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В обзоре обсуждаются накопленные к настоящему времени научные данные о
дилатационной кардиомиопатии: причинные факторы, клинические проявления, рассматрива"
ется внезапная сердечная смерть (ВСС) у пациентов с данным заболеванием и её риск"
стратификация в свете Национальных рекомендаций по определению риска и профилактикe
внезапной сердечной смерти (2012 г). Представлен клинический случай пациента с
дилатационной кардиомиопатией и проведенными с целью профилактики внезапной
сердечной смерти лечебными мероприятиями.
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SUDDEN CARDIAC DEATH IN PATIENTS WITH DILATED CARDIOMYOPATHY
Duplyakov D.V., Kondratyeva I.V., Garkina S.V.

The review discusses accumulated to date scientific data on dilated cardiomyopathy: causative
factors, clinical manifestations, sudden cardiac death in patients with the disease and its risk"stratifi"
cation in the light of National guidelines on the definition of risk and prevention of sudden cardiac
death (2012). A case of a patient with dilated cardiomyopathy and high"risk of sudden cardiac death
is presented. 
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Определение понятия. Классификация.
Согласно современным представлениям,

ДКМП – группа заболеваний, фенотипически
объединенных наличием дилатации и наруше"
ния систолической функции левого желудоч"
ка, которые развиваются не вследствие гемоди"
намической перегрузки (из"за порока или ги"
пертонии) и не вследствие ишемической бо"
лезни сердца (ИБС). Дилатация правого желу"
дочка также может выявляться, но это не явля"
ется диагностическим критерием ДКМП [1].
Выделяют семейную форму с известной мута�
цией и семейную форму с неизвестным типом
мутации.Среди несемейных форм выделяют
ДКМП вследствие миокардита, болезнь Кава"
саки, ДКМП, ассоциированную с беремен"
ностью, эндокринные ДКМП, алкогольную, та"

хикардитическую формы, ДКМП вследствие
чрезмерного употребления селена, карнитина,
тиамина и т.п.

Эпидемиология заболевания. Клиничес&
кие проявления.

Заболеваемость ДКМП изучена недостаточ"
но хорошо. В США она составляет 36,5 случаев
на 100,000 жителей (1:2700) [2]. При этом час"
тота генетически детерминированной ДКМП
составляет более 25% [3, 5].

Основное клиническое проявление заболе"
вания – синдром хронической сердечной не"
достаточности (ХСН), имеющей чаще неук"
лонно прогрессирующий характер. Аритмии,
тромбоэмболии, внезапная сердечная смерть
(ВСС) могут встречаться на любом сроке забо"
левания. Вышеперечисленные проявления за"
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болевания обусловливают плохой прогноз у
пациентов с ДКМП. Так, медиана выживаемос"
ти, по некоторым данным, при постановке ди"
агноза составляет 2 года [6]. 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 [7]. При этом на долю ВСС прихо"
дится 20% случаев смерти [8, 9]. ВСС редко
служит первым проявлением заболевания, ча"
ще встречается у пациентов с признаками
прогрессирующего течения заболевания  [10]. 

Желудочковые аритмии у пациентов с
ДКМП

В большинстве случаев к эпизодам ВСС при
ДКМП приводят жизнеугрожающие желудоч"
ковые аритмии (ЖА), чье возникновение на"
пряму связано с аутоиммунными механизмами
[11"14]. Например, антитела против Na"K"
АТФ"азы обладают аритмогенным эффектом,
приводящим к ВСС у некоторых больных с
ДКМП [13]. Было также показано, что дис"
функция кальциевых каналов L"типа коррели"
рует с частотой ЖА [15]. Xiao и соавт. обнару"
жили аутоантитела к кальциевым каналам 
L"типа у больных с ДКМП, а на животных мо"
делях ими было продемонстрировано, что дан"
ные антитела вызывают удлинение потенциала
действия и в итоге приводят к желудочковой
тахикардии [16]. В более позднем исследова"
нии было показано, что наличие аутоантител к
кальциевым каналам L"типа у больных с
ДКМП является предиктором ВСС [14].

Семейная ДКМП и генетический анализ
Семейный анамнез заболевания показывает,

что генетические факторы влияют на этиоло"
гию и патогенез заболевания. Генетические
факторы могут быть поделенны на 2 категории:
причинная генная мутация моногенного забо"
левания и болезнь"ассоциированный генный
полиморфизм, участвующий в патогенезе муль"
тифакториального заболевания [17]. 

Этиология семейной формы ДКМП
оставалась невыясненной вплоть до 1993 года,
когда была выявлена мутация в гене дистрофи"
на (DMD) в случае с Х"сцепленным наследова"
нием ДКМП [18]. В настоящее время насчиты"
вается более 20 генов, кодирующих белки сар"
комера, клеточного ядра, ионных каналов, фак"
торов транскрипции, дистрофин"связанного
цитоскелетного комплекса, мутации в которых
ответственны за развитие ДКМП [19, 20]. Та"

ким образом, группа больных семейной ДКМП
достаточно гетерогенна по первичному генно"
му дефекту [19, 21]. Условно генетически обус"
ловленную форму ДКМП относят к «цитоске"
летопатиям» [22]. Отдельного внимания заслу"
живает мутация в LMNA"гене, кодирующем
тип Аламина – структурного элемента внут"
ренней ядерной мембраны. Данная мутация
является причинной мутацией у 4"8% пациен"
тов с семейной ДКМП [2] и ассоциирована с
высоким риском ВСС [23]. 

Критерием семейной формы заболевания
является наличие в семье двух и более больных
с идиопатической ДКМП [2, 19]. Семейная
форма заболевания может также предполагать"
ся при наличии случаев внезапной сердечной
смерти в возрасте до 35 лет/заболевания про"
водящей системы сердца/скелетной миопатии
в семейном анамнезе. 

Учитывая преимущественно аутосомно"до"
минантный тип наследования [2] при семей"
ной ДКМП (80"90% случаев), целесообразно
обследовать родственников первой линии
родства, особенно в случае злокачественного
течения ДКМП, и при наличии патологическо"
го фенотипа, позволяющего заподозрить гене"
тическую мутацию (мутации в генах TAZ, DES,
DMD) [23]. Стандартный набор методик при
обследовании включает семейный анамнез не
менее трех поколений (с оценкой случаев
ХСН, ДКМП, трансплантации сердца, ВСС,
нарушений сердечного ритма и проводимости,
инсульта или других тромбоэмболических ос"
ложнений), а также физикальный осмотр,
электрокардиографию (ЭКГ), эхокардиогра"
фию (Эхо"КГ), Холтеровское мониторирова"
ние ЭКГ (ХМ"ЭКГ) в случае ВСС пробанда. 

В большинстве случаев, мутационный скри"
нинг пробанда обладает низкой эффектив"
ностью (менее 20% при изолированной ДКМП
без сопутствующего поражения скелетной мус"
кулатуры). По данным литературы, существу"
ют разные мнения о времени начала скрининга
родственников пробанда первой линии
родства. Согласно первой точке зрения, семей"
ная ДКМП – заболевание, проявляющееся во
взрослом возрасте, поэтому не имеет смысла
скрининг подростков и детей, даже если про"
банд имел проявления заболевания в детском и
подростковом возрасте. Данное предположе"
ние обусловлено следующими цифрами: в воз"
расте пациента до 20 лет клинические проявле"
ния заболевания можно обнаружить у 10% па"
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циентов, от 20 до 30 лет – у 34%, от 30 до 40 лет
– у 60%, после 40 лет – у 90% [21]. Вторая точ"
ка зрения совпадает с мнением рабочей группы
Европейского общества кардиологов по забо"
леваниям миокарда и перикарда. Специалисты
рекомендуют начинать скрининг родственни"
ков пробанда первой линии родства в детстве и
проводить впоследствии каждые 1"2 года в воз"
растной группе от 10 до 20 лет, каждые 2"5 лет
– в возрастной группе после 20 лет. Скрининг"
может быть прекращен в возрастной группе 50"
60 лет, так как к данному возрасту заболевание
проявляется практически у всех носителей
причинной мутации (полная пенетрантность). 

Для стратификации риска возникновения
аритмий при ДКМП могут использоваться та"
кие параметры, как фракция выброса левого
желудочка (ФВ ЛЖ), наличие неустойчивой
желудочковой тахикардии (ЖТ) по данным
24"часового ХМ ЭКГ [24]. Так, результаты ис"
следования показали, что у пациентов с ДКМП
и ФВ ЛЖ менее 30%, эпизод"неустойчивой
ЖТ, риск возникновения аритмий возрастает
восьмикратно в сравнении с группой пациен"
тов с ДКМП, ФВ ЛЖ более 30% и отсутствием
неустойчивой ЖТ. Другие исследуемые пара"
метры (барорефлекторная чувствительность,
альтернация зубцов Т на ЭКГ) не показали
корреляцию с  аритмией при ДКМП [25, 26].

Кроме того, с высокой частотой смерти от
всех причин и ВСС/ЖТ у пациентов с ДКМП
коррелирует выявление признаков фиброза
миокарда по данным магнитно"резонансной
томографии (МРТ) сердца [27]. 

Прекращенное досрочно исследование CAT,
в которое на ИКД"терапию были рандомизи"
рованы пациенты с ДКМП и ФВ ниже 30%, по"
казало 2"летний уровень смертности 8%, и 4"
летний – 20% [28]. Исследование DEFINITE, в
которое были включены пациенты с неишеми"
ческой кадиомиопатией, ФВ ЛЖ менее 36% и
частыми желудочковыми экстрасистолами
(ЖЭ) или неустойчивой ЖТ,  показало следу"
ющие результаты: 2"летний уровень смертнос"
ти составил 7,9% на ИКД"терапии и 14,1% – на
стандартной терапии [29]. Среди пациентов с
ХСН неишемической этиологии в исследова"
нии SCD"HeFT 5"летний уровень смертности
в группе пациентов с ИКД"терапией был равен
21%, в группе плацебо – 28% [30]. 

По данным проведенных исследований, сре"
ди пациентов, которым имплантировали кар"
диовертер"дефибриллятор (КД) с целью пер"

вичной профилактики ВСС, уровень смерт"
ности оказался выше в первые два года после
имплантации устройства в сравнении с паци"
ентами, которым КД был имплантирован с
целью вторичной профилактики [31, 32]. Вы"
явленный факт может быть обусловлен тем,
что пациенты, которым имплантируется ИКД
с целью первичной профилактики ВСС, могут
быть отнесены к группе пациентов высокого
риска, ассоциированной с более низкой ФВ и
высоким функциональным классом (ФК)
ХСН по NYHA [32]. 

Риск&стратификация
Для определения риска развития ВСС необ"

ходимо, прежде всего, полное представление о
клиническом профиле пациента с ДКМП: веро"
ятная этиология ДКМП (семейная/несемей"
ная), давность заболевания, ФК ХСН по
NYHA, эхокардиографические параметры (ФВ,
размеры полостей). Учитывая, что ведущим
клиническим проявлением ДКМП является
ХСН, можно считать назначение адекватной
медикаментозной терапии, регламентирован"
ное Национальными Рекомендациями по диаг"
ностике и лечению ХСН, важным мероприяти"
ем по стратификации риска и профилактике
ВСС у данной категории пациентов. 

Подходы к стратификации риска ВСС у па"
циентов с ДКМП не отличаются от применяе"
мых при стратификации риска у пациентов с
ХСН неишемического генеза. При ДКМП
крайне высокий риск ВСС ассоциирован с му"
тациями в гене LMNA. 

Рекомендации по профилактике ВСС [1].  
Класс I 
1. Адекватное медикаментозное лечение

ХСН согласно текущим Национальным Реко"
мендациям по лечению ХСН [87], включающее
обязательное назначение (при отсутствии про"
тивопоказаний и побочных эффектов) бета"
блокаторов (А), иАПФ (А), антагонистов аль"
достерона (А). 

2. В целях вторичной профилактики ВСС
ИКД"терапия рекомендована пациентам, вы
жившим после ФЖ или гемодинамически нес"
табильной ЖТ (основные факторы риска), ко"
торые не были связаны с обратимыми причина"
ми и которые получают постоянную оптималь"
ную медикаментознуютерапию, имеют хоро"
ший функциональный статус и благоприятный
прогноз выживания в течение года и более (А).
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3.В целях первичной профилактики ВСС
ИКД"терапия рекомендована пациентам с неи"
шемическими заболеваниями сердца, имею"
щим ФВ ЛЖ менее 35% (основной фактор рис"
ка), ХСН ІІ"ІІІ ФК по классификации NYHA,
получающим постоянную оптимальную лекар"
ственную терапию, с хорошим функциональ"
ным статусом и имеющим благоприятный
прогноз выживания в течение года и более (А). 

4. У пациентов с ЖТ (основной фактор рис"
ка) по механизму re"entry по ножкам пучка Ги"
са (bundlebranchreentry), верифицированной в
ходе эндоЭФИ показано проведение катетер"
ной абляции ПНПГ (С). 

5. Сопутствующая терапия амиодароном,
соталолом в виде монотерапии или в сочетании
с β"адреноблокаторами с целью уменьшения
симптомов ЖТ (как устойчивой, так и неус"
тойчивой) рекомендована пациентам с имп"
лантированными ИКД, получающим терапию
по поводу ДКМП (С). 

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

Класс IIa
1. В целях первичной профилактики ВСС

ИКД"терапия, комбинированная с бивентри"
кулярной ЭКС, показана пациентам с ДКМП и
ХСН III"IV ФК по NYHA (основной фактор
риска), получающим оптимальную лекар"
ственную терапию, у которых длительность
комплекса QRS на фоне синусового ритма пре"
вышает 120 мс, которые имеют благоприятный
прогноз выживания в течение года и более (В). 

2.ИКД"терапия показана пациентам с реци"
дивирующейгемодинамически стабильной ЖТ
(основной фактор риска), незначительно сни"
женной ФВ ЛЖ, получающим оптимальное ле"
чение по поводу ДКМП с хорошим функцио"
нальным статусом и имеющим благоприятный
прогноз выживания в течение года и более (С). 

3. Бивентрикулярная ЭКС без функции
ИКД целесообразна для предотвращения ВСС
у пациентов с ДКМП и ХСН III"IV ФК по
классификации NYHA, ФВ ЛЖ менее 35% (ос"
новной фактор риска), длительностью комп"
лексов QRS 160 мс (или по меньшей мере 120
мс при наличии других признаков асинхронно"
го сокращения желудочков), получающих пос"
тоянную оптимальную лекарственную тера"

пию, и имеющих благоприятный прогноз вы"
живания в течение года и более (В).

Класс IIb
1. Амиодарон и/или бета"блокаторы могут

быть назначены пациентам с основными и вто"
ростепенными факторами риска ВСС, получа"
ющим 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% (ос"
новной фактор риска ВСС), ХСН І ФК по
классификации NYHA, получающих постоян"
ную оптимальную лекарственную терапию, с
хорошим функциональным статусом и имею"
щих благоприятный прогноз выживания в те"
чение года и более (В). 

Класс III 
1. Назначение препаратов IC класса для ле"

чения ЖА (основной фактор риска ВСС) не
рекомендуется у пациентов с ХСН (А). 

2. ИКД"терапия не показана пациентам с
рефрактерной ХСН, у которых маловероятно
достижение компенсации и благоприятного
прогноза (А).

В заключение приводим описание клини"
ческого случая, иллюстрирующего проявления
основных синдромов при ДКМП: бивентрику"
лярной ХСН, тромбоэмболического, возникно"
вение нарушений ритма и проводимости.

Клинический случай
Пациент К., 34 года, был госпитализирован

в Самарский областной клинический кардио"
логический диспансер (СОККД) в октябре
2012 г. с жалобами на выраженную слабость,
одышку в покое, усиливающуюся в вертикаль"
ном положении, кратковременные эпизоды по"
тери сознания. Из анамнеза известно, что в те"
чение 5 лет страдал ДКМП, сопутствующей па"
роксизмальной фибрилляцией предсердий. В
30 лет перенес острое нарушение мозгового
кровообращения (ОНМК) и эмболию правой
подколенной артерии. По результатам корона"
рографии, проведенной в 2010 г. – коронарные
артерии без поражения. В течение двух лет
наблюдались пароксизмы неустойчивой ЖТ. С
целью профилактики ВСС в 2012 г. был имп"
лантирован ИКД. Постоянно принимал бисоп"
ролол, спиронолактон, дигоксин, торасемид,
эналаприл. Периодически отмечал одышку
при нагрузке – убыстрении темпа ходьбы. За
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месяц до поступления стала нарастать одышка,
появился сухой кашель, затем кровохарканье,
перенес несколько эпизодов потери сознания.

При поступлении общее состояние было тя"
желым, акроцианоз, отеки голеней, дыхание
ослаблено, в нижних отделах легких крепита"
ция, частота дыхания (ЧД) 30"32/мин, акцент
2"го тона в зоне легочной артерии (ЛА). Часто"
та сердечных сокращений (ЧСС), артериаль"
ное давление (АД) составляли соответственно
106 уд/мин и 75/50 мм рт.ст. Учитывая тя"
жесть состояния, пациент был госпитализиро"
ван в отделение реанимации. Уровень Д"диме"
ра при поступлении в СОККД – 8,83 пг/мл
(норма до 0,5), остальные показатели биохими"
ческого анализа крови, уровень тропонина, об"
щеклинический анализ мочи были в норме. На
ЭКГ регистрировался синусовый ритм, тахи"
кардия до 115 в мин. Выполнено ЭхоКГ (ФВ
26%, КДР ЛЖ – 75, КСР ЛЖ – 63 мм, диффуз"
ная гипокинезия, давление в ЛА – 59 мм рт.ст.).
Проведено лечение: постоянно ингаляция ув"
лажненного кислорода через носовой катетер,
гепарин 5000 ЕД в/в с последующей в/в инфу"
зией 25 000 ЕД в течение 24 часов, цефтриак"
сон 1 мл в/в, бисопролол 5 мг, ацетилсалици"
ловая кислота 100 мг, дигоксин 0,125 мг, спиро"
нолактон 100 мг, торасемид 10 мг, варфарин 5
мг, фуросемид 4 мл в/в, преднизолон 60 мг в/в,
добутамин 250 мг в/в кап постоянно, левоси"
мендан 12,5 мг в/в капельно, фондапаринукс
2,5 мг. Состояние пациента стабилизирова"
лось, был переведен в кардиологическое отде"
ление, отключена инотропная поддержка, к ле"
чению добавлен детралекс, ивабрадин, омега
полиненасыщенные жирные кислоты, карни"
тин, мексидол, гептрал. Проведен ЭхоКГ"конт"
роль основных показателей (ФВ – 34%,КДР
ЛЖ – 72, КСР ЛЖ – 61 мм, давление в ЛА – 54
мм рт.ст.), выполнено ультразвуковое доппле"
ровское сканирование артерий брахиоцефаль"

ного ствола (магистральные артерии проходи"
мы) и вен нижних конечностей (проходимы,
без структурных изменений). Выполнена
компьютерная томография легочной артерии с
ангиографией, подтвержден диагноз тромбо"
эмболии легочной артерии, инфаркт"пневмо"
нии справа, инфаркта селезенки. Учитывая тя"
жесть заболевания, выраженную бивентрику"
лярную ХСН, пациент был внесен в лист ожи"
дания трансплантации сердца. На фоне лече"
ния у пациента уменьшились явления сердеч"
ной недостаточности, повысилась толерант"
ность к физической нагрузке (тест – 6 мин
ходьбы 120 м). Через 3,5 месяца после выписки
проведена успешная ортотопическая транс"
плантация сердца. В настоящее время чувству"
ет себя удовлетворительно.  

Как видно, длительная инотропная под"
держка, применение левосимендана, назначе"
ние антикоагулянтов и мероприятия по профи"
лактике ВСС (имплантация ИКД) способству"
ют значительному улучшению клинического и
функционального статуса пациента, позволяя
добиться стабилизации состояния, что особен"
но важно в лечении больных ДКМП, внесен"
ных в лист ожидания трансплантации сердца.

Перспективы
Причинные факторы, вызывающие ДКМП,

достаточно разнородны. В повседневной вра"
чебной практике часто приходится сталкивать"
ся с выраженными клиническими проявления"
ми ДКМП, обусловливающими плохой прог"
ноз: неуклонно прогрессирующая бивентрику"
лярная ХСН, аритмии, ВСС. Необходимо
дальнейшее изучение данной патологии на
всех этапах, начиная с эпидемиологического и
заканчивая молекулярно"генетическим, с
целью выявления оптимальных мероприятий
по стратификации риска и профилактике ВСС
у данной категории больных.
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