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В обзоре представлена информация о новых показаниях, которыми следует руководствоваться при диагностике 
и лечении желудочковых нарушений ритма у пациентов с разной этиологией нарушений ритма, в том числе у пациен-
тов, страдающих ишемической болезнью сердца, кардиомиопатиями, каналопатиями, воспалительными заболеваниями 
сердца, нейромышечными заболеваниями, врожденными пороками сердца, даны алгоритмы диагностической оценки 
при первом обращении пациента с желудочковыми нарушениями ритма без известных сердечных заболеваний .
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The review presents new indications to help with diagnosis and treatment of ventricular arrhythmia (VA) in patients with 
various etiologies of rhythm disturbances, including patients with coronary artery disease, cardiomyopathies, channelopathies, 
inflammatory heart disease, neuromuscular disease, and congenital heart defects . Algorithms for diagnostic evaluation at first 
presentation with VAs in patients without known cardiac disease are given .
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Примечательно, что новые европейские реко-
мендации по лечению пациентов с желудочковыми 
аритмиями и профилактике внезапной сердечной 
смерти (ВСС) вышли в год 100-летия со дня рожде-
ния выдающегося ученого, кардиолога, аритмолога 
Макса Соломоновича Кушаковского . Макс Соломоно-
вич много внимания уделял диагностике и лечению 

желудочковых нарушений ритма, блестяще читал 
лекции по этой проблеме . 

С момента выхода предыдущих рекомендаций про-
шло 7 лет, за эти годы изменились подходы к диагностике 
и лечению желудочковых аритмий . Нового в рекомендаци-
ях много . Остановимся лишь на ключевых новшествах . Ос-
новные новые рекомендации представлены в таблице 1 [1] .

Таблица 1. Основные новые рекомендации 2022 года (адаптировано из 2022 ESC Guidelines for the management of patients with 
ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1]) 

Общественная базовая поддержка жизни и доступ к автоматическому внешнему дефибриллятору Класс

Рекомендуется обеспечить доступность к внешним дефибрилляторам в местах, где вероятность присутствия 
пациентов, у которых может произойти остановка сердца, высокаa  

I

При внебольничной остановке сердца рекомендуется оперативное проведение сердечно-легочной реанима-
ции очевидцами события

I

Рекомендуется агитировать/содействовать обучению населения основам оказания первой помощи для увели-
чения количества людей, которые могут провести сердечно-легочную реанимацию и использовать автомати-
ческий внешний дефибриллятор

I

Следует рассмотреть возможность оповещения с помощью мобильного телефона добровольцев, прошедших 
базовую подготовку для оказания помощи пострадавшим при внебольничной остановке сердца

IIa

Лечение желудочковой аритмии, общие аспекты Класс

Кардиоверсия постоянным током рекомендуется в качестве первой линии лечения пациентов с устойчивой 
мономорфной ЖТ при условии низкого риска анестезии/седации

I

Оптимальное медикаментозное лечение, включающее ингибитор АПФ/БРА/АРНИ/АМКР, ингибиторы НГКТ-2, 
показано всем пациентам с сердечной недостаточностью со сниженной ФВ

I

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора рекомендуется только тем пациентам, у которых ожидается 
качественная выживаемость > 1 года

I

У пациентов с гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ и известным или предполагаемым 
структурным заболеванием сердца следует рассмотреть возможность внутривенного введения прокаинамида

IIa

У пациентов с гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ при отсутствии установленного 
диагноза может быть рассмотрена возможность внутривенного введения амиодарона

IIb

У пациентов с устойчивой мономорфной ЖТ или устойчивой полиморфной ЖТ/ФЖ, вызванной преждевремен-
ным желудочковым комплексом (ЖЭ) с аналогичной морфологией и наличием показаний к ИКД, катетерная 
абляция может быть рассмотрена, если ИКД недоступен, противопоказан по сопутствующим медицинским 
показаниям или отклонен пациентом

IIb

Использование носимого кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрено на ранней стадии после 
инфаркта миокарда у отдельных пациентов

IIb

Ишемическая болезнь сердца Класс

У пациентов с ИБС и рецидивирующей, симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ или со срабатываниями 
ИКД по поводу устойчивой мономорфной ЖТ, несмотря на хроническую терапию амиодароном, рекомендуется 
предпочесть катетерную абляцию эскалации терапии антиаритмическими препаратами

I

Стресс-тест с физической нагрузкой рекомендуется в дополнение к кардиопульмональному нагрузочному тесту 
после операции у пациентов с аномальным аортальным расположением коронарной артерии и анамнезом 
успешной реанимации после остановки сердца

I

У лиц, переживших внезапную остановку сердца вследствие спазма коронарных артерий, следует рассмотреть 
возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

Имплантацию кардиовертера-дефибриллятора следует рассматривать у пациентов с ИБС, ХСН I функцио-
нального класса (по Нью-Йоркской ассоциации сердца) и ФВ ЛЖ < 30%, несмотря на > 3 мес оптимальной 
медикаментозной терапии

IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна быть рассмотрена у пациентов с ИБС, ФВ ЛЖ < 40%, 
несмотря на оптимальную медикаментозную терапию в течение > 3 мес, и неустойчивой ЖТ, если на этом 
фоне при ЭФИ индуцируется устойчивая мономорфная ЖТ

IIa
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Ишемическая болезнь сердца Класс

У пациентов с ИБС и гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ и ФВ ЛЖ > 40% катетерная 
абляция в условиях опытных центров должна рассматриваться как альтернатива имплантации кардиоверте-
ра-дефибриллятора при условии достижения установленных значений целевых показателейb

IIa

Катетерная абляция должна рассматриваться у пациентов с ИБС и рецидивирующей, симптоматической 
устойчивой мономорфной ЖТ или срабатываниями ИКД при устойчивой мономорфной ЖТ, несмотря на лече-
ние бета-блокаторами или соталолом

IIa

Идиопатические преждевременные желудочковые комплексы (ЖЭ) / желудочковая тахикардия и кардиомиопатия,  
вызванная преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ) Класс

Катетерная абляция в качестве лечения первой линии рекомендуется при симптоматических идиопатических 
ЖТ / преждевременных желудочковых комплексах (ЖЭ) из выносящего тракта ПЖ или левожелудочковых 
фасцикулярных ЖТ

I

Бета-блокаторы или недигидропиридиновые блокаторы кальциевых каналов показаны пациентам с симпто-
мами идиопатической ЖТ /   преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ) другого происхождения, 
чем выносящий тракт ПЖ или фасцикулярные левожелудочковые тахикардии 

I

У пациентов с преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ) / ЖТ и проявлениями, не характерными 
для идиопатического происхожденияс, следует рассмотреть возможность проведения МРТ сердца, несмотря 
на нормальную эхокардиограмму

IIa

Бета-блокаторы, недигидропиридиновые блокаторы кальциевых каналов или флекаинид следует рассма-
треть, когда катетерная абляция недоступна, нежелательна или сопряжена с высоким риском у пациентов 
с симптомами идиопатической ЖТ / преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ) из выносящего 
тракта ПЖ или левожелудочковыми фасцикулярными ЖТ

IIa

Катетерная абляция или флекаинид должны рассматриваться у пациентов с симптомами идиопатической  
ЖТ / преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ) другого происхождения, чем из выносящего 
тракта ПЖ или левожелудочковыми фасцикулярными ЖТ

IIa

У пациентов с необъяснимым снижением ФВ и бременем преждевременных желудочковых комплексов (ЖЭ) не ме-
нее 10% следует рассмотреть связь кардиомиопатии с преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ)

IIa

У пациентов с подозрением на кардиомиопатию, вызванную преждевременными желудочковыми комплекса-
ми (ЖЭ), следует рассмотреть возможность проведения МРТ сердца

IIa

При отсутствии ответа на СРТ в связи с частыми преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ), 
преимущественно мономорфными, ограничивающими оптимальную бивентрикулярную кардиостимуляцию, 
несмотря на фармакологическую терапию, следует рассмотреть возможность катетерной абляции или при-
менения антиаритмических препаратов

IIa

Катетерная абляция может быть рассмотрена для лечения идиопатической ЖТ / преждевременных желудоч-
ковых комплексов (ЖЭ) у бессимптомных пациентов, у которых  при последующем наблюдении выявляется 
большое количество преждевременных желудочковых комплексов (ЖЭ) (более 20% за сутки)

IIb

Амиодарон не рекомендуется использовать в качестве первой линии лечения у пациентов с идиопатическими 
ЖТ/преждевременными желудочковыми комплексами (ЖЭ)

III

Дилатационная кардиомиопатия / гипокинетическая недилатационная кардиомиопатия Класс

Генетическое тестирование (включая по крайней мере гены LMNA, PLN, RBM20 и FLNC) рекомендуется паци-
ентам с ДКМП/ГНДКМП и АВ блокадами в возрасте < 50 лет, или тем, у кого в семейном анамнезе есть  
ДКМП/ГНДКМП или ВСС у родственника первой степени родства (в возрасте < 50 лет) .

I

Для родственников первой степени родства пациента с ДКМП/ГНДКМП рекомендуется проведение ЭКГ и эхо-
кардиограммы, если:

– диагноз был поставлен пациенту в возрасте до 50 лет или у него есть клинические признаки, позволяю-
щие предположить наследственный характер заболевания, или
– имеется семейный анамнез ДКМП/ГНДКМП или преждевременной неожиданной внезапной смерти

I

МРТ сердца с усилением сигнала гадолинием должна быть рассмотрена у пациентов с ДКМП/ГНДКМП 
для оценки этиологии и риска желудочковой аритмии/ВСС

IIa

Генетическое тестирование (включая по крайней мере гены LMNA, PLN, RBM20 и FLNC) должно быть рас-
смотрено для стратификации риска у пациентов с очевидными спорадическими случаями ДКМП/ГНДКМП, 
которые появились в молодом возрасте или у пациентов с признаками, предполагающими наследственную 
этиологию заболевания

IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна быть рассмотрена у пациентов с ДКМП/ГНДКМП с ФВ 
ЛЖ < 50% и > 2 факторами риска (синкопе, позднее усиление сигнала гадолиния при МРТ сердца, индуциро-
ванная устойчивая мономорфная ЖТ при ЭФИ, патогенные мутации в генах LMNA, PLN, FLNC и RBM20)

IIa

Продолжение табл . 1
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Дилатационная кардиомиопатия / гипокинетическая недилатационная кардиомиопатия Класс

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна быть рассмотрена у пациентов с ДКМП/ГНДКМП и ге-
модинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ

IIa

При наличии родственников первой степени родства у пациента с явно спорадическими ДКМП/ГНДКМП мож-
но рассмотреть возможность проведения ЭКГ и эхокардиограммы

IIb

Лицам с ДКМП/ГНДКМП и мутацией Lamin A/C не рекомендуется участие в высокоинтенсивных тренировках, 
включая соревновательные виды спорта

III

Аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия Класс

Пациентам с подозрением на АКМП рекомендуется проведение магнитно-резонансного исследования сердца I

Пациентам с подозрением или установленным диагнозом АКМП рекомендуется генетическое консультирова-
ние и тестирование

I

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна рассматриваться у пациентов с симптоматикойd, точно 
установленной АКМП, умеренной дисфункцией ПЖ или ЛЖ инеустойчивой ЖТ или индуцируемостью устойчи-
вой мономорфной ЖТ при ЭФИ

IIa

У пациентов с АКМП, имеющих показания к ИКД, следует рассмотреть возможность использования устрой-
ства с возможностью программирования антитахикардической кардиостимуляции при устойчивой мономорф-
ной ЖТ вплоть до высоких частот

IIa

Носителям патогенных мутаций, связанных с АКМП, при отсутствии фенотипа, рекомендуется избегать высо-
коинтенсивных физических нагрузокe

IIb

Терапия бета-блокаторами может быть рассмотрена у всех пациентов с точно установленным диагнозом 
АКМП

IIb

У пациентов с АКМП и симптомами, весьма вероятными для желудочковой аритмии, ЭФИ может быть рас-
смотрено для стратификации риска

IIb

Гипертрофическая кардиомиопатия Класс

Для диагностики пациентов с ГКМП рекомендовано проводить МРТ сердца с применением гадолиниевого 
контрастирования

I

Генетическое консультирование и тестирование рекомендуются пациентам с ГКМП I
Родственникам первой степени родства пациента с ГКМП рекомендуется проведение ЭКГ и эхокардиограммы I
Имплантация кардиовертера-дефибриллятора для первичной профилактики внезапной смерти должна быть 
рассмотрена у пациентов с ГКМП в возрасте 16 лет и старше с промежуточным 5-летним риском внезапной 
сердечной смерти (> 4 до < 6%)f, и с

(а) значительным поздним усилением гадолиния при МРТ сердца (обычно > 15% от массы ЛЖ); или 
(b) ФВ ЛЖ < 50%; или (c) аномальной реакци артериального давления при физической нагрузкеg; или 
(d) апикальной аневризме ЛЖ; или 
(e) наличии саркомерной патогенной мутации

IIa

У детей в возрасте до 16 лет с ГКМП и предполагаемым 5-летним риском внезапной смерти > 6% (на основании 
оценки HCM Risk-Kids scoreh) следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора 
для первичной профилактики внезапной смерти

IIa

У пациентов с ГКМП с гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ следует рассмотреть воз-
можность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

У пациентов с ГКМП и рецидивирующей симптоматической желудочковой аритмией или рецидивирующими 
срабатываниями ИКД следует рассмотреть возможность лечения антиаритмическими препаратами

IIa

Участие в высокоинтенсивных тренировках может быть рассмотрено для бессимптомных взрослых пациентов 
с ГКМП без маркеров риска IIb

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрена у пациентов с ГКМП в возрасте 16 лет 
и старше с низким расчетным 5-летним риском внезапной сердечной смерти (< 4%)f и с 

(а) значительным поздним усилением гадолиния при МРТ сердца (обычно > 15% массы ЛЖ), или 
(б) ФВ ЛЖ < 50%, или
(в) аневризмой верхушки ЛЖ

IIb

Катетерная абляция в специализированных центрах может быть рассмотрена у отдельных пациентов с ГКМП 
и рецидивирующей, симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ, или срабатываниями ИКД при устойчивой 
мономорфной ЖТ, у которых антиаритмические препараты неэффективны, противопоказаны или не переносятся

IIb

Продолжение табл . 1
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Некомпактный миокард левого желудочка и рестриктивная кардиомиопатия Класс

У пациентов с фенотипом НКМЛЖ по данным МРТ или эхокардиографии имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора для первичной профилактики ВСС должна рассматриваться в соответствии с рекомендациями 
по ДКМП/ГНДКМП

IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна быть рассмотрена у пациентов с легкоцепочечным (AL) 
амилоидозом или транстиретин-ассоциированным сердечным амилоидозом и гемодинамически непереноси-
мой ЖТ

IIa

Нейромышечные заболевания Класс

Инвазивная электрофизиологическая оценка рекомендуется пациентам с миотонической дистрофией и серд-
цебиением или обмороком, предполагающим в качестве причины желудочковую аритмию, а также пациен-
там, пережившим остановку сердца

I

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора рекомендуется пациентам с миотонической дистрофией 
и устойчивой мономорфной ЖТ или успешной реанимацией после остановки сердца, не связанной с ЖТ, об-
условленной циркуляцией возбуждения по ножкам пучка Гиса (bundle branch re-entry)

I

ЭФИ должно быть рассмотрено у пациентов с миотонической дистрофией и внезапным увеличением интерва-
ла PR или продолжительности QRS

IIa

ЭФИ должно быть рассмотрено у пациентов с миотонической дистрофией с интервалом PR > 240 мс или дли-
тельностью QRS > 120 мс или старше 40 лет и с наджелудочковыми аритмиями, или старше 40 лет и со 
значительным поздним усилением сигнала гадолинием при МРТ сердца

IIa

У пациентов с миотонической дистрофией без задержки АВ проведения и синкопе, подозрительных на желу-
дочковую аритмию, следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

У пациентов с миотонической дистрофией с учащенным сердцебиением, подозрительным на желудочковую 
аритмию, и индукцией ЖТ, не связанной с циркуляцией возбуждения по ножкам пучка Гиса (bundle branch 
re-entry), следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

У пациентов с мышечной дистрофией типа 1В или Эмери — Дрейфуса и показаниями к кардиостимуляции 
следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрена у пациентов с мышечной дистрофией 
Дюшенна/Беккера и значительным поздним усилением сигнала гадолинием при МРТ сердца

IIb

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора вместо постоянного кардиостимулятора может быть рассмо-
трена у пациентов с миотонической дистрофией, имеющих дополнительные факторы рискаi желудочковой 
аритмии и ВСС

IIb

У пациентов с миотонической дистрофией серийная электрофизиологическая оценка АВ-проведения и индук-
ции аритмии не рекомендуется без подозрения на аритмию или прогрессирования нарушений проводимости 
по ЭКГ

III

Воспалительные заболевания Класс

У пациентов с гемодинамически непереносимой устойчивой ЖТ или ФЖ в острой фазе миокардита следует рас-
смотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора перед выпиской из больницы 

IIa

У пациентов после миокардита с рецидивирующей симптоматической ЖТ следует рассмотреть возможность 
лечения антиаритмическими препаратами

IIa

Катетерная абляция, проводимая в специализированных центрах, должна рассматриваться у пациентов после 
миокардита с рецидивирующей симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ или срабатываниями ИКД 
в связи с устойчивой мономорфной ЖТ, у которых антиаритмические препараты неэффективны, не переносятся 
или нежелательны

IIa

У пациентов с гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ, возникающей в хронической фазе 
миокардита, следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

У пациентов с саркоидозом сердца, имеющих ФВ ЛЖ > 35% и значительное позднее усиление сигнала гадоли-
нием при МРТ сердца, после разрешения острого воспаления следует рассмотреть возможность имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора

IIa

У пациентов с саркоидозом сердца с ФВ ЛЖ 35–50% и незначительным поздним усилением сигнала гадолини-
ем при МРТ сердца после разрешения острого воспаления следует рассмотреть возможность проведения ЭФИ 
для стратификации риска

IIa

У пациентов с саркоидозом сердца, ФВ ЛЖ 35–50% и индуцированной устойчивой мономорфной ЖТ при ЭФИ 
следует рассмотреть возможность имплантации кардиовертера-дефибриллятора

IIa

Продолжение табл . 1
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Воспалительные заболевания Класс

У пациентов с саркоидозом сердца и рецидивирующей симптоматической желудочковой аритмией следует рас-
смотреть возможность лечения антиаритмическими препаратами

IIa

Амиодарон следует рассматривать для снижения бремени аритмии у пациентов с кардиомиопатией Шагаса, 
у которых наблюдаются симптоматические преждевременные желудочковые комплексы (ЖЭ) или ЖТ

IIa

У пациентов с кардиомиопатией Шагаса и рецидивирующей, симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ 
или срабатываниями ИКД при устойчивой мономорфной ЖТ, у которых антиаритмические препараты неэф-
фективны, противопоказаны или не переносятся, следует рассмотреть возможность проведения катетерной 
абляции в специализированных центрах

IIa

У пациентов с гемодинамически переносимой устойчивой мономорфной ЖТ, возникающей в хронической фазе 
миокардита, сохраненной функцией левого желудочка и ограниченным фиброзом, поддающимся абляции, ка-
тетерная абляция может рассматриваться как альтернатива терапии ИКД после обсуждения с пациентом и при 
условии достижения установленных целевых показателейb

IIb

Катетерная абляция в специализированных центрах может быть рассмотрена при саркоидозе сердца у реци-
пиентов ИКД с рецидивирующей, симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ или срабатываниями ИКД 
по поводу устойчивой мономорфной ЖТ, у которых антиаритмические препараты неэффективны, противопо-
казаны или не переносятся

IIb

Врожденные пороки сердца Класс

Пациентам с врожденными пороками сердца, у которых наблюдаются устойчивые желудочковые аритмии, 
рекомендуется оценить наличие остаточных поражений или новых структурных аномалий

I

У отдельных пациентов с врожденными пороками сердца (включая вмешательства по поводу дефекта 
межпредсердной перегородки при транспозиции крупных артерий, операции Фонтена и аномалии Эбштейна), 
у которых произошла остановка сердца, следует рассмотреть возможность оценки и лечения суправентрику-
лярной тахикардии с быстрой АВ проводимостью

IIa

У пациентов, перенесших операцию по поводу тетрады Фалло, подвергающихся хирургической или транска-
тетерной замене клапана легочной артерии, можно рассмотреть возможность предоперационного катетерного 
картирования и устранения анатомических перешейков, связанных с ЖТ, до или во время вмешательства 

IIb

У пациентов, перенесших операцию по поводу тетрады Фалло, с сохраненной бивентрикулярной функцией 
и симптоматической устойчивой мономорфной ЖТ, катетерная абляция или сопутствующая хирургическая 
абляция, выполненная в специализированных центрах, может рассматриваться как альтернатива имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора

IIb

Идиопатическая фибрилляция желудочков Класс

Рекомендуется диагностировать идиопатическую ФЖ у лиц, переживших внезапную остановку сердца, жела-
тельно с документальным подтверждением ФЖ, после исключения основной структурной, каналопатической, 
метаболической или токсикологической этиологии

I

При идиопатической ФЖ следует рассмотреть возможность инфузии изопротеренола, верапамила или хиниди-
на для острого лечения электрического шторма или рецидивирующих срабатываний ИКД

IIa

Хинидин следует рассматривать для лечения хронической формы электрического шторма или рецидивирующих 
срабатываний ИКД при идиопатической ФЖ

IIa

Может быть рассмотрено клиническое обследование (анамнез, ЭКГ, ЭКГ с высокими прекордиальными от-
ведениями, тест с физической нагрузкой, эхокардиограмма) членов семьи первой степени родства пациентов 
с идиопатической ФЖ

IIb 

У пациентов с идиопатической ФЖ может быть рассмотрено генетическое тестирование для выявления генов, 
связанных с каналопатиями и кардиомиопатиями

IIb

Синдром удлиненного интервала QT Класс

Пациентам с клинически диагностированным синдромом удлиненного интервала QT рекомендуется генетиче-
ское тестирование и генетическое консультирование I

Бета-блокаторы, в идеале неселективные бета-блокаторы (надолол или пропранолол), рекомендуются  
пациентам с синдромом удлиненного интервала QT с документированным удлинением интервала QT, чтобы 
снизить риск аритмических событий

I

Мексилетин показан пациентам с синдромом удлиненного интервала QT и удлиненным интервалом QT I

Продолжение табл . 1
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Синдром удлиненного интервала QT Класс

При синдроме удлиненного интервала QT следует учитывать возможность расчета аритмического риска до на-
чала терапии на основании генотипа и продолжительности интервала QTc IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрена у бессимптомных пациентов с синдро-
мом удлиненного интервала QT с высоким профилем риска (согласно 1-2-3 LQTS Risk calculator) в дополнение 
к специфической для генотипа лекарственной терапии (мексилетин у пациентов с синдромом удлиненного 
интервала QT 3) .

IIb

Рутинное диагностическое тестирование с использованием эпинефрина не рекомендуется при синдроме удли-
ненного интервала QT

III

Синдром Андерсена — Тавила Класс

Генетическое тестирование рекомендуется пациентам с подозрением на синдром Андерсена — Тавила I
Имплантация кардиовертера-дефибриллятора рекомендуется пациентам с синдромом Андерсена — Тавила 
после прерванной остановки сердца или непереносимой устойчивой ЖТ I

Синдром Андерсена — Тавила следует рассматривать у пациентов без структурных заболеваний сердца, у ко-
торых присутствуют по крайней мере два из следующих признаков:

 – выраженные U-волны с удлинением или без удлинения интервала QT;
 – двунаправленные и/или полиморфные преждевременные желудочковые комплексы (ЖЭ)/ЖТ;
 – дисморфические признаки;
 – периодическим мышечным параличом;
 – патогенная мутация с потерей функции KCNJ2

IIa

Бета-блокаторы и/или флекаинид с ацетазоламидом или без него должны рассматриваться у пациентов с син-
дромом Андерсена — Тавила для лечения желудочковых нарушений ритма

IIa

Имплантируемый петлевой регистратор должен быть рассмотрен у пациентов с синдромом Андерсена — Тави-
ла и необъяснимыми обмороками

IIa

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора может быть рассмотрена у пациентов с синдромом Андерсена — 
Тавила, которые имеют в анамнезе необъяснимые обмороки или страдают от переносимой устойчивой ЖТ IIb

Синдром Бругада Класс

Генетическое тестирование на ген SCN5A рекомендуется для пробандов с синдромом Бругада I
Синдромом Бругада следует рассматривать у пациентов без других заболеваний сердца с индуцированным 
паттерном Бругада 1-го типа, у которых имеется хотя бы один из следующих признаков:

 –  аритмические обмороки или ночное агональное дыхание;
 –  семейный анамнез синдрома Бругада;
 –  семейный анамнез внезапной смерти (< 45 лет) с отрицательным результатом аутопсии и обстоятельства-
ми, подозрительными на синдромом Бругада

IIa

Имплантация петлевого регистратора должна быть рассмотрена у пациентов с синдромом Бругада с необъяс-
нимым синкопе

IIa

Синдромом Бругада может рассматриваться как диагноз у пациентов без других заболеваний сердца, у кото-
рых на ЭКГ наблюдается индуцированный синдром Бругада 1-го типа IIb

Программированная электростимуляция может быть рассмотрена у бессимптомных пациентов со спонтанной 
ЭКГ картиной синдрома Бругада 1-го типа IIb

Тест с блокаторами натриевых каналов не рекомендуется пациентам с предшествующим паттерном синдрома 
Бругада 1-го типа III

Катетерная абляция у бессимптомных пациентов с синдромом Бругада не рекомендуется III

Синдром ранней реполяризации Класс

Рекомендуется диагностировать паттерн ранней реполяризации как подъем точки J на >1 мм в двух соседних 
отведениях от нижней и/или боковой стенок по ЭКГ

I

Рекомендуется диагностировать паттерн ранней реполяризации у пациента, реанимированного после необъ-
яснимой ФЖ / полиморфной ЖТ при наличии паттерна ранней реполяризации на ЭКГ

I

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора рекомендуется пациентам с диагнозом синдрома ранней репо-
ляризации, пережившим остановку сердца

I

В случае ВСС с отрицательными результатами вскрытия и анализа медицинской карты, а также посмертной 
ЭКГ, демонстрирующей паттерн ранней реполяризации, следует рассмотреть диагноз синдрома ранней реполя-
ризации

IIa

Продолжение табл . 1
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Окончание табл . 1
Синдром ранней реполяризации Класс

Родственники первой степени родства пациентов с синдромом ранней реполяризации должны быть направле-
ны для клинического обследования на наличие паттерна ранней реполяризации с дополнительными призна-
ками высокого рискаj

IIa

Имплантируемый петлевой регистратор следует рассматривать у лиц с паттерном ранней реполяризации 
и хотя бы одним признаком рискаk или аритмическим синкопе

IIa

Инфузия изопротеренола должна быть рассмотрена пациентам с синдромом ранней реполяризации и элек-
трическим штормом

IIa

При рецидивирующей ФЖ у пациентов с синдромом ранней реполяризации следует рассмотреть возможность 
применения хинидина в дополнение к ИКД

IIa

Абляция преждевременных желудочковых комплексов (ЖЭ) должна быть рассмотрена у пациентов с синдро-
мом ранней реполяризации с повторяющимися эпизодами ФЖ, вызванными аналогичным преждевременным 
желудочковым комплексом (ЖЭ), не реагирующим на медикаментозное лечение

IIa

Можно рассмотреть возможность проведения генетического тестирования у пациентов с синдромом ранней 
реполяризации

IIb 

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора или терапия хинидином может быть рассмотрена у лиц с пат-
терном ранней реполяризации, аритмическими синкопе и дополнительными факторами рискаk

IIb

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора или терапия хинидином может быть рассмотрена у бессим-
птомных пациентов с синдромом ранней реполяризации и высоким рискомj при наличии семейного анамнеза 
необъяснимой ювенильной внезапной смерти

IIb

Клиническая оценка не рекомендуется в рутинном порядке у бессимптомных пациентов с паттерном ранней 
реполяризации на ЭКГ

III

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора не рекомендуется  у бессимптомных пациентов с изолирован-
ным паттерном ранней реполяризации на ЭКГ

III

Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия Класс

Генетическое тестирование и генетическое консультирование показаны пациентам с клиническим подозрением 
или клиническим диагнозом катехоламинергической полиморфной ЖТ

I

Бета-блокаторы, в идеале неселективные (надолол или пропранолол), рекомендуются всем пациентам с клини-
ческим диагнозом катехоламинергической полиморфной ЖТ

I

Провокационный тест с эпинефрином или изопротеренолом может быть рассмотрен для диагностики катехола-
минергической полиморфной ЖТ, когда тест с физической нагрузкой невозможен

IIb

Cиндром короткого QT Класс

Генетическое тестирование показано пациентам с диагнозом синдрома короткого QT I
Cиндром короткого QT следует рассматривать при наличии QTc < 320 мс IIa
Cиндром короткого QT следует рассматривать при наличии QTc > 320 мс и < 360 мс и аритмических синкопе IIa
Имплантируемый петлевой регистратор должен быть рассмотрен у молодых пациентов с синдромом короткого QT IIa
Имплантация кардиовертера-дефибриллятора должна быть рассмотрена у пациентов с синдромом короткого 
QT с аритмическими обмороками

IIa

Cиндром короткого QT может быть рассмотрен при наличии QTc > 320 мс и < 360 мс и семейного анамнеза 
внезапной смерти в возрасте < 40 лет

IIb

Применение хинидина может быть рассмотрено у 
а) пациентов с синдром короткого QT, которым показан ИКД, но имеются противопоказания к его импланта-
ции или пациент отказывается от него, и 
б) бессимптомных пациентов с синдромом короткого QT и семейным анамнезом ВСС

IIb

Изопротеренол может быть рассмотрен у пациентов с синдромом короткого QT с электрическим штормом IIb

Отдельные категории населения Класс

Рекомендуется, чтобы спортсмены, у которых диагностировано сердечно-сосудистое заболевание, связанное 
с ВСС, проходили лечение в соответствии с действующими рекомендациями по допуску к занятиям спортом

I

Продолжение приема бета-блокаторов должно быть рассмотрено во время беременности у женщин с АКМП IIa
Для долгосрочного лечения идиопатической устойчивой ЖТ во время беременности следует рассмотреть воз-
можность применения перорального метопролола, пропранолола или верапамила

IIa

Катетерная абляция с использованием нефлюороскопических систем отображения должна рассматриваться, 
предпочтительно после первого триместра, у женщин с выраженной симптоматикой рецидивирующей устойчи-
вой мономорфной ЖТ, рефрактерной к антиаритмическим препаратам или при их непереносимости

IIa
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В новых рекомендациях 2022 года появились новые 
разделы [1]:

1 . Провокационные диагностические тесты;
2 . Генетические тесты;
3 . Диагностическая оценка при первом обращении 

пациента с желудочковыми нарушениями ритма без из-
вестных сердечных заболеваний;

4 . Ведение пациентов с электрическим штормом и не-
прерывно-рецидивирующими желудочковыми тахикар-
диями;

5 . Специальные аспекты терапии с помощью имплан-
тируемых устройств .

В разделе «Провокационные диагностические тесты» 
в частности рекомендованы:

 • для выявления синдрома Бругада тест с блокаторами 
натриевых каналов; 

 • аденозиновый тест для исключения латентного пред-
возбуждения;

 • нагрузочный стресс-тест для диагностики катехола-
минергической полиморфной желудочковой тахикар-
дии, при невозможности его выполнения — прово-
кационный тест с эпинефрином;

 • внутрикоронарное введение ацетилхолина/эргонови-
на с постепенным увеличением дозы для исключения 
коронарного вазоспазма как причины фибрилляции 
желудочков (ФЖ) при отсутствии обструктивного по-
ражения коронарных артерий/кардиомиопатии . 

При синдроме удлиненного QT подчеркнута полезность 
нагрузочного и генетического тестирования и, напротив, 
не рекомендуется тест с эпинефрином из-за высокой 
частоты ложноположительных результатов и низкой вос-
производимости . 

В разделе «Генетические тесты» дана таблица «Ге-
нетические тесты и предполагаемое обследование про-
бандов и родственников с первичными электрическими 
заболеваниями» . При подозрении на такие заболевания, 
как синдром удлиненного QT, синдром Бругада, катехола-
минергическая полиморфная желудочковая тахикардия 
рекомендовано проведение генетического тестирования 
(класс I), включая неонатальное генетическое тестирова-
ние при синдроме удлиненного QT и катехоламинергиче-
ской полиморфной желудочковой тахикардии [1] .

В разделе «Диагностическая оценка при первом об-
ращении пациента с желудочковыми нарушениями ритма 
без известных сердечных заболеваний» даны подробные 
диагностические блок-схемы, выделены пять часто встре-
чающихся клинических сценариев диагностического поиска . 
Этот раздел чрезвычайно важен, так как впервые появив-
шиеся желудочковые нарушения ритма могут быть пред-
вестником неблагоприятного прогноза .  Характер аритмии 
и ее причина должны быть выявлены как можно быстрее 
во избежание преждевременного ухода из жизни паци-
ента при рецидиве злокачественной желудочковой арит-
мии . Приведенные в рекомендациях алгоритмы позволяют 
проводить быстрый целенаправленный диагностический 

поиск . Два последних сценария посвящены вопросам вы-
явления причин смерти пациентов, умерших вследствие 
ВСС, обследованию и ведению их ближайших родственни-
ков . Акцент сделан на поисках генетических заболеваний 
и профилактике ВСС у родственников .

Сценарий 1. Случайная находка неустойчивой 
желудочковой тахикардии (НУЖТ)

Алгоритм оценки пациентов со случайной находкой 
НУЖТ представлен на рисунке 1 .

Случайная находка НУЖТ во время рутинного кардио-
логического обследования, например, при обследовании 
по поводу несердечных заболеваний, до начала химиоте-
рапии по поводу онкологического заболевания, перед на-
чалом занятиями спортом, при мониторинге перед прове-
дением анестезии/седации при внесердечных процедурах, 
не такое уж и редкое явление [2] . Пациенты со случайно 
обнаруженной НУЖТ требуют дальнейшего обследования . 
Недавний обморок, подозрительный на связь с желу-
дочковыми нарушениями ритма, может быть симптомом 
высокого риска неблагоприятных событий [3, 4] . При диа-
гностическом поиске прежде всего необходимо оценить 
морфологию QRS во время НУТЖ (полиморфная или мо-
номорфная) . Типичная морфология доброкачественной 
мономорфной желудочковой тахикардии может свиде-
тельствовать об идиопатическом происхождении НУЖТ 
и благоприятном прогнозе (рис . 2, 3) [1] . Напротив, пре-
ждевременный желудочковый комплекс (желудочковая 
экстрасистола — ЖЭ) с коротким интервалом сцепления, 
инициирующий неустойчивую полиморфную желудочко-
вую тахикардию или мономорфную НУЖТ с короткой дли-
ной цикла (обычно < 300 мс, в среднем 245 ± 28 мс), может 
свидетельствовать о высоком риске ВСС [5, 6] . 

Предложен следующий диагностический поиск при-
чин НУЖТ .

Начинают диагностический поиск с ЭКГ покоя в 12 от-
ведениях, которая может выявить признаки структурного 
заболевания сердца, например, гипертрофию миокарда 
левого желудочка (ЛЖ) или признаки первичных элек-
трических заболеваний сердца [7] . 

Обязательно выполнение эхокардиографического ис-
следования (ЭХОКГ) . ЭХОКГ позволяет получить важную 
информацию о структуре и функции сердца [8–10] .  

Холтеровское мониторирование ≥ 24 часа полезно 
для оценки количества НУЖТ, ЖЭ той же морфологии, 
что и НУЖТ [11] . Кроме того, холтеровское мониториро-
вание, рекомендованное проводить как минимум в трех 
отведениях (V1, два нижних отведения), может дать 
информацию о характере НУЖТ/ЖЭ — мономорфные 
или полиморфные, и определить топику НУЖТ . Это очень 
важно в случае, если НУЖТ не была ранее зарегистриро-
вана на ЭКГ в 12 отведениях и топическая диагностика  
НУЖТ не выполнена [12] . 

Нагрузочный тест с записью ЭКГ в 12 отведениях про-
водится для выявления индуцированных физической 
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Рис. 2. Желудочковая тахикардия из выходного 
тракта правого желудочка . Морфология QRS по типу 
блокады левой ножки пучка Гиса с отклонением 
электрической оси вниз . Переходная зона в V4 [1]

Рис. 3. Фасцикулярная желудочковая тахикардия . Морфология QRS 
по типу блокады правой ножки пучка Гиса с отклонением электрической 
оси вверх . Ширина QRS 130 мс [1]
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Лаборатория (электро-
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Оценка НУЖТ (продолжитель-
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Эхокардиограмма 
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(Класс IIa)

Рис. 1. Алгоритм оценки пациентов со случайной находкой неустойчивой желудочковой тахикардии, адаптировано из 2022 ESC 
Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1] . ИБС — ишеми-
ческая болезнь сердца; МРТ — магнитно-резонансная томография; ЭКГ — электрокардиограмма; НУЖТ — неустойчивая желу-
дочковая тахикардия; ЖЭ — желудочковая экстрасистола; ВСС — внезапная сердечная смерть; СЗС — структурное заболевание 
сердца; NК-проМНУП — N-концевой про-мозговой натрийуретический пептид; ЖТ — желудочковая тахикардия; ТТГ/Т4 — тире-
отропный гормон / тироксин . a Морфология ЭКГ, предполагающаяся ЖТ ВТПЖ (желудочковая тахикардия из выносящего тракта 
правого желудочка) или фасцикулярное происхождение ЖТ, отрицательный семейный анамнез, нормальная ЭКГ в 12 отведениях 
и эхокардиограмма . b Например, нарушения атриовентрикулярной проводимости, зубцы Q, широкий комплекс QRS, отклонения ST/T, 
аномально высокий или низкий вольтаж, дисфункция желудочков/дилатация/гипертрофия/истончение стенок, нарушения подвиж-
ности стенок, политопные желудочковые экстрасистолы/НУЖТ/увеличение количества желудочковых нарушений ритма при фи-
зической нагрузке . c Например, синдром Бругада, длинный/короткий интервал QT, полиморфная/двунаправленная ЖТ при физи-
ческой нагрузке . d Диагностический тест для исключения ИБС в соответствии с профилем пациента и симптомами . e Рассмотрение 
возможности повторного обследования в случае появления новых симптомов или изменений в клиническом состоянии пациента
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нагрузкой аритмий . Индуцирование аритмии или увели-
чение количества ЖЭ при физической нагрузке должно 
вызвать подозрение на наличие у пациента структурного 
заболевания сердца . Такому пациенту следует дать совет 
воздержаться от физических упражнений до постанов-
ки диагноза и начала соответствующего лечения . Кроме 
того, нагрузочный тест позволяет исключить ИБС как клю-
чевую причину желудочковых нарушений ритма .

Магниторезонансная томография позволяет исклю-
чить кардиомиопатии, включая инфильтративные, вос-
палительные заболевания сердца, фиброз как субстрат 
НУЖТ [13, 14] .

Сценарий 2. Манифестация нарушений ритма 
устойчивой мономорфной желудочковой 
тахикардией (УМЖТ) 

Алгоритм оценки пациентов с первым эпизодом УМЖТ 
представлен на рис . 4 . 

Как правило, такой сценарий разыгрывается на фоне 
предсуществующих структурных заболеваний сердца . 
Наиболее частый механизм такой аритмии — re-entry 
на фоне рубцового повреждения миокарда, намного реже 
инициирует УМЖТ re-entry, связанное с поражением про-
водящей системы или очаговым источником .

Диагностический алгоритм начинается с выявления 
основной патологии, при ее отсутствии — с подтвер-
ждения диагноза идиопатической желудочковой тахикар-
дии (ЖТ) . Первоначальная оценка включает всесторонний 
клинический и семейный анамнез, ЭКГ покоя в 12 отве-
дениях, ЭХОКГ . Запись ЭКГ в 12 отведениях в момент ЖТ 
очень важна для топической диагностики тахикардии . 
Специфические морфологии ЖТ, например, правожелу-
дочковая тахикардия из выносящего тракта правого же-
лудочка или тахикардия с морфологией фасцикулярного 
происхождения при отсутствии семейного анамнеза кар-
диомиопатий и очевидных признаков структурного забо-
левания миокарда, наводят на мысль об идиопатической 
ЖТ [15] . Нетипичная морфология ЭКГ и необычные кли-
нические проявления заставляют задуматься о наличии 
структурного заболевания сердца, даже если исходная 
ЭКГ и ЭХОКГ не выявили отклонений от нормы . В этом 
случае следует рассмотреть возможность дополнительной 
оценки миокарда с помощью МРТ [16] .  ЖТ с циркуля-
цией возбуждения по ножкам пучка Гиса (bundle branch 
re-entry) является особенностью дилатационной кардио-
миопатии, миотонической дистрофии, может встречаться 
после операции на клапанах сердца (рис . 5) . 

Если первоначальная оценка клинической картины 
вызывает подозрение на лежащую в основе заболевания 
ИБС, следует выполнить коронароангиографию для под-
тверждения или исключения диагноза . При подозрении 
на основании анализа ЭКГ и ЭХОКГ на кардиомиопатию 
следует выполнить МРТ сердца с контрастированием 
для получения диагностической информации о наличии 
и распределении фиброза, а также для характеристики 

ткани миокарда . Когда неинвазивная оценка не дает 
результатов, электроанатомическое картирование и про-
граммируемая электрокардиостимуляция могут быть рас-
смотрены для дифференциальной диагностики между 
идиопатической ЖТ и дебютом аритмогенной кардио-
миопатии (АКМП) [17] . Биопсия под контролем электроа-
натомического картирования может быть полезна для ди-
агностики АКМП, воспалительных заболеваний миокарда 
с очаговым повреждением (например, сердечный сарко-
идоз) [18, 19] . При подозрении на воспалительные забо-
левания миокарда позитронно-эмиссионная томография, 
аутоиммунные серологические исследования и биопсия 
являются частью диагностического поиска [20, 21] .

Сценарий 3. Выживший после внезапной 
остановки сердца

Алгоритм обследования выживших после внезапной 
остановки сердца представлен на рисунке 6 . 

Прежде всего такая ситуация может наблюдаться у па-
циентов с острым инфарктом миокарда . Экстренная коро-
нароангиография рекомендуется пациентам с инфарктом 
миокарда со стойким подъемом сегмента ST [22–25] . Дан-
ные о целесообразности экстренной коронарорангиографии 
при инфаркте миокарда без стойкого подъема ST противо-
речивы [26–30] . Три рандомизированных контролируемых 
исследования не обнаружили значительных преимуществ 
экстренной коронароангиографии при остановке сердца 
у пациентов с инфарктом миокарда без стойкого подъема 
сегмента ST . Проведение экстренной коронароангиографии 
однозначно показано пациентам с инфарктом миокарда 
без стойкого подъема ST в случае электрической неста-
бильности после внезапной остановки сердца, при подо-
зрении на продолжающуюся ишемию . 

Компьютерная томография головного мозга и груд-
ной клетки может быстро выявить несердечные причины 
остановки кровообращения (например, инсульт, тромбо-
эмболию легочной артерии, диссекцию аорты) [31] . 

Пациентам, выжившим после внезапной остановки 
сердца, рекомендовано выполнять токсикологические 
анализы крови [32–34] . Кроме того, рекомендовано со-
хранять образцы крови для проведения последующей ди-
агностической оценки, включая генетический анализ [32] .

Важная роль в диагностике отводится ЭКГ . Любые 
записи ЭКГ, сделанные службой скорой медицинской 
помощи, а также записи протоколов программирова-
ния имплантируемых сердечно-сосудистых электронных 
устройств могут способствовать диагностике [35–38] .

ЭКГ покоя (включая высокие грудные отведения) 
является основным методом диагностики и должна ре-
гулярно регистрироваться в процессе лечения пациента 
[39] . Кроме того, рекомендуется непрерывное монито-
рирование сердечного ритма до стабилизации состояния 
пациента [40, 41] .

Эхокардиография должна выполняться как можно 
раньше для выявления структурных аномалии [41, 42] . 
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Рис. 4. Алгоритм обследования пациентов с первым эпизодом устойчивой мономорфной желудочковой тахикардии, адаптирова-
но из 2022 ESC Guidelines for the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1] . 
АКМП — аритмогенная кардиомиопатия; ИБС — ишемическая болезнь сердца; КАГ —  коронароангиография; МРТ — магнитно-
резонансная томография; ЭКГ —  электрокардиограмма; ЭФИ — электрофизиологическое исследование; ЛЖ — левый желудочек; 
ПЭТ-КТ — позитронно-эмиссионная томография, совмещенная с рентгеновской компьютерной томографией; ЖЭ  —  желудочковая 
экстрасистола; ПЖ — правый желудочек; ВСС — внезапная сердечная смерть; СЗС — структурное заболевание сердца; УМЖТ — 
устойчивая мономорфная желудочковая тахикардия; ЖТ — желудочковая тахикардия . аМорфология ЭКГ, указывающая на про-
исхождение ЖТ из выносящего тракта ПЖ или фасцикулярное происхождение, отрицательный семейный анамнез, нормальные 
ЭКГ в 12 отведениях и эхокардиограмма . b Например, зубцы Q, фрагментация комплекса QRS, аномалии ST/T, аномалии движения 
стенок ЛЖ в соответствующем бассейне коронарных артерий . c Например, нарушения атриовентрикулярной (АВ) проводимости, 
зубец Q, широкий комплекс QRS, инверсия зубца Т, аномально высокий или низкий вольтаж, дисфункция желудочков/дилатация/
гипертрофия/истончение стенок/аномалии подвижности стенок/диффузная гипокинезия . d Диагностический тест для исключе-
ния ИБС в соответствии с профилем пациента и симптомами . e В соответствии с пересмотренными критериями рабочей группы . 
f Например, нарушения АВ-проводимости, аномально высокий или низкий вольтаж, широкие комплексы QRS, отклонения ST/T, 
дилатация и дисфункция ЛЖ, позднее усиление сигнала гадолинием с неишемическим распределением . g Например, нарушения 
АВ-проводимости, широкие комплексы QRS, отклонения ST/T, политопные экстрасистолы, воспалительная гиперемия и отек, фи-
броз, систолическая дисфункция ЛЖ и ПЖ, перикардиальный выпот
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Коронарная визуализация полезна для исключения 
ИБС, диссекции или аномалии коронарных артерий [43, 
44] . Важная роль отводится таким современным мето-
дам визуализации коронарных артерий, как оптическая 
когерентная томография и/или внутрисосудистое уль-
тразвуковое исследование . Эти методы помогают полу-
чить информацию о стабильности и других параметрах 
бляшки, выявить причины стенозирования коронарных 
артерий [45] . 

МРТ дает важную дополнительную диагностическую 
информацию . В частности, при отсутствии изменений, 
типичных для кардиомиопатий (КМП) по данным других 
методов исследования (ЭКГ, ЭХОКГ), МРТ может выявить 
ранние стадии структурных изменений при КМП, прежде 
всего при АКМП [46, 47] . Подчеркивается роль МРТ в вы-
явлении таких структурных аномалий при пролапсе ми-
трального клапана, как фиброз папиллярных мышц и ми-
тральная аннулярная дизъюнкция [48, 49] . К недостаткам 
рекомендаций относятся отсутствие валидизированных 
критериев стратификации риска внезапной смерти у па-
циентов с пролапсом митрального клапана и митральной 
аннулярной дизъюнкцией, отсутствие ссылки на Падуан-
ские критерии диагностики АКМП 2020 года .

Первичные электрические заболевания сердца могут 
быть обнаружены с помощью провокационных маневров, 
таких как провокационные тесты с блокаторами натриевых 
каналов [50, 51–53], аденозином [54, 55],  эпинефрином 
[56–62], эргоновином/ацетилхолином [63, 64],  ментальный 
стресс-тест [65, 66], тест с физической нагрузкой [67–71] . 

Электрофизиологическое исследование и электроана-
томическое картирование могут быть полезны для полу-
чения информации о механизме остановки сердца, кроме 
того, на основании полученных результатов может быть 
разработана тактика лечения пациента [72–76] . 

Генетическое тестирование позволяет выявить па-
тогенные мутаций в генах, связанных с определенными 
фенотипами, прежде всего генетическое тестирование 
может помочь в выявлении каналопатий [77, 78] .

Сценарий 4. Жертвы внезапной смерти
Алгоритм диагностического поиска при ВСС представ-

лен на рисунке 7 .
У 25–49% пациентов молодого возраста (до 50 лет), 

ушедших из жизни вследствие ВСС, причина внезапной 
смерти связана с генетическими заболеваниями сердца 
[79–81] . Важно выяснить причину ВСС, так как это может 
спасти жизнь родственникам умершего пациента, имею-
щим аналогичную генетическую аномалию .  Чтобы уста-
новить причину смерти, важно собрать все доступные 
данные о предшествующих симптомах, сопутствующих 
заболеваниях и семейном анамнезе . Основная роль вскры-
тия при ВСС заключается в установлении причины смерти . 
Генетические заболевания сердца, выявленные при вскры-
тии, включают кардиомиопатии (ГКМП, ДКМП, АКМП) и де-
бют ИБС [79, 80, 82, 83] . Токсикологический скрининг мо-
жет выявить передозировку препарата или полипрагмазию 
в 31–56% случаев .  Еще одна причина ВСС — первичные 
электрические заболевания [42, 80, 84, 85] . Генетическое 
тестирование ткани сердца умерших выявляет мутации 
примерно в одной трети случаев [80, 83, 86] .

Клиническая и генетическая оценка ближайших род-
ственников умершего важны, если причина смерти после 
вскрытия остается неизвестной или имеется подозрение 
на наличие наследственных заболеваний .

Сценарий 5. Родственники умерших 
вследствие синдрома внезапной 
аритмической смерти

Алгоритм оценки ближайших кровных родственников 
пациентов, умерших вследствие ВСС, представлен на ри-
сунке 8 .

Обследования ближайших кровных родственников 
пациентов, умерших вследствие ВСС, выявили у род-
ственников генетические болезни сердца, которые 
предположительно могли быть причиной ВСС в 18–53% 
случае в зависимости от популяции и протоколов кли-
нических исследований [87] . Выявлены синдром удли-
ненного QT, синдром Бругада, катехоламинергическая 
полиморфная желудочковая тахикардия и другие гене-
тические заболевания, такие как кардиомиопатии [87] .  
Все протоколы исследований основывались на оценке 
патологоанатомического заключения умершего пациен-
та, его истории болезни и обстоятельствах смерти, затем 
проводилась клиническая оценка родственников умер-
шего пациента, включавшая сбор личного, семейного 
анамнеза, физикальный осмотр, ЭКГ, нагрузочный тест 
и ЭХОКГ [42, 85, 88–94] . Там, где имелись разночтения, 
использовались дополнительные тесты, такие как съем-
ка ЭКГ с использованием высоких грудных отведений, 

Рис. 5 Пример желудочковой тахикардии с циркуляцией воз-
буждения по ножкам пучка Гиса (bundle branch re-entry) . Слева 
ЭКГ во время синусового ритма, справа — во время тахикар-
дии [1]
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Рис. 6. Алгоритм оценки выживших после внезапной остановки сердца, адаптировано из 2022 ESC Guidelines for the management 
of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1] . ФП — фибрилляция предсердий; ИБС — 
ишемическая болезнь сердца; КАГ — коронароангиография; МРТ — магнитно-резонансная томография; КТ — компьютерная 
томография; ЭКГ — электрокардиограмма; ПУСГ — позднее усиление сигнала гадолинием; ВОС — внезапная остановка сердца; 
СЗС — структурное заболевание сердца; УМЖТ — устойчивая мономорфная желудочковая тахикардия; ИМпST — инфаркт мио-
карда с подъемом сегмента ST; ФЖ — фибрилляция желудочков . а Рекомендации ESC 2017 года по ведению пациентов с острым 
инфарктом миокарда со стойким подъемом сегмента ST . b Исключить структурные заболевания сердца в соответствии с возрастом 
и характеристиками пациента; продолжительность интервала QT необходимо повторно оценить через несколько дней после оста-
новки сердца .  c Рассмотрите возможность проведения КТ/КАГ сердца в зависимости от характеристик пациента и клинического 
контекста . d Функция левого желудочка по эхокардиограмме должна быть повторно оценена через несколько дней после оста-
новки сердца, чтобы исключить оглушение миокарда как причину систолической дисфункции . e В случае высокого клинического 
подозрения (типичные симптомы и транзиторная элевация сегмента ST во время мониторинга) можно рассмотреть возможность 
проведения более раннего теста на спазм коронарных артерий
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Рис 7. Алгоритм оценки пострадавших от внезапной смерти, адаптировано из 2022 ESC Guidelines for the management of patients 
with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1] . СВАС — синдром внезапной аритмической смерти; 
ВСС — внезапная сердечная смерть; ВС — внезапная смерть . а Вскрытие рекомендуется в идеале во всех случаях неожиданной 
ВС и всегда у лиц моложе 50 лет . Вскрытие должно включать полное макроскопическое исследование и гистопатологическое 
исследование всех органов . В идеале сердце должен осмотреть опытный кардиолог . Образцы, подходящие для выделения ДНК, 
следует сохранять при подозрении на наследственные причины или необъяснимую смерть . b В зависимости от обстоятельств: 
отрицательные вскрытия (не обнаружившие причину), вскрытия с неопределенными результатами, неишемические кардиоми-
опатии, ишемическая болезнь сердца с подозрением на семейную гиперхолестеринемию и расслоение грудного отдела аорты .  
c После информированного согласия родственников

Жертвы внезапной смерти

Несердечная причина ВС

Причина диагностирована

Перейти к сценарию 5: 
Родственники умерших 

вследствие СВАС

Причина не установлена

Причина смерти не из-за 
передозировки лекарства

Передозировка 
лекарства

СВАС

Умерший от СВАС
возраст < 50 лет, или обстоятельства, 
или семейный анамнез, указывающие 

на наследственное заболевание

Предположительно 
наследственная причина ВССb Ненаследственная причина

Сбор подробной информации о:
• обстоятельствах смерти,
• симптомах и предшествующем анамнезе умершего,
• семейном анамнезе

(Класс I)

Направить родственников 
первой степени родства 

для оценки состояния сердца 
(Класс I)

Посмертное генетическое 
тестирование с генетическим 
консультированиемc (Класс I)

Направить родственников первой 
степени родства для оценки 
состояния сердца (Класс I)

Обстоятельная аутопсияa (Класс I)

Целевое генетическое 
тестирование (Класс I)

Токсикологическое 
тестирование (Класс I)

Сохранить кровь для потенциального 
токсикологического тестирования (Класс I)

Сохранить ткань для потенциального 
генетического тестирования (Класс I)

холтеровское мониторирование ЭКГ, использование 
сигнал-усредненной ЭКГ, МРТ и провокационных те-
стов [95] . По мнению экспертов, рутинное наблюдение 
за семьями умерших пациентов в случае отсутствия 

определенного диагноза нецелесообразно [96] . В то же 
время эксперты полагают, что дети умерших могут на-
блюдаться в случае пенетрантности, ассоциированной 
с возрастом, до совершеннолетия [97] . 
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Рис. 8. Алгоритм оценки родственников умерших от необъяснимой внезапной смерти, адаптировано из 2022 ESC Guidelines for 
the management of patients with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death [1] . МРТ — магнитно-резонансная 
терапия; ЭКГ — электрокардиограмма; СВАС — синдром внезапной аритмической смерти;  ВСС — внезапная сердечная смерть . 
а Возраст старше 16 лет и любые подозрения на синдром Бругада по тестам или обстоятельствам смерти умерших . b Если упраж-
нения невозможны . c Повторно оценить изменения в семейном анамнезе или появление новых симптомов

Родственники умерших от необъяснимой внезапной смерти

Умерший от внезапной смерти в молодом 
возрасте (аутопсия не проводилась) . 

Семейный анамнез ВСС или обстоятель-
ства, указывающие на наследственные 

заболевания сердца

Умерший от СВАС
Генетическое тестирование отрицательное 

или не проводилось (возраст < 50 лет или об-
стоятельства, или семейный анамнез, свиде-
тельствующие о наследственном заболевании

Умерший от СВАС
Выявлена патогенная мутация

Клинический и/или  
генетический диагноз

Лечение родственников  
в зависимости от состояния

Диагноз

Амбулаторный мониторинг сердечного 
ритма и МРТ сердца (Класс IIb)

Диагноз

Diagnosis

НЕТ

НЕТ

НЕТ

ДА

ДА

ДА

Семейная оценка родственников 
первой линии или родственников 

с подозрительными симптомами (Класс I)

Последующее наблюдение за детьми 
умерших . Выписка бессимптомных  

взрослых (Класс I)

Медицинский анамнез
• Физикальное обследование
• Стандартные и высокие грудные 

отведения ЭКГ
• Эхокардиография
• Нагрузочные тесты

(Класс I)

Семейная оценка родственников первой 
линии, облигатных носителей или родствен-

ников с подозрительными симптомами 
в зависимости от состояния (Класс I)

Генетическое консультирование и каскадное 
тестирование родственников (Класс I)

Тест на эпинефрин (Класс IIb)

Тест на блокаторы натриевых 
каналов (Класс IIa)

В следующих номерах журнала планируется публика-
ция обзоров других глав рекомендаций .
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