нато-
щак, сахарный диабет 2 типа) [1–5]. Распространенность метаболиче-
ского синдрома сильно варьирует в зависимости от региона, изучен-
ного контингента больных и критериев диагностики. Так, по различ-
ным данным, полученным в Российской Федерации, она может состав-
лять от 12 до 65% [6, 7].

При метаболическом синдроме описан ряд изменений, потенци-
ально способствующих возникновению ВСС – увеличение длительно-
сти и дисперсии интервала QT [8–12], изменения вариабельности ритма 
сердца, свидетельствующие о преобладании симпатических влияний на 
синусовый ритм и/или снижении вагусной активности [12–21], гипер-
трофия левого желудочка [22–24]. Кроме того, при выраженных мета-
болических расстройствах возможно наличие дополнительных факто-
ров риска ВСС: гипокалиемии, гипогликемии, способствующей акти-
вации симпатической нервной системы и нарушению реполяризации 
миокарда с удлинением интервала QT, синдрома обструктивного апноэ 
сна [25–29].

Ожирение, а также чрезмерные усилия по быстрому снижению массы 
тела, могут способствовать возникновению ВСС. Риск ВСС особенно 
высок при выраженном ожирении, а также его наличии уже в молодом 
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возрасте [30–32]. Скорее всего, это связано с возникновением угрожаю-
щих жизни желудочковых аритмий, однако у внезапно умерших моло-
дых людей выявлялись также изменения проводящей системы сердца 
[33]. Среди факторов, предрасполагающих к ВСС, у лиц с ожирением 
описаны увеличение длительности и дисперсии интервала QT, измене-
ния вариабельности ритма сердца, формирование характерных струк-
турных изменений сердца (кардиомегалия, дилатация левого желу-
дочка, гипертрофия кардиомиоцитов без признаков интерстициаль-
ного фиброза), а также обструктивное апноэ сна [31, 35–37]. Риск ВСС 
при ожирении можно существенно уменьшить при снижении массы 
тела. Обратимы также проявления кардиопатии и удлинение интер-
вала QT, особенно на ранних стадиях заболевания [38–40]. Есть сооб-
щения о возникновении аритмий и случаях ВСС на фоне длительных, 
не сбалансированных, очень низкокалорийных диет и лечебного голо-
дания (особенно при использовании диет с применением жидких про-
теинов) [41–45]. Соответственно, низкокалорийная диета, способству-
ющая снижению массы тела, должна быть хорошо сбалансированной.

Смертность лиц с нервной анорексией составляет, по-видимому, 
около 6% [46]. Считается, что почти треть летальных исходов, в том 
числе во время возобновления приема пищи, происходит из-за забо-
леваний сердца, однако точные данные о том, чем обусловлена ВСС, 
отсутствуют. Длительное голодание приводит к атрофии сердеч-
ной мышцы, синусовой брадикардии, удлинению интервала QT, а 
также электролитным расстройствам, усугубляющим эти нарушения. 
Большинство патологических изменений со стороны сердца полно-
стью обратимы после надлежащего возобновления питания [47–49]. 
Осложнения, связанные с возобновлением питания у длительно голо-
давших, включают сердечные, неврологические и гематологические 
расстройства, обусловленные возникновением дисбаланса жидкости и 
электролитов. Сердечные осложнения возникают, как привило, в пер-
вую неделю после начала приема пищи и обычно связаны с выражен-
ным дефицитом питания, гипофосфатемией и использованием только 
парентерального питания [50–53].
Алгоритмы стратификации риска ВСС

Каждый из основных компонентов метаболического синдрома (ожи-
рение, артериальная гипертензия, нарушение липидного и углеводного 
обмена), будучи в достаточной степени выраженным, является факто-
ром риска ВСС [54]. Несет ли объединение этих предрасполагающих 
факторов в рамках критериев метаболического синдрома дополнитель-

ную информацию, позволяющую улучшить стратификацию риска ВСС, 
в настоящее время не ясно, поскольку публикуемые данные противо-
речивы [32, 55, 56].
Мероприятия по профилактике ВСС
Класс I

1. Особенностей лечения угрожающих жизни ЖА (включая пока-
зания к имплантации ИКД и ЭКС) у больных с метаболическим син-
дромом, ожирением, анорексией или придерживающихся определен-
ной диеты, нет. (C).
Класс IIa

1. Программное снижение массы тела при ожирении и тщательно 
контролируемое возобновление питания при анорексии может снизить 
риск возникновения ЖА и ВСС (C).
Класс III

1. Длительные, несбалансированные, очень низкокалорийные диеты 
и лечебное голодание не рекомендуются, поскольку могут быть опас-
ными и приводить к развитию угрожающих жизни ЖА (C).
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Х.9.B. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов с эндокринными нарушениями

Стратификация риска
Нарушения гормональной регуляции могут быть прямой или опо-

средованной причиной ВСС в результате развития жизнеугрожающих 
нарушений ритма и проводимости. Эндокринопатии оказывают как 
непосредственное влияние на миокард (например, феохромоцитома, 
тиреотоксикоз, гипотиреоз), так и быть причиной развития состояний, 
которые сопровождаются риском развития аритмий (например, элек-
тролитные нарушения, связанные с дисфункцией коры надпочечни-
ков, околощитовидных желез). Некоторые эндокринные нарушения 
способствуют развитию условий, вызывающих структурную патоло-

гию сердца, при которой имеется риск развития ВСС (например, дис-
липидемия увеличивает риск развития ИБС, а вторичная артериальная 
гипертензия вызывает развитие гипертрофии миокарда ЛЖ).
Сахарный диабет

Известно, что в популяции больных, перенесших ИМ, наличие сахар-
ного диабета увеличивает риск развития ВСС [1–3]. Так, у больных СД 2 
типа риск увеличивался не только при повышении уровня глюкозы (ОР 
1,73; 95% ДИ 1,28–2,34), но и при наличии микрососудистых осложне-
ний (ОР 2,66; 95% ДИ 1,84–3,85). Вместе с тем, у женщин такие фак-
торы риска как курение, артериальная гипертензия и сахарный диабет, 
увеличивали риск ВСС в 2,5–4 раза [2–4].

В развитие синдрома ВСС у больных СД независимо от наличия коро-
нарного атеросклероза, вносят вклад как электрическая нестабильность 
миокарда, так и собственно поражение миокарда. Одним из предпола-
гаемых механизмов, лежащих в основе развития ВСС, считают карди-
альную автономную нейропатию и связанное с ней удлинение интер-
вала QTс. Так, при интервале QTс в верхнем квартиле риск ВСС был в 
2,8 раза выше, чем у пациентов, имевших нормальный интервал QTс 
[5]. Удлинение интервала QTс и у больных СД 1 типа, особенно в усло-
виях гипогликемии, может приводить к развитию фатальных аритмий 
(ЖТ и ФЖ) и ВСС [6].

В настоящее время вопрос о связи гипергликемии с риском ВСС оста-
ется открытым, так как имеющиеся данные носят довольно противо-
речивый характер. Однако, большинство исследователей соглашаются 
с тем, что такая ассоциация существует, если гликемия натощак пре-
вышает 7,7 ммоль/л [5].

Известно, что сахарный диабет может увеличивать риск ВСС в популя-
ции больных, перенесших инфаркт миокарда [4, 7], и больные СД имеют 
более тяжелое поражение коронарного русла по сравнению с лицами без 
диабета [8]. Полагают, что наличие СД, независимо от других факторов, 
существенно увеличивает риск ВСС, дополняя такие факторы, как низ-
кая фракция выброса левого желудочка и высокий функциональный 
класс сердечной недостаточности. Механизм ВСС у таких больных реа-
лизуется через развитие фибрилляции предсердий [9]. Кроме вышеука-
занных причин, хорошо известен и тромбогенный эффект метаболиче-
ских нарушений, а именно повышения плазменных факторов свертыва-
ния крови (в частности, тромбина, фактора VII), снижения эндогенных 
антикоагулянтов (тромбомодулина, протеина С), увеличения продукции 
ингибитора активатора плазминогена 1 типа – PAI-1 [10].
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Таким образом, выявление потенциальных факторов развития син-
дрома ВСС у больных СД и их своевременная коррекция являются важ-
ным компонентом профилактики синдрома ВСС. Нормализация уровня 
гликемии уменьшает риск сердечно-сосудистых заболеваний. Однако, 
данных о том, что при этом происходит уменьшение количества вне-
запных смертей, нет. Напротив, в ряде исследований продемонстриро-
вано, что интенсивный контроль гликемии, сопровождающийся увели-
чением риска гипогликемических состояний, при сочетании с карди-
альной автономной нейропатией и гипокалиемией, может приводить 
к увеличению риска летальных исходов.
Рекомендации по профилактике ВСС у больных СД (направлены 
на профилактику и лечение аритмий) [11]
Класс I

1. Больным СД и ФП показаны пероральные антикоагулянты (анта-
гонисты витамина К или новые: дабигатран, ривароксабан, апиксабан) 
при отсутствии противопоказаний (А).

2. Пациентам с СД и ишемической кардиомиопатией с ФВ ЛЖ <35%, 
а также пережившим фибрилляцию желудочков и устойчивую желу-
дочковую тахикардию рекомендуется имплантировать кардиовертер-
дефибриллятор (А).

3. Для предотвращения ВСС у больных СД и СН, а также после 
инфаркта миокарда рекомендуется назначение β-адреноблокаторов (А).
Класс IIа

1. У больных СД должен проводиться скрининг на ФП, поскольку 
она является частой причиной ВСС (С).

2. У больных СД и ФП должна проводиться оценка риска кровоте-
чения (шкала HAS-BLED) при назначении антитромботической тера-
пии (С).

3. Больным СД должен проводиться скрининг на факторы риска 
ВСС (С).
Ожирение, метаболический синдром

Ожирение, само по себе, считают одной из важных причин ВСС. 
Известно, что ожирение является фактором риска ИБС и СД 2 типа. 
Однако, установлена и самостоятельная роль ожирения как причины 
ВСС. Это подтверждают данные Фрамингемского исследования, сви-
детельствующие об увеличении риска ВСС по мере возрастания массы 
тела, как у мужчин, так и у женщин [12]. Кроме того, по данным раз-
ных популяционных исследований ожирение было причиной ВСС неи-

шемического генеза примерно в 20% случаев [12], что косвенно под-
тверждало не ишемический, а аритмогенный характер смерти [12, 13].

Метаболический синдром, основной составляющей которого явля-
ется абдоминальное ожирение, по данным проспективных исследова-
ний увеличивает риск ВСС. Так, согласно результатам Парижского про-
спективного исследования, метаболический синдром был ассоцииро-
ван с 68% увеличением риска ВСС в популяции мужчин среднего воз-
раста, не страдавших СД или ИБС на момент включения в исследова-
ние [14]. Такие компоненты метаболического синдрома, как артериаль-
ная гипертензия, гиперхолестеринемия и гипертриглицеридемия, уве-
личивали риск как внезапной, так и любой другой сердечной смерти. В 
то же время, у больных метаболическим синдромом с ВСС чаще обна-
руживалась гипергликемия натощак и увеличение количества абдоми-
нального жира. Наиболее тесные корреляции были установлены между 
окружностью талии и риском ВСС [14].

Одним из возможных механизмов, связывающим ожирение и ВСС, 
является феномен удлинения интервала QTс [15]. Несмотря на очевидную 
связь абдоминального ожирения с удлинением интервала QTс, конкрет-
ные механизмы аритмогенных эффектов находятся в стадии изучения 
[16]. Возможно, важную роль играет высокий уровень свободных жир-
ных кислот, приводя к нарушению реполяризации, а также повышение 
концентрации катехоламинов. Важным фактором регуляции деятельно-
сти сердечно-сосудистой системы и риска развития жизненно угрожаю-
щих аритмий считают нарушение автономной регуляции, а также разви-
тие дилатационной кардиомиопатии у больных ожирением [17].

Таким образом, абдоминальный жир в избыточном количестве 
может реализовать свой проаритмогенный эффект как через структур-
ные изменения миокарда, так и через синдром сонного апноэ, увеличи-
вая риск жизненно опасных аритмий. Вместе с тем, результаты иссле-
дований по эффекту снижения веса на показатели смертности, в том 
числе, ВСС, носят противоречивый характер. Хорошо известно, что 
снижение веса снижает риск сердечно-сосудистых заболеваний и СД 
2 типа. В небольших клинических исследованиях показано, что сни-
жение веса в результате применения бариатрической хирургии при-
водило к улучшению показателей вариабельности сердечного ритма и 
нормализации интервала QTс [18]. Однако, следует учитывать тот факт, 
что голодание, очень низкокалорийная диета, хирургическое лечение 
ожирения могут приводить к гипокальциемии, гипокалиемии, гипо-
магниемии, что, в свою очередь, способствует увеличению риска раз-
вития жизненно опасных нарушений ритма.
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Акромегалия
Основная причина смерти больных акромегалией – поражение 

сердечно-сосудистой системы [19]. При длительно существующей и 
активной (с сохраненной автономной секрецией гормона роста) акро-
мегалии развивается так называемая акромегалическая кардиопатия, 
которая характеризуется концентрической гипертрофией миокарда, 
диастолической, а позже и систолической дисфункцией с развитием 
тяжелой, рефрактерной к консервативной терапии сердечной недоста-
точности. Хроническая гиперсекреция гормона роста и инсулинопо-
добного фактора роста-1 (ИПФР-1) также приводит к развитию инсу-
линорезистентности, СД 2 типа, дислипидемии и способствует разви-
тию артериальной гипертензии. Коронарный атеросклероз для акроме-
галии не характерен. У больных акромегалической кардиопатией чаще, 
чем в общей популяции, обнаруживают различные нарушения ритма 
и проводимости (предсердные и желудочковые экстрасистолы, ФП и 
ЖТ). Считается, что частота желудочковых нарушений ритма коррели-
рует с длительностью заболевания, а тяжесть – больше с выраженно-
стью гипертрофии левого желудочка, нежели с биохимическими при-
знаками активности заболевания. По некоторым данным около 75% 
больных акромегалией имеют синдром сонного апное, который также 
может вносить вклад в возникновение жизненно опасных нарушений 
ритма. Причиной ВСС больных акромегалией считают желудочковую 
тахикардию и фибрилляцию желудочков [20]. Что касается специфиче-
ского лечения акромегалии, то показано, что нормализация (или сниже-
ние) гормона роста и ИПФР-1 приводит к уменьшению частоты желу-
дочковых эктопических комплексов [21].
Первичный альдостеронизм

Первичный альдостеронизм является наиболее частой эндокринной 
причиной развития артериальной гипертензии и встречается у 5–10% 
больных. Известно, что высокий уровень альдостерона ассоциируется 
с повышенным риском кардиоваскулярных событий, включая инфаркт 
миокарда, аритмии и инсульты [22]. Гипокалиемия, характерная для 
первичного альдостеронизма, сопровождается удлинением интервала 
QTс [23], что может способствовать развитию аритмий. Наиболее часто 
при первичном альдостеронизме встречается ФП [24], но в ряде слу-
чаев наблюдается и пируэтная тахикардия, полиморфная желудочко-
вая тахикардия [25]. Лечение больных с нарушением систолической 
функции левого желудочка при помощи блокаторов минералокорти-
коидных рецепторов приводило не только к снижению общей смерт-

ности на 30%, но и к уменьшению риска внезапной сердечной смерти 
на 29% [26].
Первичный гиперпаратиреоз

Установлено, что избыточная секреция паратиреоидного гормона 
(ПТГ) у больных с первичным гиперпаратиреозом ассоциируется с 
повышенным риском развития заболеваний сердечно-сосудистой 
системы и летальности [27]. Объяснением этому может служить тот 
факт, что гладкомышечные клетки сосудистой стенки, эндотелий, кар-
диомиоциты являются клетками-мишенями для ПТГ. В условиях повы-
шенной концентрации паратиреоидного гормона наблюдается эндоте-
лиальная дисфункция, увеличение толщины комплекса интима–медиа, 
повреждение коронарных артерий, что указывает на его проатерогенное 
действие [28]. Другой возможной причиной, способствующей повыше-
нию летальности больных с высоким уровнем ПТГ, может быть артери-
альная гипертензия, а также прямое действие ПТГ на миокард, вслед-
ствие которого развивается гипертрофия кардиомиоцитов, увеличива-
ется частота сердечных сокращений и может возникнуть аритмия [29].

Как известно, повышение уровня ПТГ сопровождается увеличением 
концентрации кальция, ассоциированного со значимыми изменениями 
ЭКГ в виде удлинения интервалов PR и QRS, укорочения интервала QTс 
и сегмента ST [30]. Аритмогенный эффект гиперкальциемии может реа-
лизовываться за счет ранней и поздней постдеполяризации, укорочения 
эффективного рефрактерного периода и запуска механизма ре-энтри.

Таким образом, паратиреоидный гормон самостоятельно или через 
повышение уровня кальция обладает положительным инотропным и 
хронотропным эффектом на сердце, способствует развитию артери-
альной гипертензии, диастолической дисфункции и, возможно, ате-
росклероза. Однако, механизмы, посредством которых у больных пер-
вичным гиперпаратиреозом увеличивается риск внезапной сердечной 
смерти, требуют дальнейшего изучения.
Нарушения функции щитовидной железы

Нарушения функции щитовидной железы ухудшают течение 
сердечно-сосудистых болезней. Случаи внезапной смерти описаны 
при болезни Грейвса, одной из самых частых причин тиреотоксикоза. 
К фатальным последствиям может приводить нераспознанный тяже-
лый тиреотоксикоз с развитием тиреотоксического криза при болезни 
Грейвса. Характерные для тиреотоксикоза нарушения сердечного ритма 
(ФП), сопровождающиеся прогрессирующей сердечной недостаточно-
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стью, могут приводить к смерти больного [31, 32]. Следует сказать, что 
назначение амиодарона больному с фибрилляцией предсердий и нерас-
познанным тиреотоксикозом может значительно затруднить последу-
ющую терапию.
Другие заболевания эндокринной системы

Внезапная сердечная смерть у больных болезнью Аддисона и гипо-
паратиреозом, описана крайне редко и, как правило, ее развитие обу-
словлено тяжелыми электролитными нарушениями (гиперкалиемия 
или гипокальциемия) вследствие дефицита глюкокортикоидов, мине-
ралокортикоидов и паратиреоидного гормона, соответственно.

В литературе упоминаются единичные клинические случаи, где 
неклассическими проявлениями избыточной секреции катехоламинов 
у больных феохромоцитомой были кардиогенный шок, отек легких и 
внезапная смерть [33].

Сравнительно недавно появились данные о наличии ассоциации 
между риском внезапной сердечной смерти и дефицитом витамина D 
[34]. Такие закономерности наиболее часто описаны для пациентов с 
хронической болезнью почек, получающих гемодиализ [35]. В насто-
ящее время не вызывает сомнения тот факт, что дефицит витамина D 
является фактором риска развития сахарного диабета 2 типа, артериаль-
ной гипертензии, воспаления, появление которых способствует повы-
шению смертности больных [36]. Считается, что все эти изменения со 
стороны сердца и сосудов в условиях дефицита витамина D, способны 
приводить к увеличению риска возникновения аритмий и внезапной 
сердечной смерти [37].
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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Х.9.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 [1, 2]. Помимо коронарного атеросклероза дополни-
тельными факторами риска развития внезапной сердечной смерти у 
пациентов с хронической болезнью почек могут быть ГЛЖ, уремиче-
ская кардиомиопатия, анемия, удлинение интервала QT и увеличение 
его дисперсии, снижение вариабельности сердечного ритма, а также 
быстрые изменения объема циркулирующей крови и электролитов, неа-
декватность диализа, гиперфосфатемия, гиперпаратиреоз и др. [2, 3].
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 программном гемодиализе или постоянном амбулаторном перито-
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неальном диализе показано назначение блокаторов ангиотензиновых 
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 факто-
рами риска ВСС (угрожающими жизни аритмиями и систолической дис-
функцией ЛЖ) ИКД-терапия имеет преимущество над медикаментоз-
ной терапией, однако у диализных пациентов благоприятный эффект 
этого вида лечения на выживаемость не доказан. Решение об импланта-
ции ИКД следует принимать индивидуально с учетом состояния паци-
ента и ожидаемой продолжительности жизни (С). Нахождение на про-
граммном гемодиализе или постоянном амбулаторном перитонеаль-
ном диализе, тем не менее, не должно рассматриваться как решающий 
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 
β-адреноблокаторов (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).
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Х.10. всс при болезнях перикарда
Стратификация риска

Согласно этиологической классификации заболеваний перикарда 
Европейского общества кардиологов [1] они подразделяются на инфек-
ционные и неинфекционные. Основными причинами заболеваний 
перикарда являются вирусы (в развитых странах), а также бактерии 

(чаще микобактерия туберкулеза), реже встречаются опухолевый пери-
кардит и перикардит, связанный с системным (обычно аутоиммун-
ным) заболеванием. Перикардит – это воспаление сердечной сумки, 
включающей серозный висцеральный (эпикард) и фиброзный парие-
тальный слои с располагающейся между ними перикардиальной жид-
костью. Перикардит может быть, как изолированным, так и проявле-
нием системных заболеваний. Классические перикардиальные син-
дромы включают перикардит, выпот в полость перикарда, тампонаду 
сердца и констриктивный перикардит.

При подозрении на перикардит на первом уровне диагностики во 
всех случаях необходимы определение маркеров воспаления (лейко-
цитоз, С-реактивный белок и др.), функции почек, печени и щитовид-
ной железы, маркеров поражения миокарда (сердечные тропонины, 
креатинкиназа), регистрация ЭКГ, рентгенография органов грудной 
клетки, эхокардиография. На втором уровне диагностики, при недоста-
точной информативности исследований первого уровня, могут выпол-
няться компьютерная томография или магнито-резонансная томогра-
фия сердца, а также анализ перикардиальной жидкости для выявления 
бактерий, клеток опухолей при большом выпоте, не реагирующем на 
стандартную противовоспалительную терапию. Дополнительные иссле-
дования для определения этиологии перикардита следует проводить с 
учетом клинической картины при наличии предикторов высокого риска 
неблагоприятного исхода.

ВСС при заболеваниях перикарда может возникать в результате раз-
нообразных патологических процессов: воспаления, констрикции и 
т.д. Однако не имеется убедительных доказательств связи желудочко-
вых тахиаритмий с болезнями перикарда. Предполагается, что к ВСС 
у таких пациентов приводят в основном гемодинамические причины, 
а не аритмии сердца [2].

В современной литературе встречаются лишь описания единичных 
случаев ВСС при перикардите после катетерной абляции фибрилля-
ции предсердий у юноши с вероятной наследственной каналопатией 
[3], успешной реанимации при внезапной остановке сердца на фоне 
туберкулезного перикардита [4].
Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I

1. Стратификация риска и профилактика ВСС у пациентов с болез-
нями перикарда осуществляется на основании выявления основных и 
второстепенных факторов риска. Проведение профилактики подразу-
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мевает, в том числе, имплантацию ИКД пациентам с основными фак-
торами риска ВСС, которые получают длительную оптимальную лекар-
ственную терапию, с хорошим функциональным статусом и благопри-
ятным прогнозом выживаемости в течение года и более (C).

Х.11. 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 [1–3]. В последние 
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 [4].

ХОБЛ это хроническое заболевание, характеризующееся персисти-
рующим ограничением воздушного потока в дыхательных путях, кото-
рое обычно носит прогрессирующий характер и связано с воспалитель-
ным ответом на длительное вдыхание частиц или газов. Тяжесть тече-
ния ХОБЛ во многом определяется частотой обострений и сопутствую-
щей патологией [5]. Наиболее частой сопутствующей проблемой у боль-
ных ХОБЛ являются сердечно-сосудистые заболевания, в большинстве 
случаев ИБС, сердечная недостаточность, фибрилляции предсердий и 
артериальная гипертония. По данным крупного исследования, вклю-
чавшего более 1800 пациентов, у больных ХОБЛ существует повышен-
ный в 3,36 раза риск смерти от сердечно-сосудистых событий в целом 
и в 5,65 раза от ишемической болезни сердца [6]. Имеется прямая зави-
симость риска смерти от величины объема форсированного выдоха за 
1-ю секунду (ОФВ1) – главного количественного критерия бронхиаль-
ной обструкции [7].

При этом, пациенты, находящиеся на более легких стадиях ХОБЛ, 
имеют гораздо больше рисков умереть не от дыхательной недостаточ-
ности, а от сердечно-сосудистой патологии [8].

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 
отсутствии ХОБЛ она составила 19%. Более 27% пациентов ХОБЛ в 
этом исследовании страдали сердечной недостаточностью до включе-
ния в исследование [9]. В другом крупном исследовании, проанализи-
ровавшем 400000 госпитализаций пациентов с ХОБЛ в отделения вете-

ранов, сопутствующая патология коронарных артерий встречалась в 
33,6% случаев [10].

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, ремоде-
лирование правых отделов сердца является ответом на развивающуюся 
легочную гипертензию. В четвертых, системное воспаление, окислитель-
ный стресс, гиперкапния, характерные для ХОБЛ, ведут к ускорению 
процессов атерогенеза и являются провокаторами аритмий. И наконец, 
имеет место взаимное негативное влияние медикаментозной терапии, 
когда препараты для лечения сердечной патологии могут ухудшить тече-
ние ХОБЛ, а бронхолитики – провоцировать жизнеугрожающие 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	сопутству-
ющих 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 с ОФВ1 ниже 60%, но без факторов риска в анамнезе целе-
сообразно периодически проводить холтеровское мониторирование 
ЭКГ для своевременного выявления скрытой кардиальной патологии.

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 изменений 
в план ведения пациента с целью профилактики ВСС в соответствии с 
приведенными ниже рекомендациями (рис. Х.11.1).
Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I

1. Особенности профилактики ВСС у больных с ХОБЛ базируются на 
выявлении основных и второстепенных факторов риска. Это подразу-
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мевает, в том числе, имплантацию ИКД пациентам, имеющим основ-
ные факторы риска ВСС, которые получают длительную оптималь-
ную лекарственную терапию, с хорошим функциональным статусом и 
благоприятным прогнозом выживаемости в течение года и более (В).

2. При использовании β-адреноблокаторов, предпочтение должно отда-
ваться селективным препаратам, блокирующим β1-адренорецепторы (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, кларитро-
мицина) может сопровождаться удлинением интервала QT и увеличе-
нием 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 β2 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 пери-
оде достоверно выше (B).
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Х.12. всс при нейромышечных заболеваниях
Наследственные нейромышечные заболевания (миотоническая 

мышечная дистрофия, синдром Кернса-Сейра, миодистрофия Эрба, 
миопатия Эмери-Дрейфуса, другие виды миопатий) могут предраспо-
лагать к развитию предсердных аритмий, нарушений проводимости, 
АВ-блокаде, мономорфной ЖT или полиморфной ЖТ и ВСС [1–7]. 
Клинические проявления, указывающие на возможность наличия суб-
страта для развития ВСС, довольно разнообразны. ВСС является хорошо 
прогнозируемым выявляемым осложнением некоторых нейромышеч-
ных заболеваний, однако прогрессирование нарушений проводимо-
сти может быть непредсказуемым [8–17]. В случае поражения сердца, 
в частности, при мышечной дистрофии, необходимо обращать внима-
ние на минимальные клинические симптомы или электрокардиографи-
ческие проявления при определении показаний к имплантации ЭКС 
или ИКД и проведению эндокардиального ЭФИ.
Рекомендации по профилактике ВСС

Существующая стратификация риска ВСС у пациентов с нейромы-
шечными заболеваниями подразумевает выявление основных и вто-
ростепенных факторов риска, а также диагностику и терапию патоло-
гических состояний, связанных непосредственно с нейромышечными 
заболеваниями.

1. Точная генетическая диагностика (I, А).
2.	Проведение	 исследований,	 определяющих	 состояние	 сердечно-

сосудистой	системы:
А) Регистрация поверхностной ЭКГ (I, С) (один раз в течение трех 

месяцев);
Б) Эхо-КГ (I, В) (один раз в течение трех месяцев):

– повышенное внимание необходимо уделять эхокардиографи-
ческим признакам латентной сердечной недостаточности:

•	 увеличение	конечного	диастолического	диаметра	левого	желу-
дочка в течение последних трех месяцев;

•	 увеличение	массы	сердца	в	течение	последних	трех	месяцев;
•	 снижение	 фракции	 выброса	 левого	 желудочка	 в	 течение	

последних трех месяцев;
•	 наличие	дискинезии	стенок	левого	желудочка;
•	 отношение	расстояния	от	высшей	точки	раскрытия	створки	

митрального клапана до межжелудочковой перегородки к 
конечному диастолическому диаметру левого желудочка 
составляет >16;

•	 увеличение	отношения	времени	предизгнания	левого	желу-
дочка к периоду изгнания левого желудочка в течение послед-
них трех месяцев.

В случае выявления у пациента всех шести вышеперечисленных при-
знаков следует ожидать развитие манифестной сердечной недостаточ-
ности в течение ближайших шести месяцев. Необходимо отметить, что 
в течение первых двух месяцев потери пациентом способности к само-
стоятельному передвижению наблюдается снижение массы его левого 
желудочка, а также его конечного диастолического диаметра на 20%, в 
связи с чем необходимо корректировать нормативные показатели для 
пациентов в данные сроки.

В) холтеровское мониторирование ЭКГ (I, В)
3.	Проведение	биопсии:

•	 миокарда;
•	 скелетной	мышцы	(I,	А).

4.	Адекватное	медикаментозное	лечение,	включающее	назначение	сле-
дующих	групп	препаратов	(при	отсутствии	противопоказаний	и	непри-
емлемых	побочных	эффектов):
•	 и-АПФ	(I,	А);
•	 сартаны	(I,	В);
•	 β-адреноблокаторы	(I,	А).

Необходимо отметить, что терапия пациентов с кардиомиопатией, 
развивающейся на фоне прогрессирующей мышечной дистрофии, 
имеет некоторые особенности по сравнению с лечением больных с 
изолированной кардиомиопатией. Применение комбинированной 
симптоматической терапии сердечными гликозидами и диуретиками 
практически не приводит к увеличению сократительной способно-
сти миокарда и, хотя и позволяет временно улучшить состояние паци-
ента, тем не менее, не способствует увеличению срока его жизни. В 
данном случае более оптимальным является комбинация селективных 
β-адреноблокаторов и кардиотрофических препаратов.
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Что касается антиаритмической терапии, то целесообразность их 
применения у пациентов с нейромышечными заболеваниями представ-
ляется достаточно сомнительной, поскольку имеются сведения о мень-
шей выживаемости пациентов с мышечными дистрофиями Дюшенна 
и Беккера, имеющих желудочковые эктопии и получающих антиарит-
мические препараты, по сравнению с пациентами, не получающими 
данные лекарственные средства [18, 19]. При синусовой тахикардии 
на фоне нормальной фракции выброса левого желудочка предпочте-
ние следует отдавать селективным β1-адреноблокаторам.

При наличии латентной сердечной недостаточности целесообразно 
придерживаться следующего алгоритма ведения пациентов [20] (I, В):

•	 клинический	осмотр	пациента	каждые	четыре	недели;
•	 ранняя	антибиотикотерапия	любых	инфекционных	заболеваний;
•	 использование	препаратов,	содержащих	магний;
•	 назначение	 амиодарона	 пациентам	 с	 частыми	 и/или	 тяжелыми	

аритмиями;
•	 использование	антикоагулянтов;
•	 увеличение	сердечного	выброса	посредством	применения	сердеч-

ных гликозидов в обычных терапевтических дозах, диуретиков, 
коэнзима Q10, ингибиторов ангиотензин-превращающего фер-
мента.

Является необходимым обеспечение нормальной функции дыха-
ния (I, А):

•	 оценка	 функции	 дыхания	 в	 раннем	 возрасте	 пациента	 –	 в	
4–6 лет*;

•	 регулярные	консультации	пациента	педиатром,	специализиру-
ющимся в области оценки респираторных функций:

•	 тестирование	дыхательных	функций	при	каждом	консультатив-
ном визите пациента;

•	 обучение	пациента	и	его	родственников	различным	вариантам	
вспомогательной вентиляции, что поможет избежать чрезвы-
чайных ситуаций;

•	 обеспечение	 пациента	 и	 его	 родственников	 руководством	 по	
правильному процессу приема пищи;

* Оценка функции дыхания должна выполняться 2 раза в год после начала использова-
ния пациентом инвалидного кресла и до достижения жизненно необходимого объема 
воздуха, выдыхаемого после максимального вдоха (80% от нормального объема) или до 
достижения пациентом 12-летнего возраста и каждые 3–6 месяцев после начала про-
ведения искусственной вентиляции легких или использования различных вспомога-
тельных механических средств, облегчающих акт дыхания.

•	 регулярная	оценка	качества	сна	и	состояния	дыхания	во	время	
сна – проведение ночной оксиметрии и/или полисомнографии);

•	 регулярная	оценка	сердечной	деятельности,	включая	ежегодное	
проведение ЭКГ и ЭхоКГ, начиная, по крайней мере, со школь-
ного возраста;

•	 регулярная	 оценка	 способности	 самостоятельной	 санации	
бронхо-легочного дерева – проверка наличия возможности осу-
ществления кашля;

•	 обеспечение	мануальной	помощи	или	механической	поддержки	
для осуществления кашлевых движений с помощью нормали-
зующего давления в бронхо-легочном дереве инсуффлатора-
экссуфлатора;

•	 обучение	пациента	и	его	родственников	использованию	пуль-
соксиметра в домашних условиях, дабы осуществлять самосто-
ятельный контроль проходимости воздухоносных путей;

•	 неинвазивная	 вентиляционная	 поддержка	 через	 назальный	
ингалятор, обеспечивающий периодическое создание положи-
тельного давления в воздухоносных путях;

•	 использование	 средств	 искусственной	 вентиляции	 легких	 с	
целью предотвращения дополнительной траты кислорода для 
компенсации ночной гиповентиляции, вызванной неадекват-
ным дыханием;

•	 неинвазивная	дневная	вентиляционная	поддержка,	когда	функ-
ция дыхания нарушается и в дневное время, используя ротовой 
ингалятор, обеспечивающий периодическое создание поло-
жительного давления в воздухоносных путях, или надувную 
игрушку, способствующую повышению внутрибрюшного дав-
ления, симулирующего дыхание;

•	 обучение	пациента	языкоглоточному	дыханию	(так	называемое	
дыхание «большим глотком»), используемому во время отклю-
чения средств механической вентиляции;

•	 осуществление	искусственной	вентиляции	посредством	нало-
жения трахеостомы, если неинвазивная вентиляция не осуще-
ствима или отвергается пациентом и его родственниками;

•	 недопущение	 использования	 так	 называемой	 профилактиче-
ской искусственной вентиляции легких;

•	 оценка	состояния	дыхательной	и	сердечно-сосудистой	систем	во	
время сна перед хирургическими вмешательствами и обеспече-
ние свободной проходимости воздухоносных путей и поддержка 
дыхательных функций в постоперационный период;
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•	 пожизненное	 наблюдение	 и	 лечение	 пациента,	 что	 включает	
терапию нарушений функции дыхания и болевых синдромов, 
а также проведение разносторонней психосоциальной реаби-
литации.

Имплантация ЭКС (IIa, B) может обсуждаться у пациентов с такими 
наследственными нейромышечными заболеваниями как миодистро-
фии Дюшенна, Беккера, Эмери-Дрейфуса, Мэбри, Роттауфа-Мортье-
Бейера, амиотрофия Верднига-Гофмана, миодистрофия Давиденкова, 
болезни Помпе и Гирке, синдром Кернса-Сейра, миотоническая дис-
трофия Россолимо-Куршмана-Штейнерта-Баттена при наличии такого 
фактора риска ВСС как АВ-блокада (в том числе АВ-блокада I степени), 
которая нередко является основным проявлением сердечной патоло-
гии среди пациентов данной группы.

Возможность имплантации ЭКС рассматривается даже при отсут-
ствии клинической симптоматики, что обусловлено тем, что у паци-
ентов данной категории возможно острое прогрессирование наруше-
ний АВ-проводимости.

Имплантация ИКД у пациентов с ФВ левого желудочка менее 35% 
с целью первичной профилактики ВСС относится к показаниям IIa 
класса, с уровнем доказательности В.

Существуют различные мнения о целесообразности транспланта-
ции сердца у пациентов с мышечной дистрофией и сопутствующей 
кардиомиопатией, что связано с наличием достаточно высокого пери-
операционного риска вследствие сниженной физической активности 
пациентов и в связи с предполагаемым быстрым развитием кардио-
миопатического процесса в пересаженном сердце. Однако, по мне-
нию ряда авторов, подобная такая точка зрения не вполне оправдана. 
Так, в работе W. Rees и соавт. [21] сообщается о пациентах с миопатией 
Дюшенна, которым была проведена трансплантация сердца. Средний 
возраст пациентов с крайней стадией кардиомиопатического процесса 
составил 25 лет (от 9 до 45), длительность послеоперационного наблю-
дения – от 10 месяцев до 7 лет. Наблюдался неосложненный послео-
перационный период у всех описываемых пациентов, все они полу-
чали иммуносупрессивную терапию с использованием азатиоприна, 
циклоспорина и кортикостероидов. Ежегодные исследования состоя-
ния трансплантата с помощью катетеризации сердца показывали нор-
мальное функционирование левого желудочка. Не отмечались случаи 
поражения коронарных артерий, и вплоть до настоящего времени ни 
у одного пациента не наблюдается прогрессирования имевшейся до 
операции мышечной дистрофии.

Коррекция генетических нарушений
Несмотря на очевидные успехи в исследованиях структуры гена дис-

трофина, реальные успехи в генотерапии нейромышечных заболеваний 
пока не достигнуты, причиной чего, прежде всего, являются гигантские 
размеры гена и его мРНК, а также отсутствие эффективных средств 
доставки гена в мышцы.

Считается, что достижение терапевтического эффекта возможно при 
успешной трансфекции не менее 20%, а по последним данным – 40% всех 
мышечных волокон только скелетной мускулатуры, мышц сердца и диа-
фрагмы. Основными критериями эффективности трансфекции являются 
появление дистрофин-положительных мышечных волокон, нормализа-
ция уровня биохимических маркеров миодистрофии Дюшенна, измене-
ния физиологических параметров (сила, тонус мышц).

Коррекция генетических нарушений у пациентов с миодистрофиями 
Дюшенна и Беккера предполагает:

•	 введение	гена	дистрофина	(IIa,	B);
•	 замещение	гена	дистрофина	(B);
•	 скиппинг	гена	дистрофина,	т.е.	удаление	(пропуск)	мутации	в	гене	

и соединение вместе окружающих их генетических инструкций (C);
•	 игнорирование	стоп-кодона	гена	дистрофина,	поскольку	в	ряде	

случаев развитие миодистрофии Дюшенна обусловлено стоп-
сигналом в гене дистрофина – типом мутации, называемым «пре-
ждевременным стоп-кодоном» или «нонсенсом мутации» (C);

•	 введение	минигена	(компонент	с-ДНК,	кодирующий	синтез	участка	
дистрофина, на уровне которого произошла делеция) как в скелет-
ную мышцу, так и непосредственно в сердечную мышцу (В);

•	 клеточная	трансплантация	(C);
•	 воздействие	на	кальциевые	каналы	мышц	(B);
•	 восстановление	мембран	мышечных	клеток	(A);
•	 подавление	дистрофического	процесса	(C);
•	 стимуляция	регенерации	мышечной	ткани	(В).
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Х.13. 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 нормальной 
или аномально измененной 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.

Х.13.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 
различных генах, передается аутосомно-доминантным путем.

2 тип – синдром Джервелла–Ланге-Нильсена (JLNS), обуслов-
лен мутациями в 2 генах, передается аутосомно-рецессивным путем. 
Является причиной приблизительно 1% всех случаев врожденной глу-
хонемоты. Врожденная глухота является обязательным отличитель-
ным признаком, она двусторонняя, перцепторного типа, не затра-
гивает низкий звуковой спектр. Возникает вследствие потери функ-
ции Кортиева органа из-за критического снижения количества ионов 
калия в омывающей его жидкости. LQTS обнаружен во всех этнических 
группах. Врожденный синдром LQT встречается с частотой 1-2:10000 
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и обуславливает около 3000 летальных исходов ежегодно. Первый тип 
синдрома (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 
очевидных фенотипических проявлений заболевания. вариант 
можно с высокой вероятностью диагностировать только ретро-
спективно, после внезапной смерти родственников пробанда, счи-
тавшихся ранее практически 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 генах 
калиевых каналов (KCNQ1, KCNH2, KCNE1, KCNE2, KCNJ2, KCNJ5), 
2 генах натриевых каналов (SCN5A, SCN4B), одном гене кальциевых 
каналов (CACNA1C) и 4 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% 
случаев. Остальные генотипы являются наиболее редкими формами и 
встречаются менее чем в 1,5% случаев.
Синдром Андерсена

Синдром Андерсена (или LQT7) – редкое наследственное заболева-
ние, 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 [1, 2]. Синдром связан с мутациями в гене KCNJ2, кодирующем 
калиевые каналы типа К1.

Жизнеугрожающие ЖА достаточно редки у больных с синдромом 
Андерсена, но, несмотря на это, были описаны эпизоды внезапной 
смерти [3, 4]. Опыт лечения невелик. У молодой женщины с синдро-
мом Андерсена и мутацией R218W в гене KCNJ2 лечение амиодароном 
и ацетазоламидом вызвало продолжительное улучшение кардиологиче-
ских и мышечных симптомов. Периодический паралич в большинстве 
случаев	может	быть	предотвращен	приемом	препаратов	калия	per	os	[5].	
Положительный эффект от β-адреноблокаторов у этой категории боль-
ных не доказан. Данные о положительном влиянии блокаторов кальци-
евых каналов в отношении аритмии также основаны на клиническом 
описании одного единственного случая. Сообщается об эффективно-
сти антиаритмического лечения препаратами I C класса – флекаини-
дом [6, 7] и этацизином [8].
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 нару-
шения проводимости в АВ-соединении [9, 10]. Синдром Тимоти ассо-
циирован с мутациями в гене CACNA1C, кодирующем α1-субъединицу 
кальциевых каналов. Мутация способствует развитию внутриклеточ-
ной перегрузки ионами кальция во всех тканях [11].

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 меньший 

риск фатальных аритмий, но этот риск существенно повышается 
в случае приема лекарств, удлиняющих интервал QT. Примерно 
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у 20% больных, имеющих вторичное удлинение QT, выявляются 
специфические для LQTS мутации.

5. Корреляция между генотипом и фенотипом имеется только у паци-
ентов с синдромами LQT1–LQT8.

6. Высокая генетическая гетерогенность: 13 генов, более 760 мута-
ций.

7. Наследуется преимущественно аутосомно-доминантным путем, а 
синдромы 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 заболе-
вания.

В настоящее время есть технические возможности исследования 
полной последовательности кодирующей части соответствующего гена 
[12–14].
Стратификация риска

На основании знания генотипа, пола и значении интервала QT про-
изводится стратификация риска развития синкопе, желудочковых 
аритмий и ВСС (табл. Х.13.1). [15, 16]. 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 альтернацию зубца Т, является дополнительным фактором, утвержда-
ющим риск развития жизнеугрожающих аритмий [17]. Есть единичные 
данные, которые указывают, что тип мутации может иметь существен-
ное значение в определении прогноза больного и может быть основа-
нием для превентивной имплантации ИКД. Это касается мутации А341V 
гена KCNQ [18]. Больные JLNS, синдромом Тимоти и другими гомо-
зиготными синдромами, подвержены наиболее высокому риску ВСС 
уже в детском возрасте. У больных, реанимированных после ВСС, наи-
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 [19]. Риск смерти у бес-
симптомных носителей мутаций, приводящих к развитию LQT1, мак-
симален в молодом возрасте [20].

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 лиц мужского пола), имеющим основ-
ные факторы риска ВСС (необъяснимые синкопе, сердечный арест в 
анамнезе, семейный анамнез ВСС), а также детям, страдающим эпи-
лепсией 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).

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 интервала QT, вызванного примене-
нием лекарственных препаратов, генетическое тестирование предо-

Таблица Х.13.1
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
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ставляет возможность выявить носительство мутаций, ответственных 
за первичные формы LQTS (В).

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

3. Для родственников больных 1–2-й степени с вторичным синдро-
мом удлиненного интервала QT рекомендуется выполнение 12-каналь-
ной 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 [15, 21–24].

Больным с синдромами LQT1 и LQT5 рекомендуется максимально 
ограничить физические нагрузки, особенно состязательную спортив-
ную деятельность [25], плавание, спринт, танцы или осуществлять их 
под наблюдением врача.

Больным с синдромами LQT2 и LQT6 следует избегать воздействия 
сильных эмоций (страх, злость, плач, экзамены), внезапных акустиче-
ских стимулов (будильник, сигнал автомобиля, звонок телефона), осо-
бенно во время сна. Для них также является высоко рисковым в отноше-
нии развития кардиальных событий (ЖА, ВСС) послеродовый период. 
Кроме того, триггером может явиться прием лекарств, удлиняющих 
интервал QT [26]*. Следует избегать приема пищевых добавок с нео-
пределенным 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 
[12, 27–29].

Своевременно назначенная медикаментозная терапия (преиму-
щественно β-адреноблокаторы) предотвращает синкопе более чем у 
87% больных. Однако β-адреноблокаторы менее эффективны у боль-
ных с генотипом LQT2 и даже противопоказаны у больных с геноти-
пом LQT3 [30].

Имплантация ИКД является методом выбора для лечения таких боль-
ных при эпизодах сердечного ареста в анамнезе и при неэффективно-
сти консервативной терапии [12, 30].

*	 перечень	медикаментов	содержится	на	сайте	www.qtdrug.org

Хирургическое удаление левого звездчатого ганглия, проведенное с 
целью устранения асимметричной симпатической вегетативной иннер-
вации сердца, являющейся аритмогенным фактором, приводит к неко-
торому укорочению интервала QT [31].

Бессимптомным носителям мутаций может быть рекомендован про-
филактический прием β-адреноблокаторов [28, 29].
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 лекарствен-
ные 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 син-
дрома удлиненного интервала QT (LQT1, LQT2, LQT5 и LQT6), установ-
ленным с помощью молекулярно-генетического исследования, имею-
щим указания в анамнезе на эпизод сердечного ареста (основной фак-
тор 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).
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5. Левосторонняя симпатэктомия может обсуждаться у больных с кли-
ническим диагнозом синдрома удлиненного интервала QT, имеющих 
основные факторы риска ВСС (указания в анамнезе на эпизод сердеч-
ного ареста, ЖТ по типу «пируэт») на фоне приема 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 β-адреноблокаторов (B).
Класс III

1. Назначение β-адреноблокаторов и никорандила противопоказано 
больным с диагнозом синдрома удлиненного интервала QT (LQT3), уста-
новленным с помощью молекулярно-генетического исследования (С).

Х.13.Б. Синдром укороченного интервала QT
Синдром укороченного интервала QT (SQTS) – генетически обуслов-

ленное заболевание, характеризующееся укорочением, как абсолют-
ного (QT ≤300–340 мс), так и корригированного (QTc <320 мс) значе-
ния интервала QT, высоким, симметричным, остроконечным зубцом 
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 [32], основанные на балльной 
оценке клинических данных и данных генотипирования, представ-
лены в таблице Х.13.2.

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 
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 генах 
калиевых каналов (KCNQ1, KCNH2, KCNJ2) и 2 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 мута-
циями в генах кальциевых каналов обязательно фенотипически соче-
таются с синдромом Бругада. Применение хинидина может восста-
навливать продолжительность QT [33]. Единственным методом про-
филактики ВВС является имплантация ИКД [34]. Генетический ана-
лиз, по-видимому, не несет дополнительной информации в отноше-
нии риска развития ВВС.

Генетические	особенности	SQTS:
1) низкая пенетрантность;
2) возможно бессимптомное носительство патологических аллелей;
3) корреляция между генотипом и фенотипом отсутствует;
4) высокая генетическая гетерогенность: 5 генов, более 5 мутаций;

Таблица Х.13.2
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
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5) наследуется аутосомно-доминантным путем;
6) 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 эндокардиального ЭФИ устойчивые гемодинамиче-
ски 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).

Х.13.B. Синдром Бругада
Синдром Бругада – генетически обусловленное заболевание, разви-

вающееся 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 специфическими изменениями ЭКГ:
•	 постоянная	или	транзиторная	блокада	правой	ножки	пучка	Гиса;
•	 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 неиз-
вестна. В среднем в мире врожденный синдром Бругада встречается 
с частотой 1–60:10 000, в Европе 1:10 000, причем в одной из обла-
стей Бельгии – 1:100 000. В Европе синдром Бругада чаще выявля-
ется у представителей «кавказского» 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 заболевания примерно соответ-
ствует европейской [35]. Известно, что синдром Бругада не зареги-
стрирован 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 син-

дрома Бругада ответственны мутации в 8 различных генах, на основании 
чего выделяют 8 генотипов синдрома Бругада. Это мутации в 3 генах 
натриевых каналов (SCN5A, SCN1B, SCN3B), 2 генах калиевых каналов 
(KCNE3, KCNJ8), 2 генах кальциевых каналов (CACNA1C, CACNB2B) 
и одном гене глицерол-3-фосфатдегидрогеназы 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 эпи-
карда правого желудочка [12, 36]. 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 выяв-
ленные мутации ранее не регистрировались [37].
Стратификация риска

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

В ходе проведения эндокардиального ЭФИ у больных с синдромом 
Бругада могут индуцироваться гемодинамически значимые желудочко-
вые тахиаритмии, которые нередко воспринимаются больными как кли-
нические. Тем не менее, эндокардиальное ЭФИ нельзя считать «золо-
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тым стандартом» при проведении стратификации риска ВСС, диагно-
стическая ценность этого исследования невелика [38].

Данных, касающихся рутинного применения генотипирования для 
оценки риска ВВС нет. В одной из работ было показано, что наличие 
мутаций в гене SCN5A, сопровождающиеся потерей функции этого 
ионного канала, может свидетельствовать о неблагоприятном прогнозе 
[39].

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.
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-
ифических изменений ЭКГ, 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 бругадоподобных изменений ЭКГ 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-
зания на эпизод сердечного ареста в анамнезе (основной фактор риска 
ВСС), рекомендована имплантация ИКД (В).

2. Пациентам с диагнозом синдрома Бругада с установленным ранее 
ИКД и частыми оправданными разрядами показано назначение хини-
дина и/или проведение радиочастотной абляции (В).
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. У пациентов с подозрением на синдром Бругада и отсутствием на 
ЭКГ спонтанного подъема сегмента ST в правых грудных отведениях 
целесообразно проведение провокационных фармакологических проб 
с блокаторами натриевых каналов (флекаинид, новокаинамид) (В).

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 эндокардиального ЭФИ может обсуждаться для стра-
тификации риска у пациентов с синдромом Бругада со спонтанным 
подъемом сегмента ST, без мутации в гене SCN5A и каких-либо кли-
нических проявлений (C).
Класс III

1. Больным с синдромом Бругада противопоказано назначение ААП 
IС класса (включая флекаинид и пропафенон) и IА класса (включая 
прокаинамид и дизопирамид).

Х.13.Г. Катехоламинергическая полиморфная 
желудочковая тахикардия

Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия 
(КПЖТ) – это наследственный синдром, характеризующийся элек-
трической нестабильностью кардиомиоцитов, возникающей вслед-
ствие острой активации симпатической нервной системы (на фоне 
физической или эмоциональной нагрузки) и приводящий к внезап-
ной 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 [40].
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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 характерную ЭКГ-картину:

•	 постоянное	или	транзиторное	укорочение	интервала	PQ	(<0,11	с)	
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 гено-
тип 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, уси-
ливает трансмембранную дисперсию реполяризации и запускает ЖТ 
по механизму повторного входа электрического возбуждения, т.е. 
ре-ентри [41, 42]. Бета-адреноблокаторы 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 имеет 
место также при развитии синдрома удлиненного интервала QT 4 типа 
[43]. Возможно, мутации в гене RYR2 обусловливают так называемый 
синдром внезапной смерти у младенцев [12]. 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;
2) возможно бессимптомное носительство патологических аллелей;
3) корреляция между генотипом и фенотипом отсутствует;

4) высокая генетическая гетерогенность: 4 гена, более 170 мутаций;
5) 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 также 
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) рекомендуется 
изменение образа жизни (максимальное ограничение физических нагру-
зок, соревновательной спортивной деятельности, сильных эмоций) (B).

2. Пациентам с диагнозом КПЖТ, установленным клинически, реко-
мендуется назначение β-адреноблокаторов (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 β-адреноблокаторов (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 β-адреноблокаторами, рекомендуется имплантация ИКД (С).
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2. Левосторонняя симпатэктомия может обсуждаться у больных с 
клиническим диагнозом КПЖТ с частыми разрядами ИКД на фоне 
приема β-адреноблокаторов (B).
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 
β-адреноблокаторов (С).

Х.13.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 [44]. СРРЖ характеризуется следующими электрокардио-
графическими проявлениями: 

1) горизонтальным или нисходящим подъемом сегмента ST >0,1 мВ 
с выпуклостью, направ ленной книзу; 

2)	наличием	точки	соединения	(junction	point)	или	волны	соедине-
ния	(J	wave)	на	нисходящем	колене	зубца	R; 

3) поворотом электрической оси сердца против часовой стрелки по 
продольной оси; 

4) быстрым и резким нарастанием амплитуды зубца R в грудных 
отведениях с одновременным уменьшением или исчезновением 
зубца S.

До 2008 года большинство авторов сходились во мнении, что СРРЖ не 
более чем доброкачественный электрокардиографический феномен [44, 
45]. В 2008 году практически одновременно две группы авторов опубли-
ковали исследования случай-контроль, поставившие под сомнение бла-
гоприятное прогностическое значение СРРЖ [46, 47]. В обоих исследо-
ваниях	точка	J	в	3–6	раз	чаще	регистрировалась	в	нижних	(II,	III,	avF)	и	
боковых (V4-6) отведениях у пациентов с идиопатической 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 [48]. Похожие данные были получены 
и при ретроспективном анализе немецкой части проекта MONICA [49]. 
Antzelevitch	C.	и	Yan	G-X.	предложили	новую	классификацию	СРРЖ,	в	
которой тип 2 и 3 синдрома считается потенциально аритмогенным, а 

у пациентов с типом 3 существует высокая вероятность развития элек-
трического шторма [50].
Рекомендации по профилактике ВСС
Класс I

1. Пациентам с ЭКГ-признаками СРРЖ и указанием в анамнезе на 
сердечный арест или устойчивую ЖТ (основные факторы риска ВСС) 
показана имплантация ИКД (B).

2. Пациентам с ЭКГ-признаками СРРЖ и отсутствием клинической 
симптоматики рекомендовано динамическое наблюдение без проведе-
ния лечения (B).
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 профилактики 
ВСС на фоне наличия ЭКГ-признаков СРРЖ в нижних отведениях (В)
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X.14. всс при синдроме обструктивного апноэ 
во время сна

Сведения об оценке риска ВСС у взрослых больных c синдромом 
обструктивного апное во время сна (СОАС) ограничены. Факторы риска 
ВСС изучались только в единичных рандомизированных и нерандоми-
зированных исследованиях. У всех больных с СОАС необходимо про-
водить неинвазивное обследование с целью оценки риска и выявления 
возможных триггеров ВСС, наличие которых может послужить осно-
ванием для целенаправленной терапии. При этом в группу повышен-
ного риска развития ВСС следует включать категорию больных с тяже-
лой степенью СОАС. К дополнительным прогностическим критериям 
неблагоприятного прогноза относятся следующие [1]: возраст 60 лет 
и старше (ОШ 5,53), показатели сатурации кислорода во время сна, а 
именно, снижение среднего значения до 93% (ОШ 2,93) и минималь-
ного значения до 78% (ОШ 2,60), значения индекса апное/гипопное 
более 20 событий/ч (ОШ 1,6), наличие ассоциированных заболеваний 
(артериальная гипертензия, ИБС, хроническая сердечная недостаточ-
ность, желудочковые нарушения сердечного ритма). В таблице Х.14.1 
представлен алгоритм стратификации риска ВСС при СОАС.

В настоящее время нет никаких доказательств того, что желудочко-
вые аритмии должны лечиться каким-то особым образом у больных с 
СОАС [2]. Роль неинвазивной респираторной поддержки положитель-
ным	давлением	на	вдохе	и	выдохе	(PAP-терапия,	от	англ.	positive	airway	
pressure – положительное давление в дыхательных путях), а также роль 
ротовых аппликаторов для профилактики желудочковых аритмий и ВСС 
при СОАС не определена [3–7]. Остается до конца не ясным, поможет 
ли соответствующее лечение СОАС изменить клинические проявле-
ния и избежать имплантации электрокардиостимулятора у той катего-

рии больных, у которых нарушения проводимости сердечного импульса 
связаны с обструктивными респираторными событиями [8–14].

Вместе с тем, имеются сведения о том, что долгосрочное лечение 
больных с СОАС тяжелой степени с помощью РАР-терапии и рото-
вых аппликаторов одинаково эффективно снижает повышенный риск 
сердечно-сосудистой смертности. Так, риск неблагоприятного прогноза 
составил 0,56 на 100 человек в год при применении РАР-терапии и 0,61 
на 100 человек в год при использовании ротовых аппликаторов. Самый 
высокий риск развития фатального события отмечался в группе больных, 
отказавшихся от любого вида лечения – 2,1 на 100 человек в год, а самый 
низкий – в группе больных без СОАС – 0,28 на 100 человек в год [15].

Клиническая эффективность перечисленных выше, а также новых 
инновационных методов лечения СОАС, в частности, электриче-
ская стимуляция подъязычного нерва, продолжают активно изучаться 
[16–19].
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Таблица Х.14.1
Стратификация риска ВСС у пациентов с синдром апноэ сна

1. Верифицирован диагноз СОАС
да нет

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

2. Индекс апное/гипопное >15 
да нет

Подбор «сипап»-терапии или неинвазивной 
вентиляции

Снижение веса, коррекция ЛОР патологии, 
устранение факторов риска СОАС 

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 
СОАС

Стратификация риска и профилактика ВСС 
базируется на основании выявления основ-

ных и второстепенных факторов риска ВСС и 
общепринятых принципов профилактики ВСС 

Примечание: ИАГ – индекс апноэ/гипопноэ; СОАС – синдром апноэ/гипопноэ сна; ВСС – вне-
запная сердечная смерть.
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X.15. всс при желудочковых аритмиях структурно 
нормального сердца

В настоящее время понятие «структурно нормального сердца» ста-
новится все более и более условным, так как в клиническую практику 
активно внедряются методы ультраструктурного исследования мио-
карда, специфические иммунологические тесты, биопсия, применение 
которых существенно сократило количество пациентов с клинически 
значимыми желудочковыми нарушениями ритма и неизмененной сер-
дечной мышцей. В профессиональный язык аритмологов прочно вошли 
такие понятия как «минимальные изменения миокарда» правого или 
левого желудочков сердца, которые принято связывать с идиопатиче-
скими желудочковыми аритмиями. В действительности, накаплива-
ется все больше данных о том, что причинами возникновения «мини-
мальных изменений миокарда» у пациентов с желудочковыми аритми-
ями (ЖА) могут быть как дебют аритмогенной дисплазии правого желу-
дочка (АДПЖ), так и латентный миокардит, протекающий по аритмо-
генному варианту, а также некоторые другие, более редкие нозологии 
[1–3, 5, 7–9, 11].

Наиболее частой локализацией идиопатических желудочковых арит-
мий являются базальные отделы сердца, а именно выводные тракты 
левого (ВТЛЖ) и правого (ВТПЖ) желудочков сердца и, так называемая, 
фасцикулярная тахикардия, аритмогенный субстрат которой жестко 
детерминирован местом разветвления задней или средней (значительно 
реже – передней) ветви пучка Гиса на волокна Пуркинье. Другие лока-
лизации аритмогенных зон встречаются в группе идиопатических желу-
дочковых аритмий в статистически незначимом проценте случаев [5, 9].

Пик заболеваемости приходится на возраст до 35 лет, а в случае фас-
цикулярной тахикардии – до 25 лет [9].
Идиопатические левожелудочковые аритмии

Наиболее типичной локализацией аритмогенных зон является под-
клапанная область ВТЛЖ в проекции левого, правого и некоронарного 
синусов Вальсальвы аорты. Реже встречается эпикардиальная локали-
зация зон аритмии в проекции ствола левой или устья передней нис-
ходящей коронарной артерии, а также в приточной части левого желу-
дочка под задней или передней створками митрального клапана в месте 
прикрепления поперечных хорд [9].

Характерно преобладание лиц мужского пола с дебютом ЖА до 25–30 
лет. Клинически аритмия характеризуется доброкачественным тече-
нием, с редким развитием гемодинамически значимых пароксизмов 
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желудочковой тахикардии (ЖТ), однако, в типичных случаях характерна 
выраженная эктопическая активность в виде изолированных, парных и 
групповых экстрасистол и нестабильных пробежек ЖТ с длительностью 
цикла более 400 мс при фоновой склонности к синусовой брадикардии. 
При длительности анамнеза более 5 лет и отсутствии антиаритмической 
терапии описаны случаи исхода в аритмогенную кардиопатию [5, 9].
Идиопатические желудочковые аритмии из ВТПЖ

Большая часть аритмий из ВТПЖ при детальном клиническом ана-
лизе оказывается нозологически принадлежащей к группе дебюта 
АДПЖ или латентно протекающего аритмогенного варианта очагового 
миокардита. Значительному снижению количества истинно идиопати-
ческих желудочковых аритмий из ВТПЖ способствует широкое внедре-
ние в клиническую практику таких методов обследования как МРТ мио-
карда с контрастированием, исследование иммунологического статуса 
пациентов с ЖА с определением титров антител к различным структурам 
миокарда, генетический скрининг на АДПЖ, ГКМП, синдром неком-
пактного миокарда и различные каналопатии. Кроме того, накаплива-
ется всё больше информации о результатах биопсии при правожелудоч-
ковых аритмиях, в подавляющем большинстве случаев демонстрирую-
щих диагностически значимые изменения на гистологическом и цито-
логическом уровне у пациентов с ЖА без макроструктурных изменений 
миокарда [1–3, 5–7, 9, 11]. Таким образом, сегодня постулат о том, что 
самой частой локализацией при идиопатических ЖА является ВТПЖ, 
может быть пересмотрен, в связи с расширением возможностей диа-
гностических методик.

Наиболее типичными локализациями являются перегородочная 
область ВТПЖ под клапаном легочной артерии (типична для аритмоген-
ного варианта латентного миокардита), реже – передне-перегородочная 
область под клапаном легочной артерии и перегородочная область над 
клапаном легочной артерии. Другие правожелудочковые локализации 
(передняя стенка ВТПЖ, приточный тракт, верхушка ПЖ) встреча-
ются значительно реже и почти всегда свидетельствуют о существую-
щей скрытой нозологии (ранние стадии АДПЖ) [1–3, 5, 9].

Клинически аритмия характеризуется доброкачественным течением 
с редким развитием гемодинамически значимых пароксизмов ЖТ. 
Выраженность эктопической активности может варьировать от единич-
ных	экстрасистол	в	сутки	до	высоких	градаций	по	Lown.	Склонность	
к фоновой синусовой брадикардии отмечается редко. Дебют аритмии 
обычно происходит в возрасте до 35 лет [9].

Фасцикулярная левожелудочковая тахикардия
В группе фасцикулярной тахикардии преобладают пациенты муж-

ского пола, дебют заболевания обычно приходится на возраст до 25 
лет. Клинически характерны стабильные пароксизмы левожелудочко-
вой тахикардии, легко купирующиеся внутривенным введением вера-
памила, отсутствие эктопической желудочковой активности в межпри-
ступном периоде и крайне редкое развитие синкопальных состояний 
на фоне ЖТ. Генетические детерминанты фасцикулярной тахикардии 
не изучены. При отсутствии лечения и непрерывно-рецидивирующей 
форме течения ЖТ описаны случаи исхода в аритмогенную кардиопа-
тию, с хорошим восстановлением размеров и фракции выброса ЛЖ при 
устранении ЖТ [9, 12].

Определение риска ВСС у пациентов с желудочковыми 
аритмиями структурно нормального сердца

Таблица Х.15.1
алгоритм стратификации риска и профилактика ВСС  

(клинические данные) [11–13]
1. Эпизод ВСС в анамнезе

Да Нет 
Обсуждать имплантацию кардиовертера-

дефибриллятора см. пункт 2

1.1. Эпизод ВСС на фоне обратимых причин
Да Нет/не известно

Устранение причин, вызвавших остановку 
сердца, наблюдение

Обсуждать имплантацию кардиовертера - де-
фибриллятора

1.2. Причиной остановки сердца явилась мономорфная ЖТ (данные ЭКГ во время реанима-
ционных мероприятий)

Да Нет/неизвестно 
Обсуждать возможность РЧА 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 антиаритмическую терапию, ЭФИ, 

РЧА см. пункт 4

4. Индукция ЖТ или увеличение количества желудочковых экстрасистол на фоне физиче-
ской нагрузки или в восстановительном периоде 

Да Нет
ААТ β-адреноблокаторами, соталолом; Об-

суждать возможность ЭФИ, РЧА см. пункт 5
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4.1. Подавление ЖА на фоне физической нагрузки
Да Нет 

ААТ 1 С класс\наблюдение\обсуждать целе-
сообразность ЭФИ, РЧА См. пункт 5

5. Эффект от проводимой антиаритмической терапии
Да Нет

Проспективное наблюдение см. рекомендации 

Таблица Х.15.2
алгоритм стратификации риска и профилактика ВСС  

(анамнестические данные) [5, 9, 19]
1. Синкопальные состояния неизвестной этиологии в анамнезе

Да Нет
Многосуточное мониторирование ЭКГ
Дистанционное мониторирование ЭКГ

Tilt-test
Имплантация долговременного монитора (REVEAL)

Обсуждать проведение ЭФИ 

см. пункт 2

2. Синкопальные состояния у родственников
Да Нет

Генетическая консультация, кардиологический скри-
нинг кровных родственников, в том числе детей см. пункт 3

3. Данные о наличии желудочковой аритмии у родственников
Да Нет

Генетическая консультация, кардиологический скри-
нинг кровных родственников, в том числе детей см. пункт 4

4. Реализация проаритмогенных эффектов лекарственных препаратов
Да Нет 

Коррекция ААТ, обсуждать ЭФИ. Генетическая кон-
сультация см. рекомендации

Таблица Х.15.3
алгоритм стратификации риска и профилактика ВСС (данные Экг 
и холтеровского мониторирования) [3, 7–10, 13, 14, 16–22, 24, 25]

1. Стабильные пароксизмы ЖТ
Да Нет 

Обсуждать ЭФИ, РЧА (при неэффективности – 
ИКД) см. пункт 4

2. Длительность цикла ЖТ <360 мс
Да Нет 

Обсуждать ЭФИ на предмет индукции фибрилля-
ции желудочков (ФЖ), за исключением случаев 

фасцикулярной тахикардии. Если ФЖ не индуциру-
ется – см. пункт 1

см. пункт 1

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

Обсуждать ЭФИ на предмет индукции полиморф-
ной ЖТ или ФЖ (за исключением ЖТ из проекции 
правого или некоронарного синусов Вальсальвы 

аорты, из ВТЛЖ)

см. пункт 1

4. Количество ЖЭ по данным повторных ХМ более 20 тыс\сут
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 данным ХМ
Да Нет 

Анализ принимаемых антиаритмических препара-
тов; генетическое консультирование см. пункт 7

7. Дисперсия интервала QT >100 мс
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, ЭФИ см. пункт 8
8. Наличие эпсилон-волны на ЭКГ, в том числе, транзиторной, по данным ХМ

Да Нет
Генетическое консультирование на предмет дебю-

та АДПЖ см. пункт 9

9. Наличие J-волны на ЭКГ, в том числе, транзиторной, по данным ХМ
Да Нет

Генетическое консультирование см. пункт 10
10. Наличие «зазубрин» на R-зубце эктопического комплекса QRS

Да Нет 
Обсуждать проведение нагрузочных проб, ЭФИ 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 атрио-вентрикулярной и/или внутрижелудочковой проводимости 

Да Нет 
Обсуждать проведение нагрузочных проб, ЭФИ; им-
мунологическое исследование на латентный мио-

кардит
см. пункт 13

13. Политопные ЖА более 10 тыс\сут
Да Нет 

Обсуждать проведение нагрузочных проб, ЭФИ;
иммунологическое исследование на латентный ми-

окардит
см. пункт 14

14. Сочетание предсердных и желудочковых аритмий
Да Нет 

Иммунологическое исследование на латентный ми-
окардит Проспективное наблюдение
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Таблица Х.15.4
алгоритм стратификации риска и профилактика ВСС  

(данные инструментальных методов исследования) [1, 2, 5, 9]
1. МРТ: зоны фиброза/истончения в миокарде желудочков сердца

Да Нет
Дифференциальный диагноз между дебютом 

АДПЖ и латентным миокардитом см. пункт 2

2. МРТ: зоны жировых включений интрамиокардиально
Да Нет

Анализ диагностических критериев 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. МРТ: накопление контраста интрамиокардиально в отсроченную фазу
Да Нет

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

6. МРТ: расширение выходного тракта правого или левого желудочка
Да Нет 

Дифференциальный диагноз между дебютом 
АДПЖ и латентным миокардитом см. пункт 7

7. Сцинтиграфия: зоны мозаичной гипоперфузии миокарда ЛЖ
Да Нет 

Иммунологическое исследование на латент-
ный миокардит Проспективное наблюдение

Таблица Х.15.5
алгоритм стратификации риска и профилактика ВСС  
(данные эндокардиального ЭФи) [5, 9, 11, 12, 22, 23]

1. Индукция ФЖ на фоне стандартной программированной стимуляции
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 ЖТ с длительностью цикла менее 360 мс на фоне стандартной 
программированной стимуляции

Да Нет
Обсуждать РЧА/ИКД Обсуждать РЧА/ААТ

В таблицах Х.15.1-Х.15.5 представлены алгоритмы стртификации 
риска и профилактики ВСС у пациентов с ЖА и структурно нормаль-
ным сердцем. 

Обилие признаков, включенных в анализ, обусловлено сложностью 
выявления и неочевидностью риска ВСС у пациентов со структурно 
нормальным миокардом. Кроме того, понятно, что за многими аритми-
ями структурно нормального сердца кроется ещё не изученная генети-
чески детерминированная патология, фенотипическими проявлениями 
которой могут быть так называемые «неспецифические» изменения на 
ЭКГ транзиторного характера. При идиопатических ЖА нельзя забы-
вать также о ранних стадиях АДПЖ и аритмогенном варианте латент-
ного миокардита; дифференциальный диагноз между этими двумя нозо-
логическими формами бывает крайне затруднительным без проведения 
генетического исследования.
Профилактика ВСС у пациентов с желудочковыми аритмиями 
структурно нормального сердца
Класс I

1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с 
пароксизмальной или непрерывно-рецидивирующей ЖТ из ВТПЖ/
ВТЛЖ при неэффективности ААТ (В).

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

3. Профилактическая ААТ показана пациентам со структурно нормаль-
ным сердцем при суточном индексе нагрузке аритмией более 20% (C).

4. При выявлении «минимальных изменений» ПЖ/ЛЖ, укладыва-
ющихся в рамки аритмогенного варианта латентного миокардита, как 
причины возникновения ЖА, показано патогенетическое и этиотроп-
ное лечение основного заболевания, независимо от длительности анам-
неза (С).

5. При выявлении «минимальных изменений» ПЖ (реже – ЛЖ), не 
укладывающихся в рамки латентного миокардита как причины возник-
новения ЖА, показана МРТ миокарда с контрастированием и анализ 
диагностических критериев для исключения дебюта АДПЖ.

6. Имплантация кардиовертера-дефибриллятора (ИКД) пока-
зана пациентам без структурной патологии сердца с желудочко-
выми аритмиями, пережившим ВСС без провоцирующих обрати-
мых причин (В).

7. ИКД показана пациентам без структурной патологии сердца с 
устойчивой ЖТ, требующей для купирования медикаментозной или 
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электрической кардиоверсии, при отсутствии эффекта от профилак-
тической ААТ и неэффективности РЧА (С).
Класс IIa

1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с устой-
чивой или непрерывно рецидивирующей ЖТ как альтернатива успеш-
ной ААТ при желании пациента (С).

2. Профилактическая ААТ β-адреноблокаторами или соталолом пока-
зана пациентам без структурной патологии сердца при суточном индексе 
нагрузки аритмией более 20%, провоцирующейся физической нагрузкой 
и регистрирующейся при ХМ преимущественно в дневное время (С).

3. Профилактическая ААТ препаратами IC класса показана пациен-
там без структурной патологии сердца при градации ЖА при суточном 
индексе нагрузки аритмией более 20%, возникающей на фоне синусо-
вой брадикардии, подавляющейся физической нагрузкой и регистри-
рующейся при ХМ преимущественно в ночное время (С).

4. Эндокардиальное ЭФИ целесообразно у пациентов с ЖА без струк-
турной патологии сердца с жалобами на сердцебиение, эпизоды голово-
кружения и синкопальные состояния, если в качестве причины их воз-
никновения предполагается ЖТ (В).
Класс IIb

1. РЧА показана пациентам без структурной патологии сердца с 
устойчивой монотопной ЖА из ВТПЖ/ВТЛЖ при суточном индексе 
нагрузки аритмией более 20%, как альтернатива успешной ААТ при 
желании пациента (С).

2. Вспомогательная профилактическая терапия препаратами омега-3 
полиненасыщенных жирных кислот рекомендуется пациентам с ЖА без 
структурной патологии сердца (С).
Класс III

1. Профилактическая ААТ не показана пациентам без структурной 
патологии сердца при суточном индексе экстрасистолической нагрузки 
менее 20% (С).

2. Профилактическая ААТ не показана пациентам без структурной 
патологии сердца с дебютом ЖА (длительность анамнеза до 3 месяцев) (С).

3. РЧА не показана пациентам без структурной патологии сердца с 
устойчивой монотопной ЖА из ВТПЖ/ВТЛЖ при суточном индексе 
нагрузки аритмией менее 20% (С).

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

5. РЧА не показана пациентам с выявленными «минимальными изме-
нениями ПЖ/ЛЖ», укладывающимися в рамки аритмогенного вари-

анта латентного миокардита, до проведения патогенетической и этио-
тропной терапии основного заболевания, в случае длительности анам-
неза аритмии менее года, при политопной ЖА.

X.16. стратификация риска и профилактика всс 
у пациентов с электролитными нарушениями

Клинически значимые нарушения электролитного баланса могут 
приводить к опасным для жизни 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 том числе хро-

нический гемодиализ.
4. Электролитные нарушения, непосредственно связанные с прове-

дением искусственного кровообращения.
5. Массивные гемотрансфузии.
6. Хронические интоксикации: алкогольная, наркотическая зависи-

мость.
7. Голодание, анорексия.
Причиной ВСС могут быть следующие нарушения электролитного 

баланса:
1. Гипокалиемия: применение мочегонных препаратов, осложне-

ние искусственного кровообращения, гемодилюция, гиперин-
сулинемия, дыхательный и метаболический алкалоз, активация 
ренин-ангиотензин-альдостероновой системы.

 Осложнения: предсердные и желудочковые аритмии.
2. 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 калийсо-
держащих препаратов в больших дозах, например, при болюсном 
быстром введении более 10 млн ЕД калиевой соли пенициллина.

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

3. Гипомагниемия: применение диуретиков, переливание больших 
количеств цитратной крови, искусственное кровообращение, кар-
диотоксический эффект адреналина.
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 Осложнения: при дефиците магния кардиомиоциты в избытке 
теряют калий, который замещается натрием и водой. Этот про-
цесс ионного дисбаланса существенно усугубляет ишемические 
повреждения кардиомиоцитов, а иногда и сам по себе определяет 
остановку сердечной деятельности на фоне ЖТ типа «пируэт».

4. Гипермагниемия: острая почечная недостаточность с анурией, избы-
точное парентеральное введение препаратов магния в организм. 
Осложнения: расстройства предсердно-желудочковой проводимо-
сти, при концентрации магния в плазме до 2,5–3,0 ммоль/л. При кон-
центрации 3,5–4,0 ммоль/л наступает глубокое угнетение централь-
ной нервной системы – так называемый «магнезиальный наркоз».

5. Гиперкальциемия: тиазидные диуретики, злокачественные ново-
образования, препараты лития, феохромоцитома, эндокринная 
патология.

 Осложнения: желудочковые аритмии, нарушения проводимости.
6. Гипокальциемия: хронический некомпенсированный алкалоз при 

различных интоксикациях, эндокринная патология, гипоальбуми-
немия, гипомагниемия.

 Осложнения: удлинение интервала QT, ЖТ типа «пируэт».
Методы профилактики ВСС у пациентов со структурно 
нормальным сердцем при электролитном дисбалансе
Класс I

1. Применение солей калия и магния оправдано при лечении и для 
профилактики желудочковых аритмий у пациентов со структурно нор-
мальным миокардом при приеме тиазидных диуретиков (В).

2. Применение солей калия и магния оправдано при лечении и для 
профилактики желудочковых аритмий у пациентов со структурно нор-
мальным миокардом после операций с искусственным кровообраще-
нием, на фоне обязательной коррекции показателей рН крови (В).
Класс IIa

1. У пациентов с верифицированными угрожающими жизни ЖА и 
структурно нормальным сердцем целесообразно поддерживать уровень 
калия сыворотки крови в интервале 4,5–5,5 ммоль/л (C).

2. Применение солей калия и магния оправдано при лечении и для 
профилактики желудочковых аритмий у пациентов со структурно нор-
мальным миокардом при интоксикации сердечными гликозидами (В).
Класс IIb

1. Применение солей калия и магния оправдано при лечении и для 
профилактики желудочковых аритмий у пациентов со структурно нор-

мальным миокардом при острых и хронических алкогольных и нарко-
тических интоксикациях, анорексии (С).
Класс III

1. Применение солей калия и магния не оправдано у пациентов с 
острой и хронической почечной недостаточностью (В).
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X.17. стратификация риска и профилактика всс 
у отдельных групп населения

X.17.A. ВСС у спортсменов
По данным итальянских исследователей [1–2], частота ВСС у спор-

тсменов составляет 2,6 у мужчин и 1,1 у женщин на 100 000 спортсменов 
в год, что в 2,4 раза выше, чем у лиц сопоставимого возраста, не зани-
мающихся спортом регулярно. Среди французских спортсменов слу-
чаи ВСС регистрируются еще чаще – 6,5 случаев на 100 000 [3]. 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 [4]. 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 [1, 2]. 
Прослеживается отчетливая взаимосвязь ВСС в спорте с гендерным 
признаком – более 90% умерших внезапно спортсменов – мужчины, 
а также увеличение частоты ВСС с возрастом [1, 5, 6]. Таким образом, 
основными факторами риска ВСС у спортсменов являются возраст, 
мужской пол и интенсивность физических нагрузок.

Самыми частыми причинами ВСС у молодых спортсменов являются 
наследственные аритмогенные заболевания (кардиомиопатии и канало-
патии) и ИБС (врожденная или приобретенная). У молодых лиц основ-
ными причинами являются КМП и каналопатии, тогда как по мере 
увеличения возраста значительно возрастает роль ИБС как причины 
внезапной смерти [7]. В Американском национальном регистре вне-
запной смерти среди спортсменов, который был организован в 1980-х 
годах в Институте Сердца г. Миннеаполиса, среди спортсменов в воз-
расте моложе 40 лет было зафиксировано 1866 случаев ВСС. При этом 
только 36% всех случаев внезапной смерти были связаны с подтверж-
денными ССЗ, из которых самыми частыми были ГКМП (36%), врож-
денные аномалии коронарных артерий (17%), миокардит (6%), АДПЖ 
(4%) и каналопатии (3,6%) [8]. Вместе с тем, высказываются сомнения 
в правомочности постановки диагноза ГКМП во всех случаях обна-
ружения на секции умерших спортсменов выраженной гипертрофии 
ЛЖ [1, 9]. Некоторыми отечественными авторами предлагается тер-
мин компенсаторно-гипертрофическая стрессорная кардиомиопатия, 
основным отличием которой от ГКМП является обратная динамика 
массы миокарда ЛЖ после прекращения физических нагрузок [9]. При 
этом очевидно, что наличие ГЛЖ у спортсмена является неблагоприят-
ным прогностическим фактором развития ВСС.

В итальянском проспективном когортном исследовании, включив-
шем лиц, занятых в соревновательных видах спорта, было показано, 
что у спортсменов моложе 35 лет самой частой причиной ВСС явля-
ется АДПЖ (24%), далее ИБС атеросклеротического генеза (20%), ано-
мальное отхождение коронарных артерий (14%) и пролапс митрального 
клапана (12%) [10]. Среди спортсменов 36 лет и старше более половины 
случаев ВСС связано с ИБС [7].

Прогнозирование ВСС в спорте является чрезвычайно трудной 
задачей, поскольку около 80% лиц, умерших внезапно, не предъяв-
ляли каких-либо жалоб накануне смерти, а в анамнезе у них отсутство-



232 X. Стратификация риска и профилактика ВСС 233X. Стратификация риска и профилактика ВСС

вали указания на ВСС у родственников [1, 6]. Тем не менее, в неко-
торых странах Европы и США предложено несколько протоколов 
для профилактики ВСС у спортсменов, включающих в себя данные 
сбора жалоб, анамнеза, в том числе семейного, физикального обсле-
дования, а также в некоторых странах – инструментальных исследо-
ваний, включая ЭКГ и/или ЭхоКГ. В Италии введение такого прото-
кола позволило снизить частоту ВСС у спортсменов с 1980-х по 2000-е 
годы в 3,5–5 раз [11].

В 2011 г. в России опубликованы первые Национальные рекомен-
дации по допуску спортсменов с отклонениями со стороны сердечно-
сосудистой системы к тренировочно-соревновательному процессу 
[12]. В них предлагается 2-этапный алгоритм скрининга спортсмена с 
целью решения вопроса о допуске к занятиям спортом: 1) анализ дан-
ных анамнеза, осмотра и 12-канальной ЭКГ; 2) углубленное медицин-
ское обследование (при отягощенном семейном анамнезе, симптомах, 
патологии при осмотре или изменениях на ЭКГ, не связанных с тре-
нировочным процессом).

Отдельного внимания требует вопрос о принятии решения по допу-
ску к занятиям спортом в случае выявления той или иной патологии 
ССС. Данный раздел выходит за рамки настоящего документа, он под-
робно рассмотрен в Национальных рекомендациях по допуску спор-
тсменов с отклонениями со стороны сердечно-сосудистой системы к 
тренировочно-соревновательному процессу [12].

Опубликованы также рекомендации Европейской ассоциации по 
профилактике ССЗ и реабилитации (EACPR) по кардиологическому 
скринингу и определению уровня физической нагрузки лиц среднего и 
пожилого возраста, занятых любительскими видами спорта [13].

Следует отметить важность обучения тренеров и персонала спор-
тивных центров действиям в случае экстренных ситуаций, проведе-
нию сердечно-легочной реанимации и использованию автоматических 
наружных дефибрилляторов [13, 14].
Рекомендации по профилактике ВСС: спортсмены
Класс I

1. У спортсменов рекомендуется тщательный сбор анамнеза с целью 
выявления фоновой патологии ССС, нарушений ритма, синкопальных 
эпизодов или случаев ВСС в семье (C).

2. При выявлении изменений ЭКГ, позволяющих предположить 
наличие структурной патологии сердца, рекомендовано выполнение 
ЭхоКГ и/или МРТ сердца. (C).

Класс IIa
1. У молодых спортсменов с целью скрининга перед соревновани-

ями рекомендовано тщательное физикальное обследование и регистра-
ция ЭКГ покоя (С).

2. Лицам среднего возраста, принимающим участие в высокоинтен-
сивных силовых тренировках, с целью скрининга следует проводить 
физикальное обследование с оценкой жалоб и данных анамнеза, реги-
страцию ЭКГ покоя и определение риска по шкале SCORE (C).

3. Следует проводить обучение персонала, принимающего участие в 
организации спортивных соревнований, навыкам сердечно-легочной 
реанимации и правильному использованию автоматических наружных 
дефибрилляторов (C).
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Х.17.Б. Стратификация риса и профилактика ВСС 
у пожилых пациентов

Частота внезапной сердечной смерти (ВСС) увеличивается с воз-
растом вне зависимости от пола, расовой принадлежности пациента. В 
США ежегодная встречаемость ВСС в популяции 50-летнего возраста 
составляет 100 человек на 100 000 населения. В популяции пациентов 
старше 75 лет частота ВСС в 8 (!) раз выше и составляет 800 случаев на 
100 000 населения [1].

К высокому риску ВСС в пожилом и старческом возрасте предрас-
полагают следующие моменты:

•	 83%	 мужчин	 и	 87,1%	 женщин	 старше	 80	 лет	 имеют	 какие-либо	
сердечно-сосудистые заболевания;

•	 риски	ВСС	у	пациентов,	перенесших	инфаркт	миокарда	(ИМ)	в	
4–6 раз выше, чем в общей популяции [2]. Сама же заболеваемость 
ИМ также значительно увеличивается с возрастом: средний воз-
раст больных с впервые возникшими стенокардией/ИМ – 64,7 лет 
для мужчин и 72,2 года для женщин;

•	 особенности	функционирования	организма	у	больных	пожилого	
и старческого возраста: снижение функции почек и печени;

•	 полиморбидность,	множественные	лекарственные	взаимодействия	
при многокомпонентной терапии различных заболеваний.

В настоящий момент нет отдельных показаний для имплантации 
ИКД у пожилых пациентов. Имплантация ИКД не показана пациентам 
с ожидаемой продолжительностью жизни менее 1 года [3]. В исследова-
нии MADIT II было показано, что эффективность применения ИКД у 
больных до и старше 75 лет не отличалась от таковой у более молодых 
пациентов. Однако мета-анализ 5 наиболее крупных исследований не 
выявил преимуществ от имплантации ИКД в данной группе больных. 
При этом следует отметить, что частота осложнений самой процедуры 
имплантации ИКД не отличалась в группе от таковой в общей выборке. 
Следовательно, возраст сам по себе не может являться препятствием для 
имплантации ИКД. Поскольку статистически достоверные преимуще-
ства от имплантации ИКД прослеживаются лишь через 1 год после опе-
рации, то ее не следует выполнять, если ожидаемая продолжительность 
жизни пациента менее 1 года. В этой связи, важнейшее значение при-

обретает оценка тех факторов, которые могут значительно уменьшить 
продолжительность жизни пациента.

Здесь следует четко понимать, что ИКД способен предотвращать 
ВСС, но не может снижать смертность от других причин. Речь идет о 
ситуациях выраженной полиморбидности и старческой астении (хруп-
кости) у пациентов пожилого и старческого возраста. При этом неоправ-
данная постановка ИКД пациенту с терминальным статусом, может 
повлечь за собой долгую и мучительную смерть больного с многократно 
повторяющимися эпизодами ненужной дефибрилляции. В рекоменда-
циях Американской ассоциации кардиологов содержится указание на 
возможность отключения электродов уже имплантированного ИКД у 
таких пациентов после предварительного консилиума с вовлечением 
пациента и его родственников [10–14].

Паспортный возраст как фактор риска не может в полной мере отра-
жать гетерогенную группу пациентов пожилого возраста. Процесс ста-
рения организма сам по себе является фактором, приводящим к уско-
рению неблагоприятных патогенетических механизмов развития забо-
леваний [4, 5]. Пациенты пожилого возраста представляют собой осо-
бую группу больных, нуждающихся в специализированной гериатриче-
ской диагностике для принятия клинических решений. В оценке рисков 
здоровью у пациентов пожилого возраста все большее распространение 
приобретает концепция старческой астении [4–6]. Этот подход крайне 
важен и у больных с высоким риском ВСС.

Старческая астения представляет синдром, определяемый наличием 
следующих симптомов: потеря веса – саркопения, снижение силы мышц 
кисти при измерении динамометром, выраженная утомляемость (необ-
ходимость выполнять повседневную активность с усилием), снижение 
скорости передвижения, значительное снижение физической активно-
сти. При наличии трех и более симптомов имеет место старческая асте-
ния, одного или двух – старческая преастения. Старческая астения при 
ХСН в 6–7,5 раз чаще, чем в общей популяции пожилых больных и зна-
чительно отягощает прогноз таких пациентов, уменьшая их выживае-
мость [7–9]. Вместе с тем, на сегодняшний день нет унифицированного 
подхода в отношении старческой астении и предполагаемой продолжи-
тельности жизни таких пациентов.

Для принятия соответствующего решения целесообразно использо-
вать критерии терминального сердечного заболевания т.н. CARING-
критерии: рак (cancer), 2 и более госпитализации в стационар за год 
(admissions ≥2); пребывание в хосписе (residence in a nursing home), пребы-
вание в блоке интенсивной терапии (intensive care unit admit with multiorgan 
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failure), наличие 2 и более нераковых заболеваний, требующих посторон-
него ухода за пациентом (≥2 non-cancer hospice Guidelines) [15] или крите-
рии терминальной сердечной недостаточности NHO (National Hospice 
Organization): IV ФК ХСН, несмотря на оптимальную медикаментозную 
терапию; ФВ < 20%; невозможность контроля за аритмиями с помощью 
лекарственной терапии; сердечно-легочная реанимация в анамнезе; син-
копальное состояние в анамнезе; эмболии из полостей сердца в анамнезе; 
ВИЧ-инфекция.

Критерии NHO отличаются высокой чувствительностью и специ-
фичностью в отношении смерти в течение ближайшего года (и даже 6 
мес.) Кроме того, в отличие от других моделей определения терминаль-
ного состояния, они разработаны специально для пациентов с карди-
альной патологией [15].
Рекомендации по стратификации риска и профилактике ВСС
Класс I

1. Пожилые пациенты с ЖА должны лечиться, как правило, также, 
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. Всем пациентам пожилого возраста следует рекомендовать отка-
заться от курения и злоупотребления алкоголем (В).

3. Бета-адреноблокаторы (А). Небиволол имеет наибольшую доказа-
тельную базу среди пациентов старше 70 лет (В).

4. иАПФ (рамиприл, эналаприл, периндоприл, трандолаприл) у пожи-
лых пациентов с систолической дисфункцией ЛЖ эффективно предот-
вращают ВСС (В).

5. иАПФ (престариум пожилым моложе 70 лет и рамиприл – без воз-
растных ограничений) у пациентов с сохранной ФВ. Возможности дру-
гих иАПФ в этой категории пациентов на сегодняшний день не изу-
чены (В).

6. АРА II могут использоваться как альтернатива иАПФ при непере-
носимости последних для профилактики ВСС у пожилых пациентов.

7. При соблюдении правильного отбора пациентов (исходно нормаль-
ных уровнях калия, креатинина крови), добавление спиронолактона/
эплеренона к иАПФ, β-адреноблокаторам эффективно снижает вероят-

ность ВСС у пожилых лиц с ХСН III–IV ФК с систолической дисфунк-
цией миокарда ЛЖ. При этом эплеренон достоверно улучшает прогноз 
также и у больных со II ФК ХСН (А).

8. Применение ацетилсалициловой кислоты в дозах 75–100 мг пока-
зано всем пациентам с ИБС вне зависимости от возраста или пациентам 
с высоким кардиоваскулярным риском не старше 70 лет (А).

9. Cтатины показаны всем пациентам с ИБС или высоким кардио-
васкулярным риском вне зависимости от возраста (В).

10. При отсутствии противопоказаний к β-адреноблокаторам и 
высоком риске ВСС возможно применение амиодарона вместе с 
β-адреноблокатором для профилактики аритмической смерти у паци-
ентов с имеющимися желудочковыми нарушениями ритма сердца (В).

11. Дозировки и подбор доз ААП должны быть скорректированы с 
учетом измененной фармакокинетики у пожилых пациентов (C).
Класс IIа

1. Применение омега-3-ПНЖК является безопасным. Однако их 
эффективность в профилактике ВСС у пациентов старше 70 лет требует 
дополнительного подтверждения в клинических исследованиях (С).

2. Возможно использовать АРА II непосредственно как стартовый 
препарат для блокады РААС (без предварительного назначения иАПФ) 
(С).
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).

3. Не следует сочетать АРА с иАПФ. Подобное сочетание увеличи-
вает число побочных эффектов, не давая каких-либо терапевтических 
преимуществ (В).
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Х.17.В. Стратификация риска и профилактика ВСС 
у пациентов после трансплантации сердца

В настоящее время не существует официальной информации отно-
сительно распространенности ВСС у пациентов после трансплантации 
сердца в центральной базе статистических данных Федеральной службы 
государственной статистики РФ [1], также, как и проспективных оте-
чественных и зарубежных исследований. Данные литературы о частоте 
ВСС после трансплантации сердца, полученные в ходе эпидемиологиче-
ских исследований в США и странах Европы, крайне разнятся с вариа-
тивностью от 0,5 до 50% [2–9], что объясняется не только возможными 
погрешностями наблюдательных, ретроспективных эпидемиологиче-
ских исследований, но и различием в интерпретациях сроков и дефи-
ниций ВСС разными авторами. Так, E.Y. Birati и соавт. [10] детермини-
рующим ВСС временем считали смерть, наступившую после появле-
ния новых симптомов в течение 24 часов, что существенно отличается 
от мнения экспертов ESС, РКО, АНА/АСС, постулирующих ВСС как 
смерть во временном интервале в течение часа от появления симптомов 

дестабилизации состояния [11–13]. Критерии включения и исключения 
пациентов из исследования варьируют от одной недели, либо месяца 
после операции до шести месяцев посттрансплантационного периода, 
ряд авторов включали в выборку всех пациентов с ВСС независимо от 
времени, прошедшего после операции [4–10].

Эксперты ESC в 2015 году акцентируют внимание на достаточно 
высокой частоте ВСС после трансплантации сердца, ссылаясь на отно-
сительно небольшие давние исследования, в которых регистрирована 
ВСС с частотой более 10%. В частности, упоминается ретроспективный 
анализ биоптатов 74 умерших в период с 1984 по 2002 год реципиентов 
сердца, среди которых ВСС констатирована у 37% [3]. Недавно опубли-
кованы результаты крупного многоцентрового ретроспективного иссле-
дования причин, предикторов и временных трендов частоты встреча-
емости ВСС у пациентов с трансплантированным сердцем за период с 
1987 по 2012 годы [14]. Анализировались данные медицинской докумен-
тации более 37 тысяч пациентов из UNOS-регистра. В течение шести 
лет умерли 46% реципиентов, внезапная смерть констатирована в 9,6% 
случаях. Возраст реципиента (ОР 0,90, 95% ДИ 0,86–0,95, P <0,0001) и 
европеоидная раса (ОР 0,61, 95% ДИ 0,54–0,69, P <0,0001) коррелиро-
вали со снижением риска ВСС, в то время как отторжение трансплан-
тата (ОР 1,51, 95% ДИ 1,35–1,70, P <0,0001), возраст донора (ОР 1,17, 
95% ДИ 1,13–1,23, P <0,0001) и снижение фракции выброса левого 
желудочка ≤40% (ОР 3,67, 95% ДИ 3,23–4,17, P <0,0001) явились зна-
чимыми предикторами развития ВСС. В противовес выводам из этого 
регистра о взаимосвязи низкой сократимости левого желудочка с ВСС, 
в более позднем исследовании E.Y. Birati и соавт. пришли к заключе-
нию об отсутствии влияния ФВ на риски ВСС у реципиентов сердца 
[10]. Из 11 умерших с ФВ ≤35% только у 2 пациентов (18%) зафиксиро-
вана внезапная смерть, что существенно меньше в сравнении с 9 умер-
шими внезапно из 29 (31%) с ФВ >35%. В целом, авторы подтвердили 
более высокий уровень смертности у реципиентов с ФВ <35%, однако 
в отношении ВСС сделан вывод об отсутствии взаимосвязи между сни-
женной ФВ и повышением риска внезапной сердечной смерти после 
трансплантации сердца. Независимость частоты аритмий, прежде всего 
фибрилляции желудочков, от сократимости показана также исследова-
телями в ретроспективном анализе медицинской документации и запи-
сей вскрытия 257 умерших пациентов с трансплантированным серд-
цем [4]. Несмотря на то, что у большинства из них документирована 
ФВ ≤50%, достоверного различия по числу потенциально фатальных 
аритмий не обнаружено в сравнении с реципиентами с документиро-



240 X. Стратификация риска и профилактика ВСС 241X. Стратификация риска и профилактика ВСС

ванной ФВ> 50%. Хорошо известно снижение ФИ левого желудочка 
как независимого предиктора общей, сердечно-сосудистой и аритми-
ческой смертности в общей популяции. Данное положение подтверж-
дено как результатами эпидемиологических данных, так и результатами 
исследований, посвященных оценке эффективности ИКД в отноше-
нии первичной и вторичной профилактики ВСС, во многих из кото-
рых одним из критериев включения являлась систолическая дисфунк-
ция [11, 15–17]. По-видимому, на современном этапе знаний о генезе 
ВСС у пациентов после трансплантации сердца отсутствие значимых 
корреляций между ФИ и частотой ВСС является доминирующим отли-
чием от общей популяции.

У пациентов с трансплантированным сердцем широко обсуждается 
вопрос дисбаланса функционирования отделов вегетативной нервной 
системы как значимого фактора развития фатальных аритмий и, соот-
ветственно, внезапной сердечной смерти [18-22]. Chang HY и соавторы 
[5] продемонстрировали значимость высокой ЧСС как предиктора ВСС 
у пациентов в покое, не обнаружив связи с базальным и скорректиро-
ванным интервалом QT. В ретроспективном анализе причин смерти 
пациентов, подвергшихся трансплантации сердца с 2007 по 2013 годы в 
клинике университета Пенсильвании авторы предположили, что повы-
шение симпатического и/или понижение парасимпатического тонуса 
вегетативной нервной системы является причиной ВСС. Таким обра-
зом, исследователи интерпретировали в изученной ими когорте паци-
ентов факт отсутствия влияния на риски ВСС как коронарной васку-
лопатии, так и уровня сократимости при ранжировании пациентов на 
группы с ФВ <35% и с ФВ >35%. Неравномерное восстановление симпа-
тической и парасимпатической иннервации сердца изучается последние 
десятилетия. В частности, показано, что процесс симпатической реин-
нервации начинается с первого года посттрансплантационного пери-
ода и может затягиваться до 15 лет, являясь основой неоднородности 
симпатических влияний [23, 24]. Именно с неравномерной симпатиче-
ской реиннервацией синусного узла и левого желудочка транспланти-
рованного сердца, Stecker EC и соавт. [25] связывали повышение арит-
могенного риска в генезе ВСС, что косвенно соответствует данным E.Y. 
Birati и соавт. [10] о высокой частоте летальных аритмий и существен-
ной доли ВСС спустя первый год посттрансплантационного периода с 
пиком ВСС на втором году после трансплантации сердца. Согласно мно-
гочисленным данным аутопсий [3, 26, 27] важной причиной ВСС слу-
жат процессы отторжения трансплантата. В ряде исследований обсуж-
даются гипотезы о роли болезни эпикарда, заболеваниях микрососудов 

в потенциально фатальной сердечной аритмии у больных после транс-
плантации сердца [28–30].

В исследовании Patel V.S. и соавт. [31] заключение о ВСС авторами 
сопоставлено с тяжестью и частотой эпизодов отторжения, анамне-
зом аритмии, наличием ИБС, гипертонической болезни, сахарного 
диабета, дисфункции левого желудочка. В общей сложности 25 паци-
ентов идентифицированы как умершие внезапно (9,7%), 20% умерли 
в пределах 12 месяцев после трансплантации, 80% – после >12 меся-
цев, из них 20% умерли, прожив более 60 месяцев. Выживаемость 
пациентов колебалась от 2,5 до 138 месяцев (в среднем 45,7 месяцев). 
Среднее количество эпизодов отторжения на одного пациента соста-
вило 2,6, большинство произошло в течение первых 12 месяцев после 
трансплантации. А анализ данных из доступных исследователям анги-
ограмм свидетельствовал о наличии коронарной болезни сердца у 53% 
пациентов. Сроки дебюта ИБС после трансплантации составили от 29 
до 85 месяцев (в среднем, 51,4 месяца). В соответствии с протоколами 
вскрытий, признаки ишемической болезни сердца зафиксированы в 
92%, признаки отторжения трансплантата – у 15%. Авторы пришли к 
заключению о высокой частоте ВСС у реципиентов сердца, подчеркнув 
особую значимость коронарной патологии, присутствующей у боль-
шинства пациентов, умерших внезапно. Учитывая, что наиболее рас-
пространенными сердечно-сосудистыми заболеваниями после транс-
плантации органов признаны заболевания сосудов, всем пациентам с 
указанной патологией рекомендуется прием ацетилсалициловой кис-
лоты в дозе 75–100 мг для профилактики сердечно-сосудистых ослож-
нений [32–34].

Несмотря на десятки публикаций, посвященных анализу данных 
как отдельных трансплантационных центров, так и многоцентровых 
ретроспективных наблюдений, эксперты ESC в 2015 году в клинических 
рекомендациях	«Guidelines	for	the	management	of	patients	with	ventricular	
arrhythmias	and	the	prevention	of	sudden	cardiac	death»	[11]	в	раздел	о	ВСС	
включили всего три публикации, акцентируя внимание прежде всего на 
крайне высокой частоте поражения коронарных артерий, обнаружен-
ном при патологоанатомическом исследовании больных, перенесших 
трансплантацию сердца и умерших внезапно [3]. Смерть в таких случаях 
нередко ассоциирована с преимущественно аритмическим генезом, в 
роли провоцирующих факторов предполагаются гиперкалиемия, про-
ведение процедур гемодиализа или плазмафереза. Гемодинамический 
стресс при гемодиализе или плазмаферезе, эпизоды тяжелого оттор-
жения трансплантата с нарушением функционирования проводящей 
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системы сердца обсуждаются как условия, инициирующие желудоч-
ковые аритмии и ВСС [11, 14].

В ряде исследований выявлена корреляция между дисперсией интер-
вала QT и риском ВСС в посттрансплантационном периоде, что, веро-
ятно, связано с ишемическими процессами в результате патологии коро-
нарного кровоснабжения. Васкулопатия аллотрансплантата может также 
привести к развитию фиброзных процессов, являющихся субстратом 
для желудочковых аритмий [3, 28–30, 35, 36]. Помимо антипролифе-
ративных и иммуносупрессивных препаратов, при лечении реципиен-
тов сердца рутинно применяют статины с целью профилактики и лече-
ния васкулопатии трансплантанта [32–34, 37].

Выводы.
1. Детерминирующими ВСС патологическими состояниями транс-

плантированного сердца большинством исследователей признаются 
нарушение коронарного кровоснабжения и острое отторжение транс-
плантата.

2. В большинстве исследований доказано отсутствие влияния фрак-
ции выброса на риски ВСС у реципиентов сердца.

3. Основные мероприятия по профилактике ВСС у пациентов с транс-
плантированным сердцем должны быть сконцентрированы на выявле-
нии групп повышенного риска ВСС, прежде всего реципиентов с пато-
логией коронарных сосудов.

4. Учитывая, что наиболее распространенными сердечно-сосудистыми 
заболеваниями после трансплантации органов признаны заболевания 
сосудов, всем пациентам с атеросклеротическим поражением артерий 
рекомендуется прием статинов и ацетилсалициловой кислоты в дозе 
75–100 мг для профилактики сердечно-сосудистых осложнений.

5. Как и в общей популяции, терапия пациентов после трансплан-
тации основана на применении лекарственных средств в соответствии 
с установленными стандартами лечения. При прогрессировании ате-
росклероза медикаментозная терапия может сочетаться с эндоваску-
лярными и хирургическими методами лечения заболеваний сердца и 
сосудов.

6. Постановку ИКД следует рассматривать у лиц с высоким риском 
внезапной смерти с учетом возможных осложнений, связанных с 
имплантом и иммуносупрессией.

7. Углубленное изучение роли симпатической и парасимпатической 
системы у реципиентов сердца в генезе ВСС позволило бы идентифи-
цировать группу повышенного риска ВСС у реципиентов в отдаленном 
посттрансплантационном периоде. Необходимо актуализировать про-

спективные исследования с выявлением причин, предикторов, времен-
ных трендов частоты встречаемости и эффективных способов профи-
лактики ВСС у пациентов после трансплантации сердца.
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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, заключающихся 
в имплантации кардиовертеров-дефибрилляторов, позволяет эффек-
тивно проводить профилактику внезапной сердечной смерти. В послед-
ние годы в рамках государственного проекта «Здоровье» в различных реги-
онах нашей страны было открыто несколько федеральных кардиохирур-
гических центров. Тем не менее, количество проведенных имплантаций 
кардиовертеров-дефибрилляторов не удовлетворяет средним потребно-
стям из расчета на 1 млн. жителей страны и значительно ниже таковых 
показателей по сравнению с ведущими европейскими 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 соз-
дания и реализации в кратчайшие сроки эффективной программы про-
филактики внезапной сердечной смерти в нашей стране.


