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ВВЕДЕНИЕ 

В группе некоронарогенных заболеваний сердца значительное место 

занимают кардиомиопатии, распознавание которых вызывает трудности. От-

сутствие специфических симптомов, длительное бессимптомное или мало-

симптомное течение, синдромы сходные по клиническим проявлениям с из-

вестными болезнями - ишемической болезнью сердца, пороками сердца; и 

как исход различных по этиологии кардиомиопатий при длительном течении  

- сердечная недостаточность, обусловливают формальную интерпретацию 

признаков и формулировку диагнозов, не соответствующих истинной приро-

де нарушений.  

За последние годы, благодаря расширению возможностей для генети-

ческого изучения заболеваний, изменилось представление о патогенезе кар-

диомиопатий и появилось обоснование для разработки новой классификации. 

Установлено, что причиной многих кардиомиопатий служат мутации генов, 

кодирующих различные белки миокарда, и, в зависимости от генетического 

дефекта, следует различать фенотипы заболевания. Специфические морфоло-

гические и функциональные фенотипы, в свою очередь, подразделяют на се-

мейные и несемейные формы, в связи с чем особую важность приобретает 

изучение наследственности пациентов с кардиомиопатией.  

Повышению информативности диагностических методов исследования 

при кардиомиопатиях, и, следовательно, улучшению диагностики,  способ-

ствовало совершенствование известных (эхокардиография) и внедрение в 

клиническую практику новых современных методов визуализации - магнит-

но-резонансной томографии. Выявление признаков, характерных для опреде-

ленной кардиомиопатии, является основанием для дифференциальной диа-

гностики поражений миокарда, а признаки обширных зон фиброза в миокар-

де свидетельствуют о высоком риске смерти пациента. 

В сборнике статей представлены научные сообщения о современных 

методах диагностики, принципах медикаментозного и немедикаментозного 

лечения кардиомиопатий. 
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ОПРЕДЕЛЕНИЕ И КЛАССИФИКАЦИЯ КАРДИОМИОПАТИЙ 

Термин «кардиомиопатия» (КМП) в переводе с греческого (kardia – 

сердце, myos – мышца, pathos – болезнь) обозначает "болезнь мышцы серд-

ца". Термин предложен в 1957 г. W. Bridgen и использовался для обозначе-

ния заболеваний миокарда неясной этиологии, характеризующихся появле-

нием кардиомегалии, изменений на ЭКГ и прогрессирующим течением с раз-

витием сердечной недостаточности и неблагоприятным прогнозом для жиз-

ни.  

В 1973 г. J.F.Goodwin предложил следующее определение КМП: «Кар-

диомиопатия - это острое, подострое или хроническое поражение мышцы 

сердца неизвестной или неясной этиологии, часто с вовлечением эндокарда 

или перикарда, и не являющееся следствием структурной деформации серд-

ца, гипертензии (системной или легочной) или коронарного атероматоза".  

В 1995 г. рабочая группа экспертов ВОЗ предложила называть КМП 

«заболевания миокарда, которые ассоциируются с дисфункцией сердца», а 

для обозначения поражений миокарда известной этиологии или являющихся 

проявлением системных заболеваний использовать термин «специфические» 

КМП.  

Классификация Американской ассоциации кардиологов, разработанная 

в 2006 г. предусматривает выделение первичных (изолированное поражение 

миокарда) и вторичных КМП (миокардиальное поражение является проявле-

нием мультиорганных заболеваний). Среди первичных КМП выделены: 

Генетические: 

 - ГКМП (гипертрофическая КМП), 

 - АДПЖ (аритмогенная дисплазия правого желудочка), 

 - некомпактный миокард левого желудочка, 

 - нарушения депонирования гликогена, 

 - PRKAG2 (protein kinase, AMP-activated, gamma 2 non 

catalytic subunit), 

 - болезнь Данона (Danon disease), 
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 - дефекты проведения, 

 - митохондриальные миопатии,  

    - нарушения ионных каналов (синдром удлиненного или укороченно-

го интервала Q-T; синдром Бругада, синдром Ленегре (Lenegre), катехола-

минэргическая полиморфная желудочковая тахикардия, синдром  необъяс-

нимой внезапной ночной смерти.  

 Смешанные: 

 -ДКМП (дилатационная КМП), 

 -РКМП (рестриктивная КМП). 

 Приобретенные: 

 - воспалительная (миокардит), 

 - стресс-индуцированная (takо-tsubo), 

 - перипартальная, 

 - тахикардие-индуцированная, 

 - у детей, рожденных матерями с инсулинзависимым сахарным диабе-

том. 

В 2008 г. Европейское общество кардиологов предложило новое опре-

деление и классификацию КМП, имеющую практическое значение, и приня-

тую во многих европейских странах.    

КМП - патология миокарда, при которой происходят его структурные 

или функциональные нарушения, не обусловленные ишемической болезнью 

сердца, гипертензией, клапанными пороками и врожденными заболеваниями 

сердца.  

КМП группируются в зависимости от морфологического или функцио-

нального фенотипа: 

- ГКМП, 

- ДКМП, 

- АДПЖ, 

- РКМП, 
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- неклассифицируемые кардиомиопатии: некомпактный миокард, 

стресс-индуцированная кардиомиопатия (Tako-tsubo). 

Все фенотипы КМП подразделяются на следующие: 

- семейные/генетические – не идентифицированный генный дефект и дру-

гие подтипы заболевания; 

- несемейные/негенетические - идиопатические и другие подтипы заболе-

вания.  

В 2013 г. классификация КМП дополнена следующими понятиями си-

стемы MOGE(S):  

M - Morpho-functional - морфофункциональные признаки или внешние 

клинические проявления; 

O - Organ/system involvement - какие органы затронуты; 

G - Genetic - доля наследственной компоненты; 

E - Etiological Annotation - этиология или явный генетический дефект, 

ставший причиной заболевания; 

S - Stage - стадия сердечной недостаточности (необязательный пара-

метр).  

Таким образом, диагноз кардиомиопатии дополняется результатами 

полученных клинических, генетических, морфологических изменений у кон-

кретного пациента.  
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ПОРАЖЕНИЕ СЕРДЦА ПРИ СИСТЕМНОМ СКЛЕРОЗЕ 

Апанасович В.Г., Хидченко С.В., Полянская А.В., Еленская С.П. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет», Минск 

Системный склероз (СС) – одно из тяжелейших заболеваний из группы 

системных болезней соединительной ткани (СБСТ), нозологическая индиви-

дуальность которого определяется распространенными нарушениями микро-

циркуляции, фиброзом кожи и внутренних органов [1,2]. 

Распространенность СС варьирует в зависимости от географических 

зон и этнической принадлежности пациентов. Первичная заболеваемость до-

стигает 19,0 на 1 млн населения в год. Как и при большинстве СБСТ, СС ча-

ще встречается у женщин (в соотношении 5-7:1) , но, как правило, в более 

зрелом возрасте (30 – 60 лет), чем другой представитель этой группы - си-

стемная красная волчанка [3,4]. 

Этиология СС до конца не выяснена. Развитие заболевания, возможно, 

обусловлено генетической предрасположенностью в сочетании с воздействи-

ем неблагоприятных экзо- и эндогенных факторов. Неоднократно пытались 

связать возникновение СС с различными провоцирующими факторами, та-

кими как инфекция, химические агенты, стресс, нейроэндокринные сдвиги, 

травма, вибрация, охлаждение и др. 

В основе патогенеза СС лежит поражение соединительной ткани с пре-

обладанием фиброза и патологии сосудов по типу облитерирующего эндар-

териита на фоне выраженных иммунных нарушений [2,6]. 

Развернутая клиническая картина заболевания характеризуется, в 

первую очередь, индуративными изменениями кожи (диффузными или ли-

митированными с вовлечением дистальных отделов конечностей и лица), 

распространенными вазоспастическими нарушениями по типу синдрома 

Рейно, а также поражением внутренних органов.  

Главные органы-мишени - легкие, почки, желудочно-кишечный тракт и 

сердце. Степень их вовлечения соответствует характеру течения заболевания. 
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Сердечная патология является частой (до 90%) и прогностически не-

благоприятной мишенью  склеродермического процесса. По литературным 

данным, именно кардиальные проблемы являются главной причиной внезап-

ной смерти больных СС. 

Характерный патоморфологический признак склеродермического по-

ражения сердца – фиброз миокарда желудочков – является причиной систо-

лической и диастолической дисфункции левого желудочка со снижением 

фракции выброса. 

Фиброз и нарушения микроциркуляции приводят к ишемическим из-

менениям в миокарде, при этом коронарные артерии остаются интактными 

(6). 

У некоторых пациентов с высокой активностью процесса диагности-

руют  миокардит, который часто встречается в случае наличия симптомов 

полимиозита. 

Кардиальная патология при СС проявляется целым рядом клинических 

симптомов. Пациентов беспокоят чувство дискомфорта, длительные тупые 

боли в области сердца, сердцебиение, нарушение ритма, а также одышка с и 

вне связи с физической нагрузкой. Следует отметить, что боли и неприятные 

ощущения за грудиной и в предсердной области могут быть обусловлены по-

ражением пищевода и мышц грудной клетки. 

Изменения сердечно-сосудистой системы часто протекают бессимп-

томно и могут быть выявлены при использовании инструментальных мето-

дов - ЭКГ, ЭхоКГ, сцинтиграфии миокарда, МРТ [5,7]. 

У 30-90% больных встречаются аритмии и нарушения проводимости, 

которые отличаются большим разнообразием. Выраженность аритмий соот-

ветствует тяжести поражения сердца. Возможно развитие внезапной смерти.  

Наиболее частые нарушения ритма – суправентрикулярная тахикардия, экс-

трасистолия – политопная и групповая. Нарушения проводимости проявля-

ются удлинением интервала Р-Q, затруднением внутрижелудочковой прово-

димости, а также блокадами передней ветви левой ножки пучка Гиса. 
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Возможно развитие поражения клапанного аппарата сердца с форми-

рованием склеродермического порока, чаще митрального. Как правило, де-

фект клапана протекает относительно доброкачественно с редким развитием 

декомпенсации. 

Поражение перикарда  по типу перикардита, как правило, адгезивного 

(реже – экссудативного), обычно имеет бессимптомное или малосимптомное 

течение и выявляется, в основном, эхокардиографически у 70-80% больных. 

В редких случаях возможна выраженная экссудация. 

Сердечная недостаточность нехарактерна для СС, но в случае развития  

она резистентна к проводимой терапии и определяет неблагоприятный про-

гноз. 

Поражения сердца могут развиваться вторично вследствие легочной 

гипертензии (изолированной или при интерстициальном поражении легких) 

или патологии почек. 
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ОЦЕНКА ЭФФЕКТИВНОСТИ РЕСИНХРОНИЗИРУЮЩЕЙ  

ТЕРАПИИ У ПАЦИЕНТОВ С УМЕРЕННЫМИ  

КЛИНИЧЕСКИМИ ПРОЯВЛЕНИЯМИ СЕРДЕЧНОЙ  

НЕДОСТАТОЧНОСТИ  С И БЕЗ ХИРУРГИЧЕСКОЙ  

КОРРЕКЦИИ АТРИОВЕНТРИКУЛЯРНОЙ  

НЕДОСТАТОЧНОСТИ 

Атрощенко Е.С., Кошлатая О.В., Романовский Д.В., Островский Ю.П., 

Суджаева О.А., Сидоренко И.В., Шумовец В.В., Сильченко В.М. 

ГУ «Республиканский научно-практический центр «Кардиология», 

Минск 

Актуальность. Ремоделирование миокарда, возникающее у пациентов 

с хронической сердечной недостаточностью (ХСН), проходит несколько эта-

пов, начиная с гипертрофии кардиомиоцитов и фиброза ткани сердца, что 

сопровождается изменением экстрацеллюлярного матрикса, и заканчивается 

некрозом или апоптозом кардиомиоцитов. Это в конечном итоге ведет к ди-

латации левого желудочка (ЛЖ) и изменению геометрии камер сердца, кото-

рое приобретает более сферичный характер. Сначала изменения в мышце 

сердца носят адаптивный характер с целью поддержания должного ударного 

объёма. При истончении стенок камер сердца, особенно ЛЖ, контрактильная 

сила кардиомиоцитов убывает, вследствие изменения геометрии камер сер-

дечной мышцы появляется дискоординация сокращения её отдельных сег-

ментов - диссинхрония сердца или временная рассогласованность функцио-

нирования различных участков миокарда вследствие нарушений проведения 

электрического импульса, что в свою очередь приводит к нарушению систо-
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лической и/или диастолической функций, митральной и трикуспидальной ре-

гургитации, лежащих в основе патогенеза ХСН (2,5,6,8). 

Сердечная ресинхронизирующая терапия (СРТ) оказывает многогран-

ное полезное действие на мышцу сердца. Бивентрикулярная стимуляция (БС) 

сердца уменьшает выраженность атрио-вентрикулярной (A/V) блокады, т.е. 

продолжительность комплекса QRS ЭКГ, что сопровождается более коорди-

нированным сокращением левого и правого желудочков, межжелудочковой 

перегородки и стенок ЛЖ без повышения потребности мышцы сердца в кис-

лороде. Результатом такого действия БС является восстановление  интер- и 

интравентрикулярной синхронии, итогом чего является повышение фракции 

выброса (ФВ) ЛЖ,  уменьшение степени выраженности митральной регурги-

тации (МР), а оптимизация A/V задержки улучшает диастолическую функ-

цию ЛЖ, тем самым способствуя уменьшению выраженности МР. Более то-

го, БС потенциально способна улучшать возможности подбора фармакологи-

ческой терапии и доз лекарств путем их титрации до максимально переноси-

мых, поскольку СРТ улучшает гемодинамику (повышает сердечный выброс 

(СВ), ударный объем и снижает давление в легких), стабилизируя тем самым 

артериальное давление (АД) у лиц с гипотензией и предотвращает брадикар-

дию, способствуя обратному ремоделированию ЛЖ, поскольку уменьшает 

конечно-диастолический и конечно-систолический объемы (КДО и КСО) 

ЛЖ, что сопровождается благоприятными изменениями нейрогуморальной 

активности, в частности, наблюдается снижение уровня мозгового уретиче-

ского пептида (МУП). Это в итоге отражается в улучшении симптомов про-

явления ХСН, ФК тяжести, КЖ, отдаленного прогноза жизни, снижении 

необходимости регоспитализации  вследствие эпизодов декомпенсации 

(1,3,4,7). 

Цель исследования: изучить эффективность ресинхронизирующей те-

рапии у пациентов с умеренными клиническими проявлениями ХСН через 6 

мес. после операции в группах с/без хирургической коррекции атриовентри-

кулярной недостаточности. 
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Материалы и методы. В исследование включено 50 пациентов с ХСН 

II ФК тяжести (NYHA) и выраженной левожелудочковой дисфункцией мио-

карда с/без проведения хирургической коррекции атриовентрикулярной не-

достаточности и с имплантацией бивентрикулярных электростимуляторов. 

Критерии включения в исследование: ишемическая и/или дилатационная 

кардиомиопатия, ФК тяжести ХСН по NYHA II, ФВ ЛЖ менее 35%, дли-

тельность комплекса QRS более 150 мс с наличием механической диссин-

хронии миокарда, подтвержденной ЭхоКГ. Критериями исключения из ис-

следования служили: ревматический генез ХСН, аортальная регургитация 

выше 2-й степени, предполагаемая низкая приверженность пациента к уча-

стию в протоколе исследования, психические расстройства, злоупотребление 

алкоголем и наркотиками. Инструментальная диагностика включала в себя 

эхокардиографию (ЭхоКГ), ЭКГ, спировелоэргометрию (спироВЭП), тест 6 

минутной ходьбы. Качество жизни оценивалось с использованием Минне-

сотского опросника «Жизнь с сердечной недостаточностью». В динамике 

наблюдения эффект терапии оценивался с помощью концевого натрий моз-

гового пептида (NT-proBNP). Все исследования проводились до и через 3 и 6  

месяцев после оперативного вмешательства. 

Результаты. В группе пациентов ресинхронизирующей терапии с кор-

рекцией атриовентрикулярной недостаточности достоверно уменьшались  

показатели механической диссинхронии миокарда: пресистолической аор-

тальной задержки спустя 6 месяцев после оперативного вмешательства со 

165,7±12,5 до 124,0±35,0 мсек (р < 0,05), пресистолической задержки на кла-

пане легочной артерии со 107,0±7,5 до 98,5±2,5 мсек (р < 0,05), межжелудоч-

ковой задержки с 71,1±3,97 мсек до 41,0±1,2 мсек. (р < 0,05), имелась недо-

стоверная тенденция к снижению показателей внутрижелудочковой задерж-

ки. У данной категории пациентов наблюдалось достоверное улучшение си-

столической функции ЛЖ: ФВ ЛЖ выросла на 15% (с 21,5±1,35 до 

32,3±2,18%, р<0,05) , КСО ЛЖ снизился с 270,8±22,47мл до 159,6±34,8 мл 

(р<0,05), достоверно уменьшилась степень митральной и трикуспидальной 
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регургитации.  У пациентов было выявлено достоверное улучшение показа-

теля 6 ТХ: дистанция увеличилась спустя 6 мес. наблюдения с 379,6±25,8 м 

до  426,0±21,1 м (р < 0,05). Балльный показатель КЖ уменьшился к концу 6 

мес. лечения с 61,3±2,8 балла до 45,7±3,06 (р < 0,05). 

В группе пациентов с имплантацией бивентрикулярных стимуляторов 

сердца без проведения капанной коррекции в течение 6 мес наблюдения так-

же достоверно уменьшались  показатели механической диссинхронии мио-

карда: пресистолической аортальной задержки со 175,2±6,48 до 137,2±8,3 

мсек (р<0,05), пресистолической задержки на клапане легочной артерии со 

109,6±5,54 до 104,0±5,2 мсек (р < 0,05), межжелудочковой задержки с 

67,7±4,28 мсек до 38,15±7,3 до  мсек (р < 0,05), также наблюдалось выражен-

ное достоверное улучшение систолической функции ЛЖ: ФВ ЛЖ выросла с 

24,17±0,85 до 35,56±2,3 % (р<0,05), КСО ЛЖ уменьшился с 241,41±12,9мл до 

166,8±20,4мл (р<0,05). Выраженный положительный гемодинамический от-

вет отражался на клиническом статусе пациентов. У них наблюдалось досто-

верное уменьшение показателя качества жизни, увеличение пройденного 

расстояния по данным 6-минутного теста ходьбы: дистанция увеличилась 

спустя 6 мес. наблюдения с 393,2±15,07 м до  479,1±17,06 м (р< 0,05), показа-

тель КЖ уменьшился к концу 6 мес. лечения от 59,9±1,67 до 37,1±2,5 балла 

(р<0,05). Наряду с улучшением клинического статуса пациентов в обеих 

группах было выявлено достоверное снижение уровня NT-proBNP. 

Заключение. Как сочетанный способ эпикардиальной бивентрикуляр-

ной стимуляции сердца и коррекции атриовентрикулярной недостаточности, 

так  и эндокардиальная бивентрикулярная стимуляция сердца через коронар-

ный синус являются эффективными методами лечения пациентов с умерен-

ными клиническими проявлениями ХСН. 
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ СМЕШАННОГО ФЕНОТИПА  

КАРДИОМИОПАТИИ 

Вайханская Т.Г.
1
, Сивицкая Л.Н.

2
, Даниленко Н.Г.

2
, Курушко Т.В.

1
,  

МрочекА.Г.
1 

1
ГУ Республиканский научно-практический центр «Кардиология», 

2
ГНУ Институт генетики и цитологии Национальной академии наук  

Беларуси, Минск 

Мы представляем клинический случай смешанного фенотипа кардио-

миопатии (КМП), ассоциированной с новой мутацией гена ламина А/C. 

Клинический случай. Пациентка К. 23 лет, без семейного анамнеза 

КМП, наблюдалась у терапевта  по поводу вегето-сосудистых и миастениче-

ских жалоб до 20 лет. Первые жалобы на чувство сердцебиения появились в 

возрасте 21 года. При  ЭКГ обследовании  выявлены: низкий вольтаж QRS во 

всех отведениях, низкоамплитудный Р зубец, синусовая брадикардия, АВ 

блокада 1 ст, одиночная предсердная экстрасистолия. При ЭхоКГ морфо-

функциональной патологии не обнаружено: КДД ЛЖ 48 мм, КСД ЛЖ 29 мм, 

КДО ЛЖ 123 мл,  КСО ЛЖ  47 мл; КДО ПЖ 63 мл,  КСО ПЖ 28 мл, ФВ ЛЖ 

62%; ФВ ПЖ 55%. При ХМ ЭКГ выявлены признаки бинодальной дисфунк-

ции: синусовая брадикардия (средняя ЧСС 53 уд. в мин, максимальная ЧСС 

89 уд. в  мин, минимальная ЧСС 33 уд. в мин); интермиттирующая АВ-

блокада 1-й и 2-й степени (Мобитца1-2), суправентрикулярная экстрасисто-

лия (СВЭ) с постэктопическим угнетением функции синусового узла; блоки-

рованная СВЭ в 33%;  паузы до 2,8 сек; пароксизмы неустойчивой фибрил-

ляции/трепетания предсердий. Проявления синдрома бинодальной слабости 

были субклиническими (асимптомный вариант), и пациентка отказалась от 

имплантации электрокардиостимулятора. 

Через два года пациентку К. неотложно госпитализировали в РНПЦК с 

клиническими признаками сердечной недостаточности (СН), соответствую-

щими III-IY ФК NYHA,  с жалобами на приступы удушья по ночам, одышку 

и обморочные состояния. Клиника СН развивалась быстро, в течение 3-х ме-
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сяцев с момента появления первых симптомов. Объективно при осмотре: 

ЧДД  21 в 1 мин,  PS=51, ЧCC=60 в 1 мин., АД 100\60 мм рт. ст., сердце - то-

ны аритмичные, систолический шум над мечевидным отростком, мелкопу-

зырчатые хрипы в нижних отделах легких; увеличение правой доли печени + 

2,5 см  от края реберной дуги; локально: периферические отеки стоп и голе-

ней, признаки гипертрофии икроножных мышц, умеренно выраженная гипо-

трофия бедренных мышц (преимущественно квадрицепсы) с незначительным 

снижением мышечной силы и периостальной нормой рефлексов. На ЭКГ: 

фибрилляция предсердий (ФП) с ЧСС 51-60 в 1 мин, альтернирующие блока-

ды передне-верхнего и задне-нижнего разветвления левой ножки пучка Гиса, 

интермиттирующая полная блокада правой ножки пучка Гиса. При Эхо-КГ 

исследовании выявлены дилатация и глобальная систолическая  дисфункция 

обоих желудочков и предсердий: ФВ ЛЖ 27%, продольная деформация ЛЖ 

(global longit.strain mean - GLSm)  -8,6%; ФВ ПЖ 39%, продольная деформа-

ция ПЖ (GLSm)  -9.8%;  КДД ЛЖ 56 мм (индекс 128 %), КСД ЛЖ 46 мм, 

КДО ЛЖ 171 мл,  КСО ЛЖ  124 мл; КДО ПЖ 122 мл,  КСО ПЖ 74 мл,  ко-

нечно-диастолический размер выходного тракта ПЖ (КДР ВТ ПЖ) по длин-

ной оси 40 мм (индекс 24 мм/м2); недостаточность МК (MR II ст.) и ТК 

(TRIII ст.);  объем ЛП составил 78 мл, объем ПП - 200 мл; ср. ДЛА 28 мм 

рт.ст. Обнаружены признаки трабекулярного строения верхушки ЛЖ, задне-

боковых отделов ЛЖ,  верхушки ПЖ, межжелудочковой перегородки со сто-

роны ПЖ, выявлен некомпактный миокард свободной стенки ПЖ. Толщина 

миокарда ПЖ составила 7 мм, миокарда ЛЖ – 10 мм. 

По данным СпироВЭП максимальный объем потребления кислорода 

(пикVO2) составил 15,5 мл/кг/мин. При ХМ ЭКГ выявлены: ФП брадисисто-

лической формы со средней ЧСС 45 уд. в 1мин; частая полиморфная  желу-

дочковая экстрасистолия (ЖЭС> 300/час); зарегистрированы эпизоды син-

дрома Фредерика (АВ блокада 3 ст. с мин. ЧСС 24 уд. в 1 мин) и более 40 па-

роксизмов неустойчивой желудочковой тахикардии (нЖТ) двух правожелу-

дочковых морфологий.  
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По данным анамнеза, результатам объективных и лабораторно-

инструментальных методов исследования были исключены экстракардиаль-

ные причины ФП: метаболические и электролитные нарушения, заболевания 

легких, интоксикация и патология щитовидной железы (уровни гормонов Т3, 

Т4, ТТГ и  антитела к ТТГ в норме).  При биохимическом исследовании кро-

ви выявлено повышение уровней сывороточной КФК до 293 U\L и МНП до 

789 пг\ммоль. При вирусологическом (ПЦР) исследовании, генетические 

маркеры (РНК, ДНК) кардиотропных вирусов (энтеровирус, вирус Эпштей-

на-Барр, вирус ветряной оспы, парвовирус В19, аденовирус, вирус простого 

герпеса, вирус герпеса человека 6 типа и цитомегаловирус) в сыворотке и 

клеточных элементах крови не обнаружены,  серологические  тесты  (титры  

антител к антигенам кардиомиоцитов и 8 вирусов) были отрицательными.  

При селективной ангиографии коронарных артерий патологии венечно-

го русла не выявлено. С помощью метода магнитно-резонансной томографии 

(МРТ) выявлены значительные кардиальные изменения: диффузная дилата-

ция всех камер сердца (в большей степени правых отделов); снижение гло-

бальной сократимости миокарда ЛЖ и ПЖ; локальные мелкие аневризмати-

ческие выпячивания свободной стенки ПЖ без признаков истончения и без 

жировой инфильтрации миокарда\эпикарда;  выраженная трабекулярность 

миокарда ПЖ (отношение некомпактной к компактной части миокарда со-

ставило 2\1). Заключение  специалиста:  МРТ-признаки ДКМП, нельзя ис-

ключить аритмогенную кардиомиопатию/дисплазию  правого желудочка 

(АПЖК). 

С согласия пациентки, проведено молекулярно-генетическое исследо-

вание для поиска мутаций в гене ламина А\С (LMNA). Еще до  подтвержде-

ния   информации о дефектном ламиновом генотипе, пациентке  проведена   

превентивная имплантация  кардиовертера-дефибриллятора (КВД). Но не-

смотря на проведение оптимальной медикаментозной терапии, отмечалось 

дальнейшее прогрессирование  СН с развитием  асцита и гидроперикарда. 

При контрольном ЭхоКГ исследовании (через 3 мес после имплантации 
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КВД) выявленo: увеличение КДО ЛЖ до  180 мл и КСО ЛЖ  до 140 мл; сни-

жение ФВ ЛЖ до 22%  и  GLS ЛЖ до -5.2%; увеличение КСО ПЖ до 93 мл и 

КДО ПЖ  до 131 мл; уменьшение ФВ ПЖ до 29% и  GLS ПЖ до -4.9%; ле-

гочная гипертензия (ср. ДЛА 46 мм рт.ст.) и пациентке была выполнена 

успешная  ортотопическая  трансплантация сердца (ТС).  

В гистологических образцах миокарда эксплантированного сердца вы-

явлены неспецифические изменения,  характерные  для КМП: диффузные 

изменения миоцитов, интерстициальный фиброз, жировая инфильтрация. 

При морфометрии образцов из отделов ПЖ выявлено фиброзно-жировое за-

мещение.  

Молекулярно-генетическое исследование гена LMNA проведено мето-

дами SSCP и прямого секвенирования. Выявлено гетерозиготное носитель-

ство мутации Arg190Pro в третьем экзоне. Согласно базе данных dbSNP 

NCBI, представленная замена соответствует с.569G>C в кДНК
LMNA

 

(NM_170708, rs267607571). На уровне белка эта мутация приводит к замеще-

нию аминокислотного остатка аргинина на пролин в позиции 190. Следует 

отметить, что эта позиция считается «горячей точкой» в структуре ламина 

А/С. Согласно  базам данных (UMD-LMNA, dbSNP NCBI), замена с.569G>C 

(p.Arg190Pro) ранее не описана, а её носитель уникален. Данные результатов 

специализированной программы Jpred3 для анализа вторичной и третичной 

структуры молекул белка, с учетом свойств аминокислоты пролин и особен-

ностей доменной организации ламина А/С, позволили определить высокую 

патогенность мутации Arg190Pro с вероятностью 95-98%; эта мутация явля-

ется критичной для третичной структуры белка и не позволяет ему в полной 

мере выполнять свои функции.  

Обсуждение. Представленный клинический случай демонстрирует ак-

туальность проблемы «смешанных» и «перекрывающихся» фенотипов КМП 

и, связанные с этим сложности в диагностике.  Пациентка К. до 20 лет явля-

лась бессимптомным носителем LMNA мутации, далее заболевание дебюти-

ровало с нарушения АВ проводимости, а к 21 году жизни  выявлены призна-
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ки асимптомной бинодальной дисфункции без структурной патологии серд-

ца.  В возрасте 23 лет драматически стремительное развитие КМП, бивентри-

кулярная дисфункция и прогрессирование СН диктовали необходимость 

проведения трансплантации сердца.  

Представленный случай демонстрирует все клинические признаки ла-

мин-ассоциированной ДКМП: 1) критерии L.Mestroni [1]: ФВ ЛЖ 27% (кри-

терий<45%);  укорочение фракции ФУ 20% (<25%);  КДД ЛЖ 56 мм; индекс 

КДД ЛЖ 128% (корригированный по возрасту и площади поверхности тела 

индекс КДД >117%); 2) манифестация болезни в виде дефектов проводимо-

сти - АВ-блокады 1-2 ст. (1-2 Мобитца) и хронотропной дисфункции синусо-

вого узла, предшествующих дилатации  сердца; 3) субклиническая гипотро-

фия мышц нижних конечностей и повышение КФК (мышечные дистрофии 

часто сопутствуют ламинопатиям; 4) брадиаритмии с прогрессирующим 

нарушением АВ-проведения до полной поперечной блокады, а также появ-

ление синкопе и ЖТ, - все выше перечисленные признаки характерны для 

ламин-связанной ДКМП 1А и 1Б типов [2].   

Однако, на основании модифицированных европейских критериев  

Marcus FI, McKenna WJ (2010г) выявлены 1 «большой» и 2 «малые» крите-

рии, позволяющие предположить  диагноз АПЖК [3].  По данным ЭхоКГ, 

подтвержденным результатами  МРТ, выявлен  «большой» признак АПЖК: 

КДР ВТ ПЖ (длинная ось) 40 мм с индексом 24 мм/м
2 
(критерий – ПЖ в кон-

це диастолы ≥32 мм, индекс ≥ 19 мм/м
2
) и локальные мелкие аневризматиче-

ские выпячивания свободной стенки ПЖ. По данным ХМ ЭКГ и  результатам 

гистологической морфометрии определены 2 «малые» признака: 1) частая 

полиморфная  ЖЭС>6 тыс/сут («малый» критерий >500 правожелудочковых 

экстрасистол в сут) и пароксизмы неустойчивой ЖТ с морфологией полной 

блокады правой ножки пучка («малый» критерий – пароксизмы ЖТ  с мор-

фологией блокады левой ножки пучка Гиса); 2) наличие  ≥ 60 % остаточного 

количества кардиомиоцитов с 40% фиброзно-жировым замещением миокар-

да свободной стенки ПЖ. Достоверность диагноза определяется при наличии  
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2 «больших» критериев, 1 «большого» и 2 «малых», или 4 «малых» критери-

ев АПЖК [4].  Однако в нашем случае нет важных «больших» электрокар-

диографических критериев АПЖК в виде характерных изменений реполяри-

зации миокарда в правых грудных отведениях (эпсилон-волна или инверсия 

Т в  отведениях V1-V3), а паттерны  ЖТ не соответствуют морфологии блока-

ды левой ножки пучка Гиса.  

Однозначно сложно определить фенотип КМП у пациентки К. Это би-

вентрикулярный подтип АПЖК со стадией болезни,  имитирующей ДКМП, 

или  ДКМП  с лево- и правожелудочковой дилатацией, дисфункцией и  ги-

пертрабекулярностью? Как выделить доминирующий фенотип КМП?  При 

ДКМП чаще поражаются левый или оба желудочка с развитием дилатации 

всех полостей сердца и кардиомегалии. Для АПЖК характерно поражение 

преимущественно правого желудочка, при этом кардиомегалия и легочная 

гипертензия наблюдаются редко [3,4]. Основными клиническими проявлени-

ями АПЖК являются нарушения ритма сердца (правожелудочковая экстра-

систолия, ЖТ из выходного отдела ПЖ, фибрилляция желудочков), а мани-

фестирующие признаки ламиновой ДКМП – это дефекты проводящей систе-

мы (АВ-блокады), брадиаритмии (СССУ), пароксизмы ЖТ и СН. Необходи-

мо еще учесть особенности некомпактного строения миокарда ЛЖ (в нашем 

случае наблюдалась бивентрикулярная гипертрабекулярность с доминирова-

нием  трабекулярности ПЖ,  критерий отношения некомпактной и компакт-

ной частей миокарда 2\1, но не в классической форме, когда доминирует не-

компактность строения ЛЖ с незначительным вовлечением ПЖ, а наоборот). 

Поэтому этот фенотип сомнителен, так как не подтверждается и диагности-

ческими критериями R. Jenni: соотношение N/C более 2, где N - некомпакт-

ный слой миокарда ЛЖ, C - компактный слой миокарда ЛЖ;  отсутствие дру-

гих сопутствующих  аномалий сердца;  наличие многочисленных, чрезмерно 

выступающих в полость ЛЖ трабекул с глубокими межтрабекулярными про-

странствами;  наличие сообщающихся с полостью ЛЖ межтрабекулярных 
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пространств, визуализируемых с помощью цветного  допплер-

кардиографического метода [5].  

Таким образом, у пациентки выявлены патогномоничные клинические 

признаки ламиновой ДКМП: скелетно-мышечная гипо/гипертрофия с повы-

шением уровня КФК, симптомные брадиаритмии с дефектами проводимости 

в виде АВ-блокады и СССУ, появление ФП и ЖТ. Генетическое исследова-

ние (выявление LMNA миссенс-мутации Arg190Pro) позволило верифициро-

вать кардиальную ламинопатию. Но так ли все просто и однозначно?  С уче-

том интерпретации данных МРТ и ЭхоКГ, результатов морфометрии экс-

плантированного сердца, вероятность ДКМП в качестве единственного фе-

нотипа снижается. Тем более, что некоторые авторы полагают, что ЛЖ серд-

ца вовлекается в патологический процесс более чем в половине случаев забо-

леваний АПЖК [6], реже встречается преимущественное поражение ЛЖ, 

связанное с дефектом гена десмоплакина [7]. Но известно, что и жировая ин-

фильтрация ПЖ не считается достаточным морфологическим признаком 

АПЖК, так как небольшие отложения жира в эпикарде и миокарде передне-

боковой и апикальной областей ПЖ, увеличивающиеся с возрастом и по мере 

возрастания массы тела, наблюдаются у здоровых лиц. В литературе послед-

них лет встречаются множественные сообщения  о клинических формах 

КМП со смешанными и  перекрывающимися фенотипами.  Авторы сообща-

ют  о наблюдениях с сочетающимися морфофункциональными фенотипами 

ГКМП и АПЖК с некомпактным строением ЛЖ, с трансформацией гипер-

трофического и некомпактного фенотипов в ДКМП, а также клинические си-

туации с динамическими фенотипами АПЖК, некомпактной КМП и ДКМП, 

вызванными различными формами миокардитов. Многие исследователи по-

лагают, что АПЖК часто сочетается как с другими генетическими кардио-

миопатиями, так и  с инфекционно-иммунным миокардитом (до 50% боль-

ных) [8,9]. 

 Молекулярно-генетические исследования последнего десятилетия 

произвели революционный переворот в понимании патофизиологии КМП и в 
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диагностических  возможностях. Уже известно, что клиническая и генетиче-

ская структура ДКМП крайне сложна и гетерогенна, существуют значитель-

ные перекресты между фенотипами и генотипами. Мутации генов, кодиру-

ющих десмосомальные белки, считаются одной из основных причин АПЖК. 

Но в 2012г появились первые сообщения G.Quarta о ламиновых мутациях, 

связанных с фенотипом АПЖК, и в последние годы нередко регистрируются   

случаи ламиновых мутаций (de-novo), приводящих к развитию АПЖК и 

КМП некомпактного миокарда [10], но ламиновые генные аномалии  встре-

чаются значительно чаще в случаях ДКМП. Возможно, клиническое сход-

ство фенотипов АПЖК и ДКМП (подтип АПЖК с бивентрикулярным пора-

жением имитирует фенотип ДКМП, а у пациентов с ДКМП  довольно часто 

встречаются правожелудочковая дилатация и дисфункция  с гипертрабеку-

лярностью ПЖ) может быть обусловлено их общей генетической патологией. 

В 2013г появились сообщения о новых LMNA мутациях, ассоциированных с 

бинодальной дисфункцией и фенотипом ДКМП, по некоторым критериям 

сходным с АПЖК [11];  в т.ч. мутация LMNA[р.Phe237Ser], выявленная у 5 членов 

семьи c ДКМП, сходна по фенотипическим признакам с  клиническими про-

явлениями заболевания К.  

Новая система классификации MOGES [12] позволяет представить диа-

гноз в данном клиническом случае наиболее точным, детальным и кратким. 

Буквенный индивидуальный код болезни пациентки К. будет выглядеть сле-

дующим образом: МD[CHB+slowAF+nsVT]+AOн+м[↑sCPK] GN EG-DN-LMNA[3exon:р.Arg190Pro] SD-

IV, где морфофункциональный фенотип – МD[CHB+slowAF+nsVT]+А - представляет 

смешанный (перекрывающийся)  вариант КМП (D - дилатационный фенотип  

+ A - аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия), slow AF – бра-

дисистолическая фибрилляция предсердий с CHB (complete heart block – 

полная АВ блокада сердца); nsVT – неустойчивые пароксизмы ЖТ; O Н+М 

[↑sCPK]   - пораженные органы: сердце - H и вовлеченные скелетные мышцы – 

M  с повышенным уровнем КФК- ↑sCPK ; GN  - форма заболевания ненаслед-

ственная - N; E G-DN-LMNA[3 exon: р. Arg190Pro]  - этиология генетическая (G), выявле-
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на миссенс мутация LMNA de novo (DN-de novo); SD-IV сердечная недостаточ-

ность соответствует D-IV и ФК IV NYHA.  

Для исключения других генных мутаций у пациентки К. был проведен 

более детальный геномный анализ с использованием кардио-панели  48 ге-

нов-кандидатов, ответственных за КМП (ILLUMINA), т.к. смешанные фено-

типы КМП  нередко имеют несколько генных мутаций, хотя часто и одна му-

тация  гена связана с несколькими фенотипами. В качестве потенциальных 

генов-кандидатов мы, естественно, рассматривали все десмосомальные гены, 

ответственные за развитие АПЖК. Однако, за исключением нескольких ин-

тронных полиморфизмов (SNPs) генов ANKRD1 (анкирин), TMEM43 (ген 

трансмембранного белка) и ABCC9, а также двух десмосомальных SNPs -  

DSC2 (десмоколин 2): rs61731921, rs1893963 и DSG2 (десмоглеин 2): 

rs2278792, других патогенных мутаций 47 генов не выявили. Но полностью 

исключить влияние на фенотип идентифицированных десмосомальных по-

лиморфизмов, встречающихся в общей популяции с частотой 10-20%, явля-

ется крайне затруднительным. Нельзя исключить, что, в присутствии LMNA 

мутации, три полиморфизма двух десмосомальных генов DSC2 и DSG2 могут 

потенцировать патогенную активность мутации. Такие механизмы взаимо-

действия требуют дальнейшего изучения. 

В настоящее время диагноз болезни пациентки К. мы представляем в 

виде индивидуального международного кода: МD[CHB + slowAF + nsVT] +  

АOн+м[↑sCPK] GN EG – DN – LMNA [3exon:р.Arg190Pro]. Но существует вероятность измене-

ния некоторых буквенных символов после расширения спектра генетическо-

го анализа с использованием полногеномно-протеомных исследований и 

накопления новых знаний. 
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ПОРАЖЕНИЕ СЕРДЦА ПРИ СПОНДИЛОАРТРОПАТИЯХ 

Варонько И.А., Григорчук И.П. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет", Минск 

Спондилоартропатии (СПА) составляют группу взаимосвязанных, кли-

нически «пересекающихся» хронических воспалительных ревматических за-

болеваний, которая включает идиопатический анкилозирующий спондилит 

(АС), реактивный артриты (РеА), псориатический артрит, энтеропатические 

артриты и недифференцированные спондилоартропатии. Кардиальные пора-

жения, как правило, не являющиеся основными патологическими проявлени-

ями СПА, описаны при всех заболеваниях данной группы, однако, наиболее 

характерны для АС и РеА и встречаются в виде изолированной аортальной 

регургитации и атриовентрикулярной блокады. Сообщается также о мит-

ральной регургитации, миокардиальной (систолической и диастолической) 

дисфункции, нарушениях ритма (синусовой брадикардии, фибрилляции 

предсердий), перикардите. 

Аортальная регургитация (АР) на фоне аортита диагностируется по 

мнению разных авторов примерно у 2-10 % больных АС, причём, её частота 

зависит от длительности болезни. Показано, что морфологическую основу 

аортита составляют изменения, происходящие в стенке как самой аорты, так 

и vasa vasorum: пролиферация интимы, очаговая деструкция эластической 

ткани воспалительными клетками, фиброз и утолщение адвентиции, пери-

васкулярная инфильтрация воспалительными клетками и облитерирующий 

эндартериит vasa vasorum. Следствием этих воспалительных процессов явля-

ется дилятация корня аорты и развитие аортальной недостаточности. Макро-

скопически стенка аорты при этом представляется утолщённой, уплотнён-
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ной, фиброзно изменённой. Фиброзные изменения, как правило, наиболее 

выражены в области корня аорты, ниже основания клапана. Иногда фиброз-

ная ткань образует локальное утолщение в задней стенке основания аорты в 

виде гребня, впервые описанное Bulkley and Roberts в 1973 г. при аутопсии у 

пациентов с АС, и в дальнейшем обозначающееся при эхокардиографии как 

«subaortic bump».  

К АР приводят изменения, затрагивающие как стенку аорты, так и 

створки аортального клапана: фиброз и утолщение створок, нисходящая ре-

тракция створок, деформация краев створок. Эти признаки были описаны у 

пациентов с АС и другими СПА. Характерно отсутствие аортального стеноза, 

хотя может выслушиваться достаточно интенсивный систолический шум на 

аорте, обусловленный увеличением систолического объёма левого желудоч-

ка и ускоренным кровотоком через аортальное отверстие. Частота АР при 

СПА точно неизвестна. Имеются отдельные работы, посвящённые пораже-

нию аортального клапана при РеА. Так, A.E. Good еt al. при обследовании 

164 пациентов с РеА у четверых выявили АР (2,8%). С другой стороны, у 

троих из 100 человек с изолированной АР диагностируется РеА. Митральная 

регургитация встречается значительно реже и может быть обусловлена диля-

тацией левого желудочка вследствие поражения аортального клапана. 

 Атриовентрикулярная блокада описывается при АС и РеА с 1940-х гг. 

и считается наиболее частым кардиальным проявлением этой патологии. В 

одном из первых исследований при анализе обычной ЭКГ у 190 пациентов с 

АС атриовентрикулярная (АВ)  блокада 1 степени была выявлена у 29 чело-

век и 3 степени – у 3 человек. Впоследствии оказалось, что нарушение про-

водимости может носить преходящий характер, что было показано на серии 

ЭКГ у длительно наблюдавшихся пациентов с АС. Разнообразные нарушения 

проводимости, включая АВ и внутрижелудочковые блокады, обнаружива-

лись в разное время почти у трети пациентов. Преходящий характер блокады, 

возможно, доказывает, что в её основе лежит рецидивирующий воспалитель-

ный процесс, локализованный в области АВ узла. В целом, как показали ис-
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следования на большой группе пациентов-мужчин, наблюдающихся у кар-

диологов с постоянным водителем ритма сердца, от 15 до 20 % таких паци-

ентов могут иметь какую-либо форму спондилоартрита в качестве причины 

нарушения проводимости. 

По данным наших собственных исследований кардиологические про-

явления  у пациентов с РеА выявлены в 2% случаев (обследовано 180 паци-

ентов). В частности, у 1 пациента была зарегистрирована АВ блокада 1 сте-

пени и у одного - аортит с формированием аортальной недостаточности 2 

степени. Различия в частоте выявления этой кардиальной патологии при 

сравнении с литературными данными, возможно, обеспечено включением в 

исследование пациентов с острым течением заболевания.  

Сообщений об изменениях миокарда при АС достаточно, хотя интер-

претация этих данных затруднена из-за неспецифичности клинических про-

явлений. Для исследования состояния миокарда при СПА использовались 

эхокардиографические, гистологические, ангиографические методики. Оце-

нивались показатели функции левого желудочка у пациентов с АС и РеА, не 

имеющих аортальной регургитации, существенных нарушений проводимо-

сти, а также других  заболеваний, таких как артериальная гипертензия или 

диабет, которые могли бы привести к дисфункции левого желудочка. При 

этом выявлялись дилатация и снижение сократительной функции левого же-

лудочка, нарушение раннего диастолического наполнения, признаки систо-

лической дисфункции. Гистологические исследования демонстрировали уме-

ренное диффузное разрастание интерстициальной соединительной ткани при 

отсутствии воспалительных изменений или амилоидных депозитов. Каких-

либо корреляций с возрастом пациентов, длительностью заболевания, пора-

жением периферических суставов выявлено не было. Клиническое  значение 

этих данных, по-видимому, требует дальнейшего уточнения. 

В заключение следует отметить, что поражения миокарда могут задол-

го предшествовать развитию суставной симптоматики или протекать на фоне 

малосимптомной картины поражения опорно-двигательного аппарата при 
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СПА. В обследовании таких пациентов принимают участие врачи многих 

специальностей – офтальмологи, кардиологи, дерматологи, ревматологи, для 

которых знание спондилоартритов и их системных проявлений поможет пра-

вильно и своевременно оценить имеющиеся клинические данные.                                 
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Введение. Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) представляет 

собой первичное поражение миокарда, обусловленное генетической непол-

ноценностью сократительных белков, и характеризуется гипертрофией лево-

го желудочка  при отсутствии сердечной или системной причины. Наиболее 

часто встречаемый вариант заболевания представлен асимметричной гипер-

трофией межжелудочковой перегородки с обструкцией выносящего тракта 

левого желудочка. Реже встречаются формы с внутрижелудочковой обструк-

цией на фоне преимущественной гипертрофии средних сегментов межжелу-

дочковой перегородки и свободной стенки левого желудочка и нередко ги-

пертрофированной папиллярной мышцы [1,2]. При апикальных вариантах 

ГКМП отмечается преимущественная гипертрофия верхушечного региона с 

нередким вовлечением срединных сегментов [3]. Данная форма отличается в 

большинстве случаев доброкачественным течением. Однако у ряда пациен-

тов с апикальными или средне-желудочковыми вариантами может развивать-

ся аневризма в области верхушки левого желудочка c формированием тром-

бов и последующими эмболиями [4]. Кроме того, данное осложнение ассо-

циируется с повышенным риском развития желудочковых аритмий, сердеч-

ной недостаточности и внезапной смерти [5]. В основе формирования апи-

кальных аневризм, как полагают, лежит хроническая ишемия этого региона, 

а также наличие градиента давления между верхушкой левого желудочка и 

его базальными отделами в случае средне-желудочковой обструкции [6]. 

Трансторакальная эхокардиография далеко не во всех случаях позволяет вы-

являть верхушечные аневризмы, особенно небольших размеров, а использо-

вание  такого «золотого стандарта» для их диагностики, как магнитно-
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резонансной томографии не всегда доступно [5]. В последнее время описан 

ряд  допплерографических признаков, которые показали высокую специфич-

ность в диагностике верхушечных аневризм при апикальных и средне-

желудочковых формах ГКМП [7-9]. Внутрижелудочковая обструкция или 

внутрижелудочковый градиент (<30 мм рт.ст.) хорошо известны и описаны у 

пациентов с указанными вариантами ГКМП [2]. При этом в систолу реги-

стрируется скоростной поток с типичной акцентуацией максимальной скоро-

сти во второй его половине. Однако у пациентов с апикальными аневризмами 

происходит прерывание такого потока во вторую половину систолы из-за 

выраженной внутрижелудочковой обструкции на фоне низкого градиента 

давления между апикальным регионом и основной полостью левого желу-

дочка [8]. При этом часть объема крови остается в полости аневризмы и 

начинает поступать оттуда в первую половину диастолы (после исчезновения 

внутрижелудочковой обструкции), проявляясь так называемым парадоксаль-

ным (от верхушки к основанию левого желудочка)  диастолическим кровото-

ком (рис.1).  

 

Рисунок 1 - Прерывание внутрижелудочкового потока во вторую поло-

вину систолы (между стрелками) из-за выраженности внутрижелудочковой 

обструкции с последующим формированием парадоксального диастоличе-

ского потока в первую половину диастолы (после 2-й стрелки)  

Таким образом, прерывание систолического сигнала и парадоксальный 

диастолический поток являются различными проявлениями одного и того же 
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патофизиологического процесса. По данным немногочисленных литератур-

ных источников специфичность этого допплерографического паттерна для 

апикальных аневризм достигает 99,6% и он практически не встречается у па-

циентов без апикальных аневризм [8,9]. 

Другим важнейшим инструментом диагностики ГКМП является ЭКГ. 

Ведущий критерий апикальных форм представлен гигантскими  инвертиро-

ванными зубцами Т в грудных отведениях (более 10мм) с депрессией сегмен-

та ST [3]. Характерным также будет присутствие вольтажных признаков ги-

пертрофии миокарда левого желудочка. При формировании аневризмы в 

апикальном регионе ЭКГ картина существенно меняется. Обращает на себя 

внимание различной степени выраженности элевация сегмента ST в отведе-

ниях V3-V5 (> 1мм отступя 80 мс от точки J) c уменьшением амплитуды зуб-

цов R в этих отведениях [9,10]. Специфичность данного признака при фор-

мировании верхушечной аневризмы составляет по некоторым данным 98,7% 

[9]. 

Клиническое наблюдение: Пациентка С. 57л. поступила в кардиоло-

гическое отделение в связи с выраженными изменениями на ЭКГ в виде от-

рицательных зубцов Т в грудных и стандартных отведениях с незначитель-

ной элевацией сегмента ST в  отведениях V3-V6 (рис.2). 

 

Рисунок 2 -  Изменения зубцов Т и сегмента ST в стандартных и груд-

ных отведениях  
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При ультразвуковом исследовании сердца диагностирована апикальная 

гипертрофическая кардиомиопатия с вовлечением срединных сегментов ле-

вого желудочка (конечно-диастолическая толщина верхушечных и средних 

сегментов составляла 18-19 мм при нормальной толщине базальных сегмен-

тов). Обращала на себя внимание гипокинезия апикальных сегментов. При 

допплеровском исследовании выявлены внутрижелудочковая обструкция 

(толстая стрелка) с градиентом давления 38 мм рт.ст. и прерывание кровото-

ка во вторую половину систолы, а также парадоксальный диастолический 

поток с градиентом давления 16 мм рт.ст. (тонкая стрелка) (рис.3). 

 
Рисунок 3 - Внутрижелудочковая обструкция (толстая стрелка) и пара-

доксальный диастолический градиент (тонкая стрелка) 

Выводы. 1.Прерывание систолического потока при внутрижелудочко-

вой обструкции и наличие парадоксального диастолического кровотока у па-

циентов с апикальной ГКМП наряду с характерными изменениями ЭКГ (ин-

версия Т с элевацией сегмента ST отведениях V3-V6)  могут свидетельство-

вать о формировании верхушечной аневризмы. 2.Указанные ультразвуковые 

и электрокардиографические проявления являются абсолютными показания-

ми к проведению магнитно-резонансной томографии с учетом высокой сте-

пени вероятности апикальных аневризм. 
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ПОРАЖЕНИЕ МИОКАРДА У ПАЦИЕНТОВ С СИСТЕМНЫМИ 

ЗАБОЛЕВАНИЯМИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ 

Григорчук И.П., Варонько И.А. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет», Минск 

Системные заболевания соединительной ткани (СЗСТ) объединяют но-

зологии, характеризующиеся развитием аутоиммунного воспалительного 

процесса и избыточным фиброзообразованием во многих органах и тканях. 

Эта группа включает ревматоидный артрит (РА), системную красную вол-

чанку (СКВ), системный склероз (СС), идиопатические воспалительные мио-

патии, синдром Шегрена, смешанное заболевание соединительной ткани и 

ряд других, более редко встречающихся болезней. В числе частых системных 

поражений при этих заболеваниях - патология сердечнососудистой системы. 

Спектр кардиоваскулярных проявлений, ассоциированных с СЗСТ, широк и 

обусловлен влиянием иммунного воспаления на миокард, клапаны сердца, 

перикард, проводящую систему и сосудистое русло. Сердечно-сосудистые 

поражения, даже в случае бессимптомного течения или незначительно выра-

женной клинической манифестации, могут повышать заболеваемость и 

смертность при СЗСТ и, следовательно, требуют ранней диагностики и лече-

ния [1].   

Миокард при СЗСТ может поражаться как непосредственно, так и 

вследствие развития патологических процессов в коронарных сосудах – вас-

кулита и атеросклероза. Исследованиями последних лет установлено раннее 

ускоренное развитие атеросклероза при системных аутоиммунных заболева-

ниях. Механизмы этого процесса до конца не ясны. Атеросклероз определя-

ют сегодня как воспалительный процесс, первично манифестирующий в ин-

тиме артерий. Хроническое воспаление, развивающееся при системных рев-

матических заболеваниях, может приводить к накоплению в крови моно-

нуклеарных клеток, повышению содержания молекул адгезии, освобожде-

нию провоспалительных цитокинов, продукции энзимов, вызывающих де-

градацию матрикса. Эти процессы, наряду с иммунной и эндотелиальной 
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дисфункцией, способствуют возникновению атеросклеротических бляшек в 

сосудах и развитию у пациентов всего спектра патологий, обусловленных 

развитием атеросклероза – от внезапной сердечной смерти до ишемической 

кардиомиопатии [2,3].  

Помимо повреждений, обусловленных ранним ускоренным развитием 

атеросклероза, у пациентов с СЗСТ встречаются другая  патология миокарда.  

Поражение миокарда при РА. Поражение сердечно-сосудистой си-

стемы при РА представлено перикардитами, кардиомиопатиями, поражения-

ми клапанов сердца, васкулитами коронарных артерий, нарушениями ритма 

и проводимости, застойной сердечной недостаточностью, амилоидозом серд-

ца. По сравнению с общей популяцией пациенты с РА характеризуются по-

вышенной смертностью, важнейшей причиной чего считают кардиоваску-

лярные события [1]. 

При РА повышен риск развития миокардиальной патологии, которая в 

типичных случаях не манифестирует клинически. Практически отсутствуют 

данные об эпидемиологии РА-ассоциированной кардиомиопатии. Так, в не-

большом исследовании с участием 30 пациентов с РА эхокардиографические 

признаки кардиомиопатии обнаружены у 37% пациентов. При аутопсии при-

знаки неспецифического, некротизирующего или гранулематозного миокар-

дита выявлялись в 3-30% случаев. 

Достаточно редким поражением миокарда у пациентов с РА считают 

амилоидоз сердца. В медицинской литературе имеется лишь описание от-

дельных случаев или серий наблюдений, которые не позволяют уточнить 

встречаемость и распространенность этой патологии. Амилоидоз сердца яв-

ляется одной из причин развития рестриктивной кардиомиопатии у пациен-

тов с РА. Установлено, что эта патология развивается преимущественно у 

мужчин с длительным, неконтролируемым течением РА [4]. 

Пациенты с РА имеют повышенный риск развития миокардиальной 

дисфункции и застойной сердечной недостаточности независимо от традици-

онных факторов риска сердечнососудистых заболеваний. Этиологические 
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факторы, лежащие в основе развития сердечной недостаточности у пациен-

тов с РА, неустановлены, тем не менее, у этой категории пациентов описано 

развитие как систолической, так и диастолической дисфункции левого желу-

дочка. Кроме того, у серопозитивных по ревматоидному фактору пациентов 

отмечен повышенный риск возникновения застойной сердечной недостаточ-

ности при сравнении с лицами с серонегативным РА. 

Причинами возникающих при РА нарушений ритма и проводимости 

могут быть появление в тканях сердца ревматоидных узелков, развитие ами-

лоидоза, миокардита, а также повышение симпатической активности. По-

следняя рассматривается как потенциальный фактор риска развития желу-

дочковых тахиаритмий. 

Некоторые лекарственные препараты, используемые в лечении РА, мо-

гут приводить к возникновению лекарственных поражений миокарда. В 

частности, отмечена ассоциация кардиомиопатии с применением глюкокор-

тикостероидных гормонов и аминохинолиновых производных [4].  

Поражение миокарда при СКВ. Миокардит, являясь одним из обыч-

ных проявлений системных ревматических заболеваний, у пациентов с СКВ 

встречается достаточно редко, примерно в 10% случаев, как по данным при-

жизненной биопсии миокарда, так и по данным аутопсии. СКВ ассоциирует-

ся с дисфункцией миокарда, определяемой при проведении эхокардиогра-

фии, и является мультифакторной и часто обусловлена ишемией, артериаль-

ной гипертензией, почечной недостаточностью, патологией клапанов сердца 

или повышением жесткости артерий. 

Утолщение стенок артерий предрасполагает пациентов с СКВ к разви-

тию гипертрофии и повышению фракции выброса левого желудочка, вслед-

ствие чего повышаются конечно-диастолический и конечно-систолический 

объемы. Диагноз кардиомиопатии может быть установлен при проведении 

эндомиокардиальной биопсии, которая выявляет миокардиальный фиброз, 

инфильтрацию мононуклеарами и иммунокомплексные депозиты в ткани 

миокарда. Пациентам с СКВ часто назначается гидроксихлорохин как часть 
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базисной терапии заболевания, который может повышать риск развития ле-

карственно-индуцированной кардиомиопатии. 

Наиболее частой электрофизиологической патологией при СКВ являет-

ся синусовая тахикардия, фибрилляция предсердий и экстрасистолия. Супра-

вентрикулярные аритмии часто ассоциируются с обострениями СКВ и воз-

никают на фоне миокардита. Лечение гидроксихлорохином ассоциируется с 

удлинением интервала QT на ЭКГ и развитием синусовой брадикардии. Па-

циенты с наличием антител к малым цитоплазматическим рибонуклеопроте-

инам также имеют повышенный риск удлинения QT и возникновения сину-

совой брадикардии. Синусовая тахикардия, нередко являющаяся маркером 

тяжелого течения СКВ, может купироваться назначением глюкокортикосте-

роидной терапии [5]. 

Поражение миокарда при СС. Миокардиальный фиброз является 

главным проявлением кардиоваскулярной патологии у пациентов с СС. Фиб-

роз может вызывать как коронарный вазоспазм, триггерами для которого яв-

ляются воздействие холода и физическая нагрузка, так и систолическую и 

диастолическую дисфункцию левого желудочка. Вовлечение в процесс си-

стемы органов дыхания при этом заболевании может приводить к развитию 

легочной гипертензии и соответствующим изменениям в миокарде. Патоло-

гия почек является основой развития артериальной гипертензии и гипертро-

фии миокарда левого желудочка. Патология миокарда, включающая сегмен-

тарную дискинезию стенок левого желудочка и снижение резерва коронарно-

го кровотока, возникает при отсутствии патологии коронарных артерий. У 

пациентов с СС почти половина аутопсий выявляет некроз сократительных 

элементов мышечного волокна, реперфузионные изменения, фиброз миокар-

да обоих желудочков при нормальном состоянии коронарных артерий. Ха-

рактерной чертой СС является микроваскулярная патология, вследствие чего 

отмечается поражение как правого, так и левого желудочка. Патология пра-

вого желудочка проявляется выраженным снижением фракции выброса при 

отсутствии повышения давления в системе легочной артерии [1,6]. 



 

40 

Миокардиальный фиброз предрасполагает пациентов с СС к развитию 

электрической патологии сердца. Более чем у 30% пациентов развиваются 

суправентрикулярные аритмии, включая фибрилляцию и трепетание пред-

сердий, пароксизмальную суправентрикулярную тахикардию. Желудочковые 

нарушения ритма встречаются более чем у 67% пациентов с СС. Преждевре-

менные сокращения желудочков ассоциируются с 50% смертностью по срав-

нению с 8% у пациентов без эктопии. СС способствует повышению риска 

развития электрической патологии вследствие фиброза синусового узла и 

ножек пучка Гиса. При проведении электрофизиологического исследования  

у пациентов с СС обнаруживается диффузное поражение проводящей систе-

мы сердца и повышение риска тахиаритмий [1,6]. 

Поражение миокарда при идиопатических воспалительных миопа-

тиях (ИВМ). Основными заболеваниями, относящимися к группе ИВМ, яв-

ляются полимиозит (ПМ) и дерматомиозит (ДМ). Вовлечение в процесс мио-

карда при ПМ/ДМ является фактором неблагоприятного прогноза и причи-

ной смерти у 10-20% пациентов. По данным эпидемиологических исследова-

ний кардиоваскулярные проявления ПМ/ДМ встречаются в 35-70% случаев, 

причем с большей частотой (60-70%)  выявляются субклинические варианты 

патологии [7]. 

Наиболее частыми проявлениями поражения миокарда являются симп-

томы сердечной недостаточности, основой развития которых являются мио-

кардит или кардиомиопатия. 

У пациентов с ПМ/ДМ с высокой частотой выявляются диастолическая 

дисфункция левого желудочка, нарушения проводимости, гиперкинетиче-

ский вариант дисфункции левого желудочка. В основе этой патологии лежат 

обнаруживаемые при гистологическом исследовании миокарда изменения – 

лимфоцитарная инфильтрация, некроз и/или дегенерация миоцитов, фиброз 

проводящей системы сердца. С течением времени у пациентов систолическая 

функция левого желудочка снижается вследствие персистирования гиперки-
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нетического состояния сердечнососудистой системы и некроза кардиомиоци-

тов. 

Наибольшая часть кардиоваскулярных повреждений при ПМ/ДМ ха-

рактеризуется субклиническими изменениями, и традиционные инструмен-

тальные техники (ЭКГ, эхокардиография, суточное мониторирование ЭКГ) 

не всегда предоставляют необходимую информацию для ранней диагностики 

сердечнососудистых поражений. В связи с этим рекомендуется применение 

таких методов визуализации, как МРТ и сцинтиграфия сердца [8]. 

Заключение. При СЗСТ наблюдается широкий спектр поражений сер-

дечнососудистой системы, в числе которых важную роль играет патология 

миокарда. Миокардиальная дисфункция нередко протекает бессимптомно 

или с минимальными клиническими проявлениями. Тем не менее, именно 

повреждение миокарда может стать причиной смерти пациентов или приве-

сти к развитию тяжелых осложнений. Все это требует своевременной и точ-

ной диагностики миокардиальной патологии, а также применения в ряде слу-

чаев агрессивной тактики лечения для улучшения исходов и долговременно-

го прогноза у пациентов с СЗСТ. 
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Актуальность. Исследования последних десятилетий показали, что 

сниженный уровень витамина Д является распространенной проблемой [1,2]. 

Дефицит витамина Д сопровождается высоким риском развития различных 

хронических заболеваний [1-3]. В белорусской популяции уровень витамина 

Д среди пациентов с дилатационной кардиомиопатией (ДКМП) не изучался. 

Цель исследования, Изучить уровень витамина Д у пациентов с дила-

тационной кардиомиопатией в зимний период. 

Материалы и методы. В исследование включено 20 пациентов (муж-

чины) с установленным диагнозом ДКМП с клиническими признаками ХСН 

IIа-IIб стадии по Василенко-Стражеско (NYHA II-III класс), проживающих на 

территории Республики Беларусь. Группу контроля составили здоровые 

мужчины без сердечно-сосудистых и аутоиммунных заболеваний, сопоста-

вимого возраста (n=20). Определение уровня 25-OH метаболита витамина D в 

сыворотке крови проводилось на иммунохемилюминесцентном анализаторе 

ARCHITECT SR 2000i (Abbott laboratories, USA), с помощью реагентов фир-

мы Abbott.  

Статистический анализ выполнен с применением методов математиче-

ской статистики с использованием программ Microsoft Exсel 7.0, AtteStat 

12.5.  
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Результаты. В зимний период, период наименьшей инсоляции, отме-

чалось сезонное снижение уровня 25-OH витамина D в обеих группах. Одна-

ко у пациентов с ДКМП (n=20) этот показатель достоверно ниже в сравнение 

с контрольной группой (n=20): 12,57±1,59 нг/мл и 17,58±1,58 нг/мл, соответ-

ственно, р=0,021. В зимний период уровень 25-OH витамина D в сыворотке 

крови на уровне  выше 20 нг/мл  отмечался у 23,3% здоровых и у 13% паци-

ентов. Наиболее неблагоприятная картина по уровню метаболита витамина D 

отмечалась у пациентов с ДКМП: уровень менее 10 нг/мл выявлен у 40 % па-

циентов (рис.1). 

 
 

Рисунок 1 - Распределение по уровню 25-OH  витамина Д  в зимний пе-

риод  

Проведенный ROC- анализ показал, что низкий уровень 25-OH витами-

на Д в зимний период является диагностически значимыми (p=0,038) для па-

циентов с ДКМП (рис. 2). 
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Рисунок 2 - ROC-анализ 25-OH витамина Д у пациентов с ДКМП  в 

зимний период 

Выводы. Гиповитаминоз Д в зимний период для пациентов с ДКМП 

является диагностически значимыми (p=0,038) для развития или прогресси-

рования данного заболевания. Полученные результаты подтверждают необ-

ходимость коррекции статуса витамина Д как для пациентов с ДКМП, так и 

для здоровых лиц, особенно в зимний период года. 
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Злоупотребление алкоголем становится все более острой проблемой  

для врачей и для общества в целом. Экономический ущерб, связанный с ал-

коголем, значительно превышает ущерб, связанный с наркотиками [1]. Счи-

тают, что алкоголь является причиной около 60 различных соматических за-

болеваний  [2]. Ассоциированные с алкоголем болезни не всегда сопровож-
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Специфичность – 53,3 % 



 

45 

даются развитием алкогольной зависимости. Связь соматических заболева-

ний с потреблением алкоголя часто остается нераспознанной, что отражается 

на диагностике и лечении.  

Несмотря на то, что алкогольное поражение сердца достаточно распро-

странено, истинная распространенность заболевания неизвестна. Это объяс-

няется тем, что многие лица, злоупотребляющие алкоголем, тщательно скры-

вают этот факт. В Европе алкогольная кардиомиопатия составляет более 30% 

от всех дилатационных кардиомиопатий [3]. Отчетливые признаки пораже-

ния сердца выявляются лишь у 50% лиц злоупотребляющих алкоголем.  

Алкогольное поражение сердца в 35% случаев является причиной вне-

запной сердечной смерти [4]. Взаимосвязь потребления алкоголя и смертно-

сти является важным вопросом для практических врачей. В эпидемиологиче-

ских исследованиях убедительно доказано, что смертность от ИБС и количе-

ство потребляемого алкоголя находятся в U-образной зависимости [5]. Это 

значит, что смертность от ИБС наиболее высока у лиц, не употребляющих 

алкоголь и у злоупотребляющих алкоголем. У лиц, умеренно употребляющих 

алкоголь, смертность от ИБС находится на низком уровне. С другой стороны, 

получены данные, что  алкоголь является одной из основных причин смерти 

во многих странах, и между потреблением алкоголя и смертностью суще-

ствует практически прямая линейная связь (J-образная кривая)  [6].  

Все пациенты подразделяются на мало или умеренно пьющих (упо-

требляющих менее трех порций в день) и много пьющих (употребляющих в 

день три или больше порций алкогольных напитков). Чтобы определить ко-

личество порций, нужно объем алкогольного напитка (мл) умножить на со-

держание алкоголя в данном напитке (в %) и поделить на 1000.  

Одна порция соответствует 180 мл пива, 75 мл сухого вина, 30 мл 

крепких спиртных напитков. Установлено, что употребление алкоголя не бо-

лее 2 порций в день предупреждает развитие атеросклероза, ИБС, инсульта. 

В эпидемиологических исследованиях выявлено, что при употреблении од-

ной условной порции алкоголя в сутки, смертность от ССЗ снизилась на 30-
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40% [7]. Однако, до сих пор нет единого мнения относительно минимальной 

суточной дозы, а также минимальной продолжительность приема «опасной 

дозы» алкоголя, которая способна при ежедневном длительном применении 

вызвать развитие алкогольного поражения миокарда.  

Механизмы развития алкогольной кардиомиопатии многообразны, од-

нако в основе всех патогенетических факторов лежит влияние на миокард не 

столько алкоголя, сколько его токсичного метаболита ацетальдегида. Токси-

ческое действие проявляется в форме влияния на транспорт и связывание 

кальция, в повреждающем действии на мембраны кардиомиоцитов, в сниже-

нии количества и активности  митохондриальных окислительных ферментов, 

влиянии на метаболизм липидов, синтез белка кардиомиоцитами, активность 

миофибриллярной АТФ-азы. Алкоголь вызывает потерю внутриклеточного 

калия, уменьшение поглощения свободных жирных кислот и усиления экс-

тракции триглицеридов. Алкоголь и его метаболиты могут ослаблять сокра-

тимость миокарда и изменять проведение возбуждения в предсердиях 

и желудочках.  

Роль иммунологических нарушений в патогенезе алкогольной кардио-

миопатии не известна, но предполагается участие иммунных расстройств  в 

развитии поражения миокарда при алкогольной интоксикации. Считают, что 

антитела к миокардиальным белкам, модифицированных ацетальдегидом, 

усугубляют повреждающее влияние алкоголя и самого  ацетальдегида на 

миокард.  

В развитии нарушений со стороны сердца при злоупотреблении алко-

голем не исключена роль вирусов. У пациентов с поражением миокарда до-

статочно часто находят маркеры инфекции, вызванной вирусами Коксаки [8]. 

Алкогольная кардиомиопатия наиболее часто развивается у мужчин в 

возрасте 30-55 лет, злоупотребляющих спиртными более 10 лет. У женщин 

отмечена большая чувствительность к кардиототоксическим эффектам алко-

голя, и, видимо,  поэтому срок злоупотребления алкоголем, необходимый для 
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проявления его кардиотоксического эффекта и развития заболевания, обычно 

меньший по сравнению с мужчинами. 

Алкогольная кардиомиопатия существует в двух формах: доклиниче-

ской (бессимптомной) и манифестированной. Большую роль в развитии и 

прогрессировании алкогольной кардиомиопатии играет артериальная гипер-

тензия, возникающая при злоупотреблении алкоголем. Доказано существо-

вание прямой связи между количеством ежедневно употребляемого алкоголя 

и уровнем артериального давления. Полное прекращение приема алкоголя 

может привести к нормализации артериального давления.  

Клинические проявления алкогольной кардиомиопатии неспецифичны. 

Пациенты жалуются на быструю утомляемость, повышенную потливость, 

одышку, сердцебиение при физической нагрузке, боли в области сердца раз-

личной степени выраженности и локализации, как правило, постоянного ха-

рактера. Обычно указанные жалобы больные предъявляют на следующий 

день после употребления больших количеств алкоголя. Затем при воздержа-

нии от приема алкоголя вышеназванные субъективные проявления алкоголь-

ной кардиомиопатии значительно уменьшаются. Однако при длительном 

злоупотреблении алкоголем не исчезают полностью. В дальнейшем по мере 

прогрессирования заболевания сердцебиения и одышка становятся постоян-

ными. 

При осмотре обнаруживаются характерные внешние признаки, указы-

вающие на длительное злоупотребление алкоголем: одутловатость, синюш-

ность лица; багрово-цианотичная окраска в области носа (за счет выраженно-

го расширения капилляров); потливость, тремор рук; контрактура 

Дюпюитрена; гинекомастия; избыточная масса тела (обусловлена высокой 

калорийностью алкоголя) либо, напротив, значительный дефицит массы тела; 

инъекция сосудов склер и субиктеричность склер; похолодание конечностей.  

Характерны многословие и суетливость больного, большое количество 

предъявляемых жалоб.  
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При аускультации, как правило, выслушиваются приглушенные или 

глухие тоны сердца, тахикардия, часто нарушения сердечного ритма. При 

значительном увеличении полостей сердца выслушивается систолический 

шум в области верхушки сердца (проявление митральной регургитации) или 

в области мечевидного отростка (вследствие относительной трикуспидаль-

ной недостаточности). При кардиомегалии и выраженной сердечной недоста-

точности аускультативно можно выслушать протодиастолический шум с па-

тологическим  III тоном или пресистолический шум с появлением IV тона – 

ритм галопа. Обычно наблюдается умеренная степень артериальной гипер-

тензии с преимущественным увеличением диастолического АД и увеличени-

ем пульсового давления. 

Характерной особенностью алкогольной кардиомиопатии является 

волнообразный характер ее течения. Ухудшение состояния пациентов и те-

чения заболевания при продолжающемся употреблении алкоголя и улучше-

ние – при уменьшении или прекращении приема алкоголя. 

При лабораторной диагностике часто обнаруживается мегалобластная 

анемия: гиперхромный характер анемии, макроцитоз эритроцитов, ретикуло-

цитопения, нейтропения, гиперсегментированные нейтрофилы, связанная с 

уменьшением поступления фолиевой кислоты с пищей и с антифолиевым 

действием алкоголя (40% пациентов). Возможна железодефицитная анемия: 

гипохромия эритроцитов, снижение цветного показателя, микроцитоз, анизо-

цитоз, пойкилоцитоз эритроцитов, которая обусловлена недостаточным со-

держанием железа в скудном рационе больного или хронической кровопоте-

рей вследствие эрозивного или язвенного поражения гастродуоденальной зо-

ны или пищевода. При биохимическом исследовании крови возможно нерез-

ко выраженное повышение содержания в крови креатинфосфокиназы и аспа-

рагиновой аминотрансферазы, в ряде случаев –  повышение содержания в 

крови холестерина и триглицеридов. При сопутствующем алкогольном по-

ражении печени определяется высокий уровень в крови аланиновой амино-

трансферазы, лактатдегидрогеназы, гамма-глютамилтранспептидазы. 
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В последнее время широко изучается метод определения углевододе-

фицитного трансферрина для идентификации чрезмерного употребления ал-

коголя [9]. Метод демонстрирует высокую специфичность - около 90%. Чув-

ствительность метода, согласно разным исследованиям, варьирует от 20 до 

100% [10]. 

Повреждение миокарда может проявляться изменениями электрокар-

диограммы, причем изменения на ЭКГ обнаруживают у пациентов при от-

сутствии клинических проявлений заболевания. Наиболее часто регистриру-

ют изменения конечной части желудочкового комплекса: депрессия интерва-

ла ST (иногда горизонтальный тип смещения, что требует дифференциальной 

диагностики с ИБС), снижение амплитуды зубца Т, его сглаженность или ин-

версию. Депрессия сегмента ST и отрицательный зубец Т могут сохраняться 

в течение нескольких недель, а иногда носят стойкий характер. Следует от-

метить, что изменения интервала ST и зубца Т при алкогольной кардиомио-

патии сходны с изменениями ЭКГ при ИБС. Иногда при клинически выра-

женной алкогольной кардиомиопатии обнаруживают патологический 

зубец Q в некоторых ЭКГ-отведениях,  с целью дифференциальной диагно-

стики с ИБС следует учитывать клиническую картину болезни и динамику 

изменений ЭКГ. 

Для алкогольной кардиомиопатии характерны нарушения сердечного 

ритма. Сердечные аритмии наблюдаются у 65% больных, страдающих хро-

ническим алкоголизмом, причем это может быть любое нарушение сердечно-

го ритма. При алкогольной кардиомиопатии наиболее частыми видами арит-

мий сердца являются синусовая тахикардия, желудочковая экстрасистолия, 

фибрилляция-трепетание предсердий. Возможны нарушения атриовентрику-

лярной проводимости различной степени, блокада правой или левой ножки 

пучка Гиса. У многих пациентов отмечается удлинение интервала QT, что 

сопровождается пароксизмальной желудочковой тахикардией. 

Основными эхокардиографическими изменениями при алкогольной 

кардиомиопатии являются: дилатация всех четырех полостей сердца; гло-
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бальное снижение систолической функции желудочков; митральная и три-

куспидальная регургитация; легочная гипертензия; диастолическая дисфунк-

ция; наличие внутрисердечных тромбов; гипертрофия левого желудочка.  На 

ранней стадии алкогольной кардиомиопатии при отсутствии сердечной недо-

статочности, как правило, выявляется гипертрофия миокарда при неизменен-

ной глобальной сократительной способности миокарда. клинически выра-

женная алкогольная кардиомиопатия проявляется выраженной симптомати-

кой сердечной недостаточности, выраженной дилатацией полостей сердца 

при эхокардиографическом исследовании, причем дилатация четко преобла-

дает над гипертрофией миокарда, и отмечается резкое снижение всех показа-

телей сократительной функции миокарда. У многих пациентов алкогольной 

кардиомиопатией при эхокардиографии обнаруживают тромбы в любой из 4-

х камер сердца, но чаще в левом предсердии или левом желудочке. 

Таким образом, в настоящее время диагностическими критериями ал-

когольной кардиомиопатии можно считать следующие:  

- наличие клинических признаков кардиомиопатии (расширение границ 

сердца при перкуссии, появление по мере прогрессирования заболевания 

симптомов недостаточности кровообращения, нарушений сердечного ритма, 

проводимости, кардиалгии);  

- наличие инструментальных признаков кардиомиопатии (дилатация 

всех полостей сердца, гипертрофия миокарда левого желудочка, эхокардио-

графические признаки систолической и/или диастолической дисфункции ле-

вого желудочка); 

-установление факта злоупотребления алкоголем, связь обострения 

клинической симптоматики с усугублением приема алкоголя;  

- внешние проявления хронической алкогольной интоксикации;  

- наличие других висцеральных проявлений хронического алкоголизма;  

- исключение других заболеваний, которые могут сопровождаться раз-

витием дилатационной кардиомиопатии или кардиомегалии;  

- повышение содержания в крови безуглеводистого трансферрина. 
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КАРДИОМИОПАТИИ:  ДИАГНОСТИКА, КЛИНИКА И 

СТРАТЕГИЯ ЛЕЧЕНИЯ 

Комиссарова С.М., Захарова Е.Ю., Севрук Т.В.
 
, Устинова И.Б.

 
,  

Мельникова О.П., Липова О.М., Ильина Т.В., Одинцов В.О., Шкет А.П. 

ГУ Республиканский научно-практический центр  

«Кардиология»,Минск 

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – генетически детермини-

рованное заболевание, которое  характеризуется асимметричной гипертро-

фией левого желудочка (ЛЖ) без признаков другой кардиальной патологии 

или системных заболеваний, ответственных за развитие гипертрофии ЛЖ [1]. 

ГКМП является одной из наиболее частых некоронарогенных кардмомиопа-

тией и встречается  с частотой 0,2% (1:500) в общей популяции [2].  Особен-

ностью ГКМП является ее генетическая и фенотипическая гетерогенность. 

Известны более 20 генов, кодирующих три функционального класса белков, 

мутации в которых могут привести к заболеванию: белки миофиламентов, Z-

дисков и белки, вовлеченные в сигнальный путь регуляции кальция.   Фено-

типические проявления заболевания могут существенно различаться даже в 

рамках одной семьи. Речь идет, прежде всего, о внутрисердечной анатомии 

(локализация гипертрофии межжелудочковой перегородки, патология мит-

рального клапана и подклапанного аппарата, распространение гипертрофии 

на свободную стенку и верхушку левого желудочка, вовлечение правого же-

лудочка) и  нарушениях внутрисердечной гемодинамики (обструкция в вы-

ходном тракте ЛЖ или в среднежелудочковом пространстве полости ЛЖ, пе-

редне-систолическое смещение створок митрального клапана, выраженность 

митральной недостаточности, характер и выраженность диастолической 

дисфункции ЛЖ). 

Несмотря на интенсивное обсуждение этой проблемы и разработку 

Международных рекомендаций (ACC/ ESC, 2003; ACCF/ AHA, 2011; ESC 

2014) по диагностике и лечению ГКМП, отсутствуют убедительные класси-
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фикации с описанием различных форм заболевания и протоколы их лечения . 

В то время как клинические проявления ГКМП с наиболее выраженной ги-

пертрофией в базальном отделе МЖП и обструкцией выходного тракта лево-

го желудочка (ВТЛЖ) хорошо известны, клинические проявления и течение 

заболевания с обструкцией среднежелудочковой  области  до конца не ясны, 

так как их описания получены из единичных случаев или небольшой когорты 

пациентов [3]. Не менее 90% пациентов с ГКМП имеют признаки гипертро-

фии септального отдела  межжелудочковой перегородки. Обструкция сред-

ней части полости ЛЖ развивается примерно у 10% пациентов с ГКМП [4]. В 

25% случаев у пациентов с обструкцией средней части полости ЛЖ выявля-

ют апикальную аневризму, которая в некоторых исследованиях ассоцииро-

вана  с более высокой сердечно-сосудистой смертностью [5].  

Мы проанализировали распространенность, клинические проявления и  

стратегии лечения пациентов со среднежелудочковой формой заболевания в 

когорте  пациентов с ГКМП, которые длительно наблюдаются в РНПЦ «Кар-

диология».  

Материал и  методы, Исследуемая когорта состояла из 349 пациентов 

возраста от 17 лет до 70 лет (216 мужчин и 133 женщин, медиана возраста 46 

лет), которые обследовались и наблюдались с октября 2007 по декабрь 2015 

г. в  РНПЦ «Кардиология».  

Структурные и гемодинамические параметры сердца исследовали ме-

тодом ЭхоКГ на аппарате IE-33 фирмы PHILIPS и  на ультразвуковой систе-

ме экспертного класса Vivid 7 Dimension (General Electric, США). Определя-

ли толщину миокарда межжелудочковой перегородки (ТМЖП) и задней 

стенки левого желудочка (ТЗСЛЖ), конечный систолический и диастоличе-

ский размер (КСР и КДР) ЛЖ, размер левого предсердия (ЛП), наличие об-

струкции выносящего тракта ЛЖ (ВТЛЖ), величину фракции выброса левого 

желудочка (ФВ ЛЖ). Состояние диастолической функции ЛЖ определяли с 

помощью импульсного допплеровского исследования трансмитрального кро-

вотока и тканевого допплеровского исследования диастолического подъема 
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основания ЛЖ.  Определяли максимальные скорости раннего диастолическо-

го наполнения (Е) и наполнения в систолу предсердий (А) и их соотношение 

(Е/А), максимальную скорость диастолического подъема  основания ЛЖ в 

раннюю диастолу в латеральном отделах митрального кольца (Еmlat), а так-

же  и соотношение  Е/Еmlat. 

Для оценки локализации и выраженности гипертрофии миокарда ЛЖ 

применяли расширенный протокол исследования с использованием диагно-

стической методики, разработанной  B.I. Maron [6], основанной на измерении 

сегментов миокарда на уровне базального отдела, среднего сегмента и вер-

хушки ЛЖ. В рамках стандартного протокола исследование проводилось из 

парастернального доступа  по короткой оси с измерением толщины передне-

го и заднего сегментов переднеперегородочной области, а также переднебо-

ковой и задней стенки ЛЖ.   

Исследования МРТ сердца проводились на магнитно-резонансном то-

мографе Magnetom Aera 1,5 Т (Siemens, Германия) с использованием катушек 

Body 18 и электрокардиографической синхронизацией.  

Результаты и обсуждение, Среднежелудочковая обструкция (СЖО) 

была диагностирована у 33 из 349 пациентов с ГКМП (9,5%). Среди 33 паци-

ентов  с  СЖО у 16 пациентов (48,5%)  было выявлено сочетание обструкции 

ВТЛЖ  с обструкцией средней части полости ЛЖ, у 3 (9%)  - распростране-

ние гипертрофии на верхушку ЛЖ с развитием апикальной аневризмы. Кли-

ническая  характеристика пациентов, разделенных на 3 группы в зависимости 

от характера обструкции, представлена в табл.1:  I группа - без обструкции 

ВТЛЖ (ГКМП, n=189); II группа - с обструкцией ВТЛЖ (ОГКМП, п=123 ) и 

III группа – с обструкцией средней части полости ЛЖ ( СЖО, п= 33). 

Таблица 1 - Исходные клинические показатели у пациентов с ГКМП 

Характеристика ГКМП, n=189 ОГКМП, n=123 СЖО, n-33 р 

Возраст  

постановки 

диагноза, лет 

44,7±12,7 45,8±12,0 43,6±14,9 0,650 

Пол, муж  112 (59%) 87 (71%) 17 (51%) 0,08 
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ТМЖП ≥30мм 3 (15%) 1 (1%) 1 (3%) 0,23 

ВСС в семейном 

анамнезе 

21 (11%) 12 (10%) 3 (9%) I-II  0,06 

I-III 0,05 

II-III 0,84 

Наличие 

синкопальных 

состояний 

24 (13%) 32 (26%) 15 (45%) I-II 0,05 

I-III 0,002 

II-III 0,08 

Наличие эпизодов 

НЖТ 

22 (11,6%) 26 (21,1%) 15 (45%)  I-II 0,04 

I-III 0,04 

II-III 0,35 

ФК NYHA 

I 

II 

III 

88 (50%) 

68(38%) 

18 (10%) 

3 (2%) 

7 (6%) 

54 (45%) 

59 (49%) 

1 (1%) 

2 (6%) 

14 (46%) 

15 (48%) 

 1 (3%) 

I-II 0,0001 

I-III 0,0001 

II-III 0,43 

Наличие ФП 24 (13%) 14 (12%) 3 (9%) 0,68 

Наличие 

апикальной 

аневризмы 

 

- 

 

- 

 

3 (9%) 

 

<0,0001 

 

Пациенты с обструкцией ВТЛЖ и СЖО по сравнению с пациентами  с 

необструктивной формой ГКМП демонстрировали более выраженные симп-

томы заболевания:  у 49% пациентов с ОГКМП и  у 48% пациентов с СЖО 

выявляли  III ФК СН, тогда как у 50% пациентов  без обструкции чаще опре-

деляли I ФК СН (p<0,0001).  Только у  пациентов с СЖО  (9,1%) диагности-

рована апикальная аневризма.  Среди факторов риска ВСС большая частота 

синкопальных состояний (p<0,002) и эпизодов НЖТ (p<0,04) выявлена у па-

циентов с СЖО по сравнению с другими   группами пациентов. Исходная 

ЭхоКГ характеристика пациентов с ГКМП представлена в таблице 2. 

Таблица 2 - Исходная эхокардиографическая характеристика пациентов 

с ГКМП 

Показатели ГКМП (n=189) ОГКМП 

(n=123) 

СЖ (n=33) p 

КДР, мм 48,9±6,27 49,2±6,21 47,7±6,71 0,45 

КСР,мм 29,9±5,83 29,6±9,17 29,2±9,01 0,21 

ФВ ЛЖ,% 63,2±8,84 64,5±8,19 65,9±9,71 0,17 

ЛП,мм 42,4±5,91 44,2±5,78 43,5±6,17 I-II 0,007 
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I-III 0,31 

II-III 0,54 

ТМЖП,мм 19,9±3,84 20,8±3,34 21,7±4,55 I-II 0,04 

I-III 0,0001 

I-II 0,214 

ГД ВТЛЖ, ммрт.ст 11,2±8,10 59,8±23,1 45,03±14,4 I-II 0,0001 

I-III 0,0001 

II-III 0,01 

Е/А 1,34±0,57 1,38±0,74 1,26±0,51 0,57 

Е/Еm 10,0±2,36 12,2±2,96 13,4±3,87 I –II 0,001 

I-III 0,0001 

II-III 0,06 

 

По данным исходного ЭхоКГ- исследования  у пациентов с обструк-

тивной формой ГКМП наличие  обструкции  ВТЛЖ  приводило к более вы-

раженному расширению размера ЛП (p<0,007)  и значимому увеличением 

соотношения Е/Еm, отражающего давление наполнения ЛЖ, у пациентов с  

обструкцией ВТЛЖ и СЖО ( p<0,0001).  

В качестве примера представляем данные пациента С., 48 лет. Первые 

симптомы заболевания появились в 18 летнем возрасте  (сердцебиения, 

ощущение перебоев в сердца, синкопальные состояния). В семье заболевание 

диагностировано у отца, который умер внезапно в возрасте 45 лет.  При ис-

ходном ЭхоКГ- обследовании (рис.1) у пробанда была выявлена обструктив-

ная форма заболевания с внутрижелудочковой обструкцией (ГД ВЖ 64 мм 

рт.ст), асимметричная гипертрофия  МЖП  с максимальной толщиной в об-

ласти средних отделов левого желудочка (30 мм).  При МРТ-исследовании  в 

трехкамерной позиции сердца  (рис. 2) отмечали ассиметричную гипертро-

фию МЖП с максимальной толщиной 36 мм в средней отделе ЛЖ, и об-

струкцией в средней части ЛЖ.  Определено распространение гипертрофии 

на заднюю и свободную стенки правого жедудочка.  Выявлена аневризма 

верхушки ЛЖ.  
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Рисунок 1 - Парастернальная позиция сердца по короткой оси на уровне 

средних сегментов. Непрерывно-волновая ДП ЭХОКГ. Величина пикового 

внутрижелудочкового градиента  60 мм рт.ст. 

За период наблюдения из всей когорты пациентов с ГКМП у 23 (6,6%) 

пациентов были зарегистрированы неблагоприятные исходы: ВСС развилась 

у 8 пациентов, ВСС с успешной реанимацией и имплантацией КД – у 4 паци-

ентов;  летальные исходы вследствие прогрессирования ХСН до «конечной» 

стадии заболевания – у 7 пациентов; ОНМК - у 8 пациентов, в том числе с 

летальным исходом - у 4 пациентов. В группе пациентов с СЖО фибрилля-

ция желудочков с успешной реанимацией и имплантацией ИКД развились у 

2 (6%) пациентов; летальный исход от прогрессирования ХСН до «конечной 

стадии у 2 (6%) пациентов. 

 
Рисунок 2 - МРТ сердца. Кино-мрт,  трехкамерная проекция ЛЖ - гипертро-

фия миокарда ЛЖ с максимальной толщиной МЖП до 36 мм, гипертрофия 

миокарда ПЖ. Признаки систолического сужения полости ЛЖ в среднем 

сегменте. Аневризма верхушки ЛЖ (указана стрелкой)  
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В течение периода наблюдения пациенты с СЖО получали β - адре-

ноблокаторы (средняя доза бисопролола 7,5±1,02 мг/сутки),  антагонисты ре-

цепторов ангиотензина II (средняя доза лозартана 75,5±12,2 мг/сутки), 54% 

пациентов применяли  спиронолактон (средняя доза  50,5±8,5 мг/сутки) и 

20% пациентов амиодарон (средняя доза 100,0±19,8 мг/сутки). Пациентам, 

рефрактерным к медикаментозному лечению (6 человек), была выполнена 

операция расширенной миосептэктомии [7] доступом через корень аорты с 

резекцией проксимального и среднего отдела МЖП с дальнейшей мобилиза-

цией и иссечением  папиллярных мышц при наличии их гипертрофии и ана-

томических аномалий.  Указанная техника позволяет нивелировать средне-

желудочковую обструкцию, которая провоцируется, в том числе, нарушени-

ем анатомического расположения гипертрофированных папиллярных мышц.  

У 3 пациентов расширенная миосептэктомия  была дополнена протезирова-

нием митрального клапана (МК) низкопрофильным механическим протезом 

доступом через левое предсердие в связи с наличием выраженной митраль-

ной недостаточности на фоне  аномалий МК и подклапанного аппарата 

(удлинение створок МК, дисплазия МК, миксоматозная дегенерация МК). 

Госпитальной летальности не было. Отдаленные результаты, прослеженные 

до 5 лет после оперативного вмешательства, свидетельствуют о перемещении 

пациентов  из III-IV во  II ФК NYHA.  Предложенная ремоделирующая опе-

рация устраняет внутрижелудочковую обструкцию и увеличивает диастоли-

ческий объем левого желудочка.  Согласно опыту ведущих центров [8] паци-

ентам  с наличием СЖО и апикальной аневризмы рекомендуется выполнение 

ремоделирующей операции  через трансапикальный доступ. Необходимы до-

полнительные исследования для определения эффективности различных тех-

ник хирургического вмешательства в  данной группе пациентов и разработке 

терапевтических протоколов лечения. 
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Актуальность. Фибрилляция предсердий (ФП) является одним из 

наиболее часто встречающихся видов тахиаритмий. 

Сохранение синусового ритма снижает смертность, количество инсуль-

тов и госпитализаций в связи с декомпенсацией хроничкской сердечной не-

достаточности (ХСН) [1]. Недавно  закончившееся исследование  ATHENA 

подтвердило мнение о том, что успешное удержание синусового ритма мо-

жет оказывать влияние на кардиоваскулярные осложнения [2]. 

Однако медикаментозные методы часто не дают желаемого эффекта, а 

наличие рецидивов нивелирует все преимущества стратегии контроля ритма 

над стратегией контроля частоты.  

В связи с этим все большее распространение получают хирургические 

методы лечения ФП с использованием эндоваскулярных технологий, направ-

ленные на устранение субстрата аритмии и поддержание синусового ритма.  

Современные эндоваскулярные технологии позволяют устранить кате-

терным методом радиочастотной аблации (РЧА) пароксизмальную форму 

ФП у 80-90%, а хроническую ФП - у 40-85% больных. Однако следует отме-

тить, что такие высокие результаты наблюдаются после повторных сессий 

процедуры РЧА. Эффективность первичной процедуры составляет около 

50%. Нельзя оставить без внимания тот факт, что после РЧА значительно 

увеличивается количество бессимптомных пароксизмов ФП, а отсутствие 

субъективных ощущений аритмии не исключает риск тромбоэмболических  

(ТЭ) осложнений. 

Операции, направленные на поддержание синусового ритма (СР), мо-

гут потенциально снижать риск ТЭ. В связи с этим были инициированы ис-

следования (CABANA, EAST), по изучению эффективности ранней РЧА, в 

том числе предупреждающие развитие ТЭ [4]. Эффективность РЧА в под-

держании СР и  снижении риска ТЭ может уменьшить число пациентов, тре-

бующих длительного приема антикоагулянтов. При этом  возрастает акту-

альность исследований, направленных на определение риска рецидива ФП 

после РЧА.  Кроме того, относительно пациентов  с  количеством баллов по 
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шкале  CHA2DS2-VASc 0-1, не существует четких рекомендаций о длитель-

ности антикоагулянтного сопровождения после аблации.  

Рекомендованная длительность ААТ  после РЧА, составляет от 1 до 3 

месяцев [3; 5]. Однако в исследовании EAST было установлено, что 90-

дневное назначение препаратов I и III классов после РЧА уменьшает количе-

ство пароксизмов только в текущем периоде, однако не влияет на наличие 

отдаленных рецидивов [4]. Поэтому решение о дальнейшем приеме ААТ 

должно быть принято на основании оценки риска рецидива в отдаленном пе-

риоде. Определение критериев повышенной вероятности возврата ФП в от-

даленные сроки позволит выявить пациентов с повышенным риском рециди-

ва, которым необходимо назначение более длительной антиаритмической те-

рапии. Это особенно важно в связи с увеличением  доли бессимптомных па-

роксизмов ФП после РЧА легочных вен (ЛВ), которые затрудняют субъек-

тивную оценку пациентом эффекта операции.  

В связи с этим актуальным является выявление категории пациентов с 

прогнозируемым риском рецидива ФП после РЧА с целью назначения им бо-

лее длительной антикоагулянтной терапии и антиаритмической поддержки.  

Целью исследования являлось установление наличия взаимосвязи ре-

цидивов ФП в течение «слепого периода» с точки зрения возможности про-

гнозирования возврата ФП в отдаленном послеоперационном периоде.  

Материал и методы. В исследование было включено 40 человек с 

фибрилляцией предсердий. У 36 была диагностирована пароксизмальная 

форма, у 4 – персистирующая. В зависимости от наличия рецидива через 6 

месяцев после операции пациенты разделены на 2 группы: 1-я с наличием 

рецидива, 2-я – без рецидива. Группу с рецидивом составили 17 пациентов, 

группу без рецидива – 23 человека.   

До выполнения процедуры РЧА ЛВ пациенты обследовались согласно 

следующему протоколу: ЭКГ-12, ЭхоКГ, включая тканевой допплер, суточ-

ное мониторирование ЭКГ (СМ ЭКГ), биохимический анализ крови (опреде-
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ление липидного спектра, СРБ, гомоцистеина, интерлейкина-6, pro-BNP), ве-

дение дневников-хронокарт (ДХК).  

Для выявления рецидива в вышеуказанные сроки мы использовали 

анализ ДХК, ЭКГ и СМ ЭКГ.  

Оценка достоверности различий показателей в группах производилась 

с использованием критерия Манна-Уитни. Вероятность развития рецидива 

через 6 месяцев в зависимости от его наличия на сроках 1 и 3 месяца рассчи-

тывалась при помощи составления таблиц сопряженности и установления 

отношения шансов (ОШ). 

Результаты. При анализе клиническо-анамнестических данных (пол, 

возраст, длительность аритмического анамнеза, количество пароксизмов и 

нагрузка ФП за месяц до РЧА, наличие сопутствующей патологии) достовер-

ных различий между группами с и без рецидива не выявили. Данные приве-

дены в таблице 1.  

Таблица 1 - Клинико-анамнестическая характеристика обследуемых 

лиц 

Характеристика пациентов 

Первая группа, реци-

див (n = 16), Me 

[LQ/UQ] 

Вторая группа, без ре-

цидива (n = 20),  

Me [LQ/UQ] 

р* 

Средний возраст 49[39;53 ] 54 [46;59] 0,11 

Пол 
муж. 14 16 0,27 

жен. 3 7 0,52 

Анамнез ФП до операции (мес.)  36[23;108]  41[24;84] 0,91 

Количество пароксизмов в те-

чение месяца перед операцией 
 8[5;20]  6[4;13] 0,29 

Нагрузка ФП за месяц до РЧА 

(час) 
 34[18;54]  26[6;100] 0,58 

Сопутствующее 

заболевание 

АГ 1-2  41,2%  78,2% 0,76 

Дислипиде-

мия 
 76,5%  82,6% 0,12 

 

*оценка сопоставимости групп производилась и использованием критерия χ2 

и критерия Манна-Уитни  
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Группы оказались сопоставимы по эхокардиографическим параметрам 

и показателям липидного спектра через 1 месяц после РЧА ЛВ.  

При анализе показателей СМ ЭКГ через 1 месяц после РЧА было уста-

новлено, что общая длительность ФП в группе рецидива достоверно выше, 

чем в группе пациентов, свободных от ФП (р=0,0047). 

При изучении показателей СМ ЭКГ через 3 месяца после операции вы-

явлены достоверные различия в группах по таким показателям как макси-

мальная суточная ЧСС (р=0,027) и общая длительность ФП (р=0,0036), кото-

рые в группе рецидива были более высокими. 

При обработке данных ДХК нами были выявлены достоверные разли-

чия в группах по таким показателям как количество пароксизмов и нагрузка 

ФП в обеих точках наблюдения. В связи с этим был проведен дополнитель-

ный анализ с использованием таблиц сопряженности и выявлением отноше-

ния шансов развития рецидива ФП в отдаленном периоде в зависимости от 

его наличия в сроках 3 и 6 месяцев после РЧА ФП. (рис. 1) 

 

 

Рисунок 1 - Связь наличия рецидива ФП на сроках 1 и 3 месяца после РЧА 

ЛВ с наличием возврата ФП через 6 месяцев после РЧА 

Согласно нашим данным, шанс рецидива через 6 месяцев в 45 [4,9; 

419,2] раз выше у пациентов, имевших рецидив на сроке 1 месяц после РЧА, 

и в 168[14; 2020] раз выше у пациентов, имевших рецидив со 2 по 3 месяц 

после манипуляции. 
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Обсуждение результатов. Вопрос о факторах, позволяющих прогно-

зировать эффективность проведения РЧА и риск рецидива ФП, остается 

предметом дискуссий. В частности, активно обсуждаются возможные клини-

ко-анамнестические предикторы рецидива ФП. Так, например, J.Kornej et al. 

установил, что наличие персистирующей ФП является предиктором отдален-

ных рецидивов ФП после РЧА ЛВ [6]. Однако по нашим данным наличие у 

пациентов персистирующей ФП до операции не увеличивало достоверно 

риск ее возврата, по сравнению с пациентами у которых наблюдалась парок-

сизмальная форма. По нашим результатам следует, что не наблюдается до-

стоверных различий по  анамнестическим данным, длительности и нагрузке 

ФП, количеству и длительности пароксизмов аритмии. 

В то же время, в нашем исследовании мы подтвердили существующее 

мнение Y.Ito et al. о том, что ранние рецидивы являются прогностически зна-

чимым критерием рецидива в отдаленном послеоперационном периоде [7]. 

Выводы. 1.Общая длительность ФП по данным СМ ЭКГ в срок 1 ме-

сяц после РЧА в группе рецидива достоверно выше, чем в группе пациентов, 

свободных от ФП (р=0,0047). 2.Наличие рецидива ФП в сроках 1 и 3 месяца 

после РЧА увеличивают риск отдаленного рецидива в 45 и 168 раз соответ-

ственно и требуют более длительной антиаритмической и антикоагулянтной 

поддержки в данной группе пациентов. 
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За последнее десятилетие спектр заболеваний, вызываемых мутациями 

в гене ламина и ламин-ассоциированных генах, значительно расширен. Забо-

левания, вызываемые мутациями в гене ламина A/C (LMNA), получили 

название «ламинопатии». В практике кардиолога  ламинопатии встречаются 

нередко. В этой группе заболеваний лидируют дилатационная кардиомиопа-

тия (ДКМП) с дефектами проводимости и болезни, относящиеся к группе 

мышечных дистрофий, такие как мышечная дистрофия Эмери-Дрейфуса 

http://eurheartj.oxfordjournals.org/content/33/21/2719
http://eurheartj.oxfordjournals.org/content/33/21/2719
http://dx.doi.org/10.1093/eurheartj/eht308.P2324
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(МДЭД) и конечностно-поясная мышечная дистрофия типа 1В (КПМД1B), 

сопровождающиеся  кардиальным дилатационным фенотипом с нарушением 

атриовентрикулярной  (АВ) проводимости. 

Ген LMNA, кодирующий ядерные ламиновые белки, расположен в 

хромосоме 1q21.2-q21.3 и состоит из 12 экзонов. К текущему моменту  в гене 

LMNA найдено 458 различных мутаций (2.206 носителей: 

www.umd.be/LMNA). Наиболее частыми из всех известных мутаций являют-

ся миссенс мутации (72% всех изученных LMNA мутаций), вставки/делеции 

в рамке считывания (9%) и вне рамки считывания (9%), мутации в точках 

сплайсинга (7%) и нонсенс мутации. 

Однако точные механизмы развития ламин-ассоциированных заболе-

ваний до сих пор детально не изучены. В настоящее время существуют не-

сколько теорий: теория аберраций ядерной структуры, теория механического 

стресса, теория нарушения ламин-опосредованной экспрессии генов и сигна-

линга, теория нарушения дифференцировки и самообновления стволовых 

клеток. В течение короткого времени, интерпретация роли ламинов была из-

менена от функциональной роли структурного ядерного элемента до важной 

роли ламинов, как ключевых механизмов репликации и транскрипции ДНК, 

организатора хроматина, клеточной репликации и дифференцировки. Сего-

дня научный поиск ученых направлен на изучение патогенных механизмов и 

патофизиологических процессов, позволяющих понять, каким образом мута-

ции одного гена приводят к развитию такой многосистемной патологии с по-

ражением различных тканей и систем. Ламинопатии отличаются функцио-

нальным и топическим многообразием расстройств. Отсутствие строгой се-

лективности в повреждении определенных тканей и систем связано с тем, что 

ламины А-типа являются промежуточными компонентами белковой ядерной 

структуры почти всех дифференцированных соматических клеток, а также  

структурно и функционально связаны с другими белками ядерной оболочки, 

функции которых еще детально не изучены. 
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Наличие ядра является отличительной особенностью клеток-эукариот, 

которые содержат ядерный геном. Он отделен от клеточной цитоплазмы дву-

слойной оболочкой, которая состоит из концентрически расположенных 

внутренней и внешней ядерных мембран, между которыми находится пери-

нуклеарное пространство. Внутренняя ядерная мембрана представлена раз-

личными внутриядерными мембранными протеинами, в том числе LAP1 

(lamin associated polypeptide - ламин-связанный полипептид). Ядерная ламина 

представляет собой тонкое (30-100нм) и плотно переплетенное фибрилляр-

ное волокно промежуточных микрофиламентов, расположенное под внут-

ренней мембраной ядра клеток. Она состоит из ламиновых белков А, В1, В2 

и С, а также ламин-связанных белков. Ядерная ламина, как структурный эле-

мент ядра, противостоит силам деформации и защищает хроматин от физи-

ческого повреждения, обеспечивая прочность ядерной оболочки и организа-

цию ядерных поровых комплексов. Ядерной ламине отводится главная роль в 

ядерной структуре, транскрипции и репликации РНК и ДНК, организации ге-

терохроматина и регуляции генов. 

Мутации в гене LMNA являются причиной более десятка заболеваний 

и клинических синдромов, которые можно классифицировать по преимуще-

ственному поражению специфических тканей организма: 1) поперечно-

полосатые мышцы, 2) жировая ткань, 3) периферические нервы и 4) множе-

ственные ткани в результате прогероидных фенотипов. Мутации гена LMNA 

являются причиной ДКМП, примерно, в 10% всех случаев заболевания и в 

30% случаев нарушения АВ-проводимости. 

Дилатационная кардиомиопатия с дефектами проводимости (ДКМП 

IA). ДКМП с дефектами проводимости - это весьма гетерогенное заболевание 

генетически и фенотипически. К настоящему времени выявлено 16 генов, 

мутации которых являются причиной ДКМП IA. Кардиомиопатия, вызванная 

мутацией LMNA, является крайне неблагоприятной патологией сердца, ко-

торая отличается довольно быстрым развитием дилатации камер сердца со 

снижением его сократительной способности, жизнеугрожающими нарушени-
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ями сердечного ритма и проводимости, а также часто осложняется прогрес-

сирующей сердечной недостаточностью и внезапной смертью. При этом чле-

ны одной семьи могут иметь  разную степень выраженности (в т.ч. и не свя-

занную с поражением сердца) скелетную миопатию. Ламиновый генотип 

ДКМП является прогностически наиболее неблагоприятным среди других 

кардиальных генных мутаций. Так, в период трехлетнего наблюдения, среди 

носителей ламиновых мутаций выявлено 46% случаев внезапной смерти в 

группе пациентов с брадиаритмиями, несмотря на наличие пейсмекеров. 

Мышечная дистрофия Эмери-Дрейфуса впервые описана в 1955 году. 

Это широко распространенная ламинопатия, встречающаяся с частотой 

1:100.000 и наследуемая (чаще) по аутосомно-доминантному типу.  МДЭД 

характеризуется манифестацией заболевания в подростковом возрасте, мед-

ленной прогрессирующей атрофией мышц плечевого пояса и дистальных от-

делов нижних конечностей. Постепенная атрофия мускулатуры приводит к 

мышечной слабости в плечевом поясе и области малых берцовых костей, 

ранней контрактуре проксимальных мышц голеней, верхних конечностей, 

локтевых суставов, ахиллового сухожилия. О разрушении мышечных клеток 

свидетельствует повышенный (двух- и трехкратно) уровень сывороточной 

креатинфосфокиназы (КФК). При аутосомно-доминантном типе наследова-

ния поражается и сердце. Проблемы возникают в период полового созрева-

ния в виде нарушения сердечного ритма и проводимости, развития фенотипа 

ДКМП с АВ-блокадой, которая приводит к жизнеопасной желудочковой  

аритмии и смерти. 

Конечностно-поясная мышечная дистрофия типа 1В - это медленно 

прогрессирующее, наследуемое по аутосомно-доминантному типу заболева-

ние, вызванное мутацией гена LMNA.  Заболевание дебютирует в возрасте 20 

лет и отличается мышечной атрофией конечностно-поясничной локализации 

и мышечной слабостью в проксимальных отделах верхних и нижних конеч-

ностей. Как и при МДЭД, уровень сывороточной КФК может быть повышен. 

От МДЭД отличается более поздним возникновением болезни и отсутствием 
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контрактур мышц спины, локтевых суставов и ахиллового сухожилия, более 

редким поражением мышц дистальных отделов конечностей. Так же как и 

при МДЭД часто встречается поражение сердца в вде ДКМП и нарушений 

проводимости.  

Более редкими, но не менее клинически интересными ламинопатиями, 

являются другие заболевания: синдром Малуфа, синдром «сердце-руки» сло-

венского типа, семейные липодистрофии, мандибулоакральная дисплазия и 

прогерия. 

Синдром Малуфа клинически проявляется  у мужчин первичной тести-

кулярной недостаточностью, а у женщин - преждевременной овариальной 

недостаточностью и ДКМП. Микрогнатия и покатые плечи могут имитиро-

вать атипичный прогероидный фенотип. Однако у пациентов с синдромом 

Малуфа не бывает тяжелой задержки роста, аллопеции и\или атеросклероза. 

Синдром «сердце-руки» словенского типа - это гетерогенная группа 

генетических заболеваний, отличающихся наличием врожденных сердечных 

заболеваний и деформации конечностей. Характерны изменения в кистях и 

ступнях с короткими дистальными и проксимальными фалангами пальцев, а 

также «перепончатость» или сращение пальцев рук или ног. Также может 

сопутствовать ДКМП с прогрессирующим расстройством проводимости и со 

скоропостижной смертью вследствие желудочковой тахиаритмии.  

Семейная частичная липодистрофия Даннинга второго типа  - это ауто-

сомно-доминантная липодистрофия, вызываемая гетерогенными мутациями 

в гене LMNA. Заболевание проявляется характерной потерей подкожной жи-

ровой ткани в определенных областях, дебютирует в детстве или в периоде 

полового созревания и ранней зрелости. Пациенты постепенно теряют жиро-

вые отложения с верхних и нижних конечностей, ягодиц и туловища. Однако 

внутримышечный жир и жир костного мозга сохраняются. Жировая ткань 

перераспределяется в область лица, шеи, спины и внутрибрюшинно с после-

дующим развитием инсулинорезистентности. Обменно-метаболические 

нарушения могут проявляться в виде сахарного диабета, дислипидемии и 
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жирового гепатоза, может также присоединяться гипертензия. Дополнитель-

ные клинические признаки - нарушения менструального цикла и гирсутизм.          

Мандибулоакральная дисплазия (МАД) - это аутосомно-рецессивное 

заболевание с чрезвычайно гетерогенными клиническими особенностями. 

Заболевание встречается в виде А типа (МАДА), вызывается мутациями в 

гене LMNA и В типа (МАДВ) характерны мутации в гене ZMPSTE24. Паци-

енты с МАДА отличаются потерей периферической жировой ткани и нор-

мальным (или повышенным) накоплением жира в области лица, шеи и туло-

вища, в то время как синдром MADB характеризуется быстро прогрессиру-

ющей нефрогломерулопатией и генерализированной липодистрофией конеч-

ностей и лица. Замедление темпов роста, остеолиз фаланг пальцев, пигмент-

ные изменения, ретрогнатия нижней челюсти и скелетные аномалии встре-

чаются в обоих вариантах. У пациентов могут присутствовать некоторые 

симптомы прогерии и метаболические нарушения, такие как инсулинорези-

стентность и сахарный диабет.  

Прогерия (синдром) Хатчинсона-Гилфорда - это очень редкое генети-

ческое расстройство, проявляющееся фенотипом преждевременной старости. 

Пациенты рождаются нормальными, однако в возрасте до 1 года у них появ-

ляется задержка в развитии и склеродермальные кожные покровы с отсут-

ствием подкожного жира. Ранние симптомы прогерии (в виде низкорослости 

и малого веса, кератоза верхней половины туловища) проявляются в 1-2 лет-

нем возрасте. Облысение (аллопеция), склеродермия и потеря подкожного 

жира наблюдаются на ранних стадиях болезни. У пациентов часто наблюда-

ют микрогнатию, выпуклые глаза и маленький клювовидный нос. Смерть 

возникает в раннем подростковом возрасте вследствие сердечно-сосудистых 

осложнений. 

Диагностика кардиальных ламинопатий. Наличие скелетно-мышечных 

аномалий (мышечная слабость/миопатия, сухожильные контрактуры, повы-

шенный уровень креатинфосфокиназы) в сочетании с кардиальными прояв-

лениями в виде низковольтной ЭКГ, дефектов АВ-проводимости, дисфунк-
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ции синусового узла желудочковых тахиаритмий и брадисистолической фиб-

рилляции предсердий при выявлении кардиомиопатии должны послужить 

поводом для генетического скрининга гена LMNA  методом SSCP и после-

дующим секвенированием 12 экзонов.  

Лечение ламинопатий в настоящее время является, в большей степени, 

симптоматическим с контролем вторичных клинических проявлений болез-

ни. Лечение основано на применении стандартной базовой терапии сердеч-

ной недостаточности, имплантации кардиостимулятора или ранней имплан-

тации кардиовертера-дефибриллятора при диагностике ламин-связанной 

ДКМП с целью профилактики внезапной сердечной смерти. При неэффек-

тивности проводимой терапии пациентам показана трансплантация сердца.  

Радикальное лечение ламинопатий находится на стадии клинических 

исследований (in vivo, in vitro). Реализация его возможна только при исполь-

зовании технологий генной терапии с применением методов экспрессии здо-

рового немутированного аллеля.  

В качестве потенциального лекарства был апробирован рапамицин -  

иммуносупресантный антибиотик, Лечение рапамицином прогероидных кле-

точных культур приводило к уменьшению феномена ядерного «пузырения» и 

достоверному снижению уровня прогерина и преламина А. В клинических 

испытаниях, проведенных на мышах, лечение рапамицином продемонстри-

ровало улучшение сердечной и скелетной мышечных функций, а также уве-

личение выживаемости. Но с другой стороны, выявлено, что длительное ле-

чение рапамицином обладает высокой токсичностью и приводит к развитию 

инсулиновой резистентности, катаракты и тестикулярной дистрофии.  

В моделях на животных (мыши) была оценена эффективность и других 

ингибиторов митоген-активируемой протеинкиназы (МАП). Так, животные, 

получавшие МАП-ингибитор, не отличались от здоровых мышей, в то время 

как у контрольной группы без МАП-терапии наблюдалось развитие ДКМП и 

снижение фракции выброса. 
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Заключение. Ламиновый генотип ДКМП является прогностически 

наиболее неблагоприятным среди множества кардиальной патологии. В мно-

гоцентровом исследовании (период 3-х летнего наблюдения) у пациентов-

носителей ламиновых мутаций  к возрасту, в среднем, 46 лет зарегистриро-

вано 46% случаев внезапной смерти. В исследовании М.Passoti период 

наблюдения пациентов с ламин-ассоциированной ДКМП составил 36-107 ме-

сяцев (медиана 57): в 55.1% случаев выявлены желудочковые тахиаритмии,  

24.5% носителям мутаций имплантированы кардиовертер-дефибрилляторы, в 

32.7% случаях документирована ВСС, а в 30.6% случаев проведена транс-

плантация сердца. 

Основные положения европейских и американских рекомендаций по 

диагностике и лечению кардиомиопатий совпадают по концепции выделения 

ламиновых фенотипов ДКМП для обязательного молекулярного-

генетического скрининга и, в случае идентификации мутаций гена LMNА, 

ранней имплантации кардиовертера-дефибриллятора для профилактики ВСС. 

В результате исследований, проведенных в 2012 г учеными I.A.Van 

Rijsingen и E.Arbustini, у пациентов-носителей LMNA мутаций выявлены не-

зависимые факторы риска развития жизнеугрожающих желудочковых тахиа-

ритмий (фибрилляция/трепетание желудочков, устойчивая желудочковая та-

хикардия): 1) ФВ ЛЖ менее 45% при первом клиническом осмотре; 2) парок-

сизмы неустойчивой желудочковой тахикардии; 3) мужской пол; 4) нон-

миссенс механизм мутации LMNA с обрывом синтеза цепи белка (стоп-

кодон). Авторы исследования рекомендуют имплантировать кардиовертер-

дефибриллятор с профилактической целью при выявлении у пациента с 

ДКМП 2-х и более перечисленных факторов риска. Поэтому таким важным в 

клинической практике кардиолога является проведение генетического скри-

нинга и выявление LMNA мутаций с целью своевременного определения по-

казаний для профилактической имплантации кардиовертер-дефибриллятора. 

Научные исследования ламин-ассоциированных заболеваний активно 

продолжаются и в настоящее время. Появление возможностей глобального 
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анализа генома, эпигенома и протеома человека позволит исследователям 

осуществить беспрецедентный «переворот»  в научном понимании молеку-

лярно-генетических  механизмов патогенеза различных болезней  и  в лечеб-

но-практической  методологии. 
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Введение. На современном этапе трансаортальная миосептэктомия 

(МСЭ) считается наиболее распространённым способом лечения пациентов с 

обструктивной гипертрофической кардиомиопатией (ГКМП), имеющих вы-
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раженные симптомы заболевания и рефрактерных к проводимой медикамен-

тозной терапии [1,2]. Техника расширенной (по сравнению с класcической 

субаортальной, предложенной A.Morrow) МСЭ, была разработана и внедрена 

в клиническую практику B. Messmer в 1994 г. [3]. Митральное протезирова-

ние, предложенное в качестве альтернативы МСЭ в 70-е годы XX-го века 

D.Cooley [4], также может устранять градиент в ВТЛЖ и устойчиво снижать 

симптомы заболевания. Однако активные споры вокруг целесообразности  

применения протезирования МК в подобных случаях ведутся и на современ-

ном этапе [5], т.к. любой протез является для организма инородным телом. 

Искусственным клапанам присущи проблемы тромбообразования, инфици-

рования и механического износа. Частота такого осложнения как тромбоэм-

болия даже в идеальных ситуациях (синусовый ритм, адекватная антикоагу-

лянтная терапия, нормальные размеры сердца), составляет 3-5 % в год. Про-

тез в функциональном отношении уступает интактному нативному клапану, 

неизбежно создавая перепады давления, сопровождаемые потерей энергии и 

лишней работой при каждом сердечном цикле, что является крайне нежела-

тельной дополнительной нагрузкой на сократительный миокард [6]. В совре-

менной кардиохирургии протезирование МК остаётся резервным способом 

лечения, и применяется у пациентов с органической патологией МК, обычно 

не ассоциированной с обструктивной ГКМП: при конкурирующей ревмати-

ческой болезни сердца, инфекционном эндокардите, выраженном пролапсе 

створок, отрыве хорд, тяжёлых дегенеративных либо миксоматозных изме-

нениях, не поддающихся пластике [7]. Также относительными показаниями к 

митральному протезированию могут служить наличие сравнительно неболь-

шого утолщения МЖП (≤18 мм) с признаками обструкции ВТЛЖ (преиму-

щественно за счёт аномального ПСД МК), когда теоретически риск форми-

рования ятрогенного дефекта межжелудочковой перегородки при выполне-

нии МСЭ выше.  



 

75 

Цель исследования. Сравнить эффективность миосептэктомии и мит-

рального протезирования в устранении обструкции ВТЛЖ и значимой сопут-

ствующей недостаточности МК у пациентов с ГКМП.  

Материалы и методы. В период с декабря 2007 г. по октябрь 2015 г. в 

РНПЦ «Кардиология» последовательно оперированы 83 пациента (55,4% 

мужчин, средний возраст 49,8±14,5 лет). У 70% пациентов выявлен III и IV 

функциональный класс (ФК) сердечной недостаточности (СН) по классифи-

кации Нью-Йоркской ассоциации кардиологов (NYHA). Средняя величина 

пикового систолического градиента (ПСГ) в ВТЛЖ) составила 80,7±22,3 мм. 

рт. ст. Выраженная митральная регургитация (3+ и 4+ степени) выявлена у 

75,9% пациентов. Феномен SAM митрального клапана (МК) регистрировался 

в 86,7% случаев.  

Для сравнения ближайших и отдалённых результатов лечения пациен-

ты были разделены на две группы. В группу 1 вошли 47 пациентов, которым 

выполнялась МСЭ +/- пластика МК. Группу 2 составили 36 пациентов, кото-

рым выполнялось протезирование МК +/- МСЭ. Обе группы были однород-

ны и сопоставимы по исходным клинико-демографическим и эхокардиогра-

фическим характеристикам. В качестве оперативного пособия выполнялись: 

изолированная расширенная МСЭ (n=23), МСЭ в сочетании c пластикой МК 

или пликацией его передней створки (n=24), МСЭ в сочетании с протезиро-

ванием МК (n=28), изолированное протезирование МК без МСЭ (n=8).  

Статистическая обработка данных. Статистическую обработку прово-

дили с использованием программного обеспечения SPSS (версия 19.0, IBM 

SPSS Statistics). Сравнение количественных признаков, удовлетворяющих 

условиям нормального распределения и равенству дисперсий, проводилась с 

помощью t-критерия Стьюдента, не удовлетворяющих условиям нормально-

го распределения или равенству дисперсий – с помощью критерия Вилкоксо-

на-Манна-Уитни. Сравнительный анализ качественных переменных прово-

дился с помощью критерия Хи-квадрат и точного двустороннего критерия 
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Фишера. Различия в показателях считались достоверными при p < 0,05. Вы-

живаемость пациентов рассчитывали по методу Каплана-Майера.  

Результаты. В 47% случаев (n=39) основной этап оперативного вме-

шательства выполнялся хирургом в виде изолированной расширенной МСЭ, 

т.е. трансаортального иссечения МЖП ВТЛЖ без каких-либо дополнитель-

ных одномоментных вмешательств на МК, с последующим обязательным  

интраоперационным контролем чреспищеводной эхокардиографии (на пред-

мет достаточного снижения пикового систолического градиента в ВТЛЖ, 

нивелирования синдрома аномального ПСД МК (SAM), уменьшения значи-

мой митральной регургитации), и возможностью в дальнейшем, при не 

вполне удовлетворительных показателях, повторно пережать аорту для вы-

полнения пластики/протезирования МК и/или добавочной МСЭ.  

Первично изолированная расширенная МСЭ явилась эффективной у 

59% пациентов (n=23). Критериями эффективности было адекватное сниже-

ние ПСГ в ВТЛЖ <30 мм рт.ст. с обязательным одновременным уменьшени-

ем значимой митральной регургитации до умеренных (сравнимых с потенци-

альной протезной регургитацией) и меньших значений (≤2+ cт.), нивелирова-

нием аномального ПСД МК (SAM). У 41% пациентов (n=16) потребовалась 

повторная остановка сердца: для выполнения пластики МК (n=9), протезиро-

вания МК (n=6), а также для добавочной МСЭ с одномоментной пластикой 

МК (n=1). Cледует отметить, что в данной когорте пациентов не наблюда-

лось каких-либо послеоперационных осложнений, связанных с повторной 

ишемией миокарда и продлённым временем искусственного кровообраще-

ния.  

Достоверно меньшая масса иссечённого миокарда (p=0,003) регистри-

ровалась у пациентов  группы 2 (исключая случаи протезирования МК без 

МСЭ) с медианой (Mₑ) равной лишь 1,3 грамма, в сравнении с группой 1 

(Mₑ=5,5 гр.). Недостаточно радикальная МСЭ может приводить к неполному 

устранению компонентов обструкции ВТЛЖ и потребовать дополнительно 
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протезирования МК, которого зачастую можно избежать при достаточном 

объёме резекции.  

Анализ случаев митрального протезирования (n=36) у пациентов с об-

структивной ГКМП показал, что неполное устранение обструкции ВТЛЖ по-

сле первично изолированной МСЭ явилось причиной замены клапана в 

16,6% (n=6) наблюдений, а самой частой причиной стало наличие структур-

ных аномалий нативного клапана (22,2%), диагностированные во время 

ЭхоКГ и последующей ревизии (рис.1). Пластика митрального клапана в том 

или ином виде выполнялась 24 пациентам. В 41,7% случаев (n=10) пластика 

была выполнена во время повторного пережатия аорты (второго периода 

ишемии) после предварительно проведенной изолированной МСЭ вслед-

ствие как неполного устранения обструкции ВТЛЖ, так и значимой остаточ-

ной митральной регургитации. Аннулопластика на опорном кольце (n=13) в 

31% случаев (n=4) cочеталась с частичной резекцией створок (створки). 

 

Рисунок 1 - Причины выполнения  протезирования МК пациентам с 

ГКМП 

Контрольные эхокардиографические исследования показали уменьше-

ние ПСГ в ВТЛЖ в покое у 100% пациентов в сравнении с дооперационными 

показателями: средняя величина ПСГ составила 14,9±9,6 мм рт. ст. в группе 1 

и 11,3±9,5 мм рт. ст. в группе 2 (p=NS). Снижение ПСГ было достоверным 

(p=0,001) без различий между группами пациентов, как в раннем послеопе-

рационном периоде, так и в отдалённые сроки, с несколько более низкими 
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значениями (статистически незначимыми) остаточного градиента в ВТЛЖ в 

группе пациентов, которым выполнялось митральное протезирование. 

Уменьшение дооперационной митральной регургитации (средняя 3,1±0,8) до 

незначительной либо умеренной (≤ 2+ cт.) также было достоверно значимым 

(p=0,001) без различий между группами пациентов как в раннем послеопера-

ционном периоде, так и в отдалённые сроки. В послеоперационном периоде 

ни у одного из пациентов не регистрировалось значимого (> 1 cт.) ПСД МК 

(SAM). Период наблюдения составил в среднем 41,6±25,8 месяцев (минимум 

4, максимум 98). Полнота наблюдения в госпитальном периоде – 100% 

(n=83). В отдаленном периоде клиническое обследование прошли 46 пациен-

тов (97,9%) из первой и 36 (100%) пациентов из второй группы. На момент 

контроля известна судьба 82 пациентов (98,8%), включенных в исследование. 

7-летняя кумулятивная выживаемость была  достоверно ниже (p=0,009) в 

группе 2: 77% против 100% в группе 1 (рис.2).  

 

Рисунок 2 - Групповая кумулятивная выживаемость оперированных 

пациентов 

Все летальные исходы (n=7, из которых 2 в госпитальном и 5 в отда-

лённом периоде) случились во 2-й группе. У двух пациентов причина смерти 

носила протезозависимый характер, 12 случаев нефатальных протезозависи-
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мых осложнений зарегистрировано в отдалённом (или госпитальном, n=2) 

периоде у 11 пациентов этой группы (табл. 1).  

Таблица 1 - Виды, причины и исходы нефатальных протезозависимых 

осложнений 

№ Воз-

раст 
По

л 
Срок 

после 

опе-

рации 

Вид осложне-

ния 
Причина Исход Отдалённый пери-

од,  

ФК СН  

1 

 

 

2 

47 ж 3 

месяца 

 

21 

месяц 

ТИА 

 

 

ТИА 

Спонтанное 

событие 

 

Спонтанное 

событие 

Реконвалесценция 

 

 

Реконвалесценция 

 

 

 

22 месяца,  

NYHA I 

3 60 ж 5 

лет 
TИА Пере-дозировка 

варфарина 
Реконвалесценция 93 месяца, 

NYHA I 

4 45 ж 5 

лет 
TИА Нерегулярный 

контроль МНО 
Реконвалесценция 80 месяцев, NYHA 

I 

5 58 ж 2 

года 
Массивное но-

совое кровоте-

чение 

Приём антикоа-

гулянтов 
Реконвалесценция 35 месяцев, 

NYHA I 

6 75 ж 9  

месяцев 
Пара- 

протезная фи-

стула 

Грубый каль-

циноз кольца 

МК с перехо-

дом на эндо-

кард ЛЖ 

Ограничение функ-

циональной актив-

ности, одышка при 

ходьбе на 300 - 500 м 

41 месяц, 

NYHA III 

7 71 ж 2 

недели 
Пара- 

протезная фи-

стула 

Грубый каль-

циноз кольца 

МК с перехо-

дом на эндо-

кард ЛЖ 

Отсутствие клиниче-

ских проявлений 

гемодинамической 

значимости 

7 месяцев, 

NYHA I 

8 55 м 1 

неделя 
Пара- 

протезная фи-

стула 

Не установлена Отсутствие клиниче-

ских проявлений 

гемодинамической 

значимости 

36 месяцев, 

NYHA I 

9 39 м 3 

года 
Инсульт Эмболия Частичная реконва-

лесценция после 

левостороннего ге-

мипареза с дизарт-

рией 

70 месяцев, NYHA 

II 

10 30 м 2 

года 
Инсульт Эмболия, со-

знательное пре-

кращение при-

ёма варфарина 

Реконвалесценция 

после левосторонне-

го гемипареза 

26 месяцев, NYHA 

I; 

смерть в срок 32 

месяца от гипокоа-

гуляци-онного 

кровоизлияния 

после ЗЧМТ 

11 71 м 16 

месяцев 
Тромбоз проте-

за 
Сознательное 

прекращение 

Реконвалесценция 

(успешно проведен-

23 месяца,  

NYHA I; 
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приёма варфа-

рина 
ный тромболизис) смерть в срок 25 

месяцев от 

злокачественной 

неоперабельной 

опухоли поджелу-

дочной железы  

12 57 м 5 

лет 
Тромбоз 

протеза 
Низкий показа-

тель МНО 
Реконвалесценция 

(успешно проведен-

ный тромболизис) 

76 месяцев, 

NYHA I 

 

В группе 1 в отдалённом периоде у 2-х пациентов развились признаки 

возврата обструкции ВТЛЖ (у одного через 3 года, у другого – через 3 меся-

ца после первичного вмешательства). Первый из этих пациентов, переносив-

ший МСЭ с горизонтальной пликацией ПС МК, был реоперирован через 4,5 

года в связи с выраженными клиническими проявлениями обструкции ВТЛЖ 

(выполнено протезирование МК, т.к. проведение трансаортальной реМСЭ 

оказалось технически невозможным из-за индивидуальных анатомических 

особенностей при повторном вмешательстве). У одной пациентки через 1 год 

после расширенной МСЭ развилась гемодинамически значимая недостаточ-

ность аортального клапана, требующая проведения реоперации. Во время 

последнего доступного обследования в отдалённом послеоперационном пе-

риоде, абсолютное большинство пациентов отмечали значительное снижение 

либо полное исчезновение симптомов, ограничивающих нормальную жизне-

деятельность, и увеличение функциональной активности (на один либо два 

функциональных класса от исходного уровня). Класс СН по NYHA досто-

верно снизился (p<0,001), 90,1 % пациентов находятся в I-II ФК.   

Заключение. Как радикальный метод хирургического лечения об-

структивной ГКМП, протезирование МК ставится под сомнение значитель-

ным числом осложнений, реализующихся главным образом в отдалённые 

сроки, поэтому показания к нему должны быть строгими, а техника выпол-

нения первичной МСЭ – прецизионной.  Митральное протезирование пока-

зано ряду пациентов с сопутствующей МР дегенеративного характера, когда 

пластика не может быть проведена вследствие выраженных морфологиче-

ских изменений клапана, либо в случаях, когда первоочередные хирургиче-
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ские процедуры не приводят к разрешению обструкции ВТЛЖ. Сохранение 

нативного МК позволяет избежать протезозависимых осложнений и улучша-

ет отдалённую выживаемость. Изолированная расширенная МСЭ ассоцииро-

вана с отличной отдалённой выживаемостью и отсутствием необходимости в 

пожизненной антикоагулянтной терапии.  
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КАРДИОПРОТЕКТОРНЫЕ ЭФФЕКТЫ КАТЕТЕТЕРНОЙ  

АБЛАЦИИ СИМПАТИЧЕСКИХ НЕРВОВ ПОЧЕЧНЫХ  

АРТЕРИЙ ПРИ ЛЕЧЕНИИ РЕФРАКТЕРНОЙ  

АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ 

Плащинская Л.И., Гончарик Д.Б., Мрочек А.Г. 

ГУ  Республиканский научно-практический центр «Кардиология», 

Минск 

Введение. Тяжесть клинических проявлений и прогноз больных с ар-

териальной гипертонией (АГ) определяется не только степенью повышения 

артериального давления (АД), но и в значительной мере поражением орга-

нов–мишеней, в том числе наличием гипертрофии миокарда левого желудоч-

ка (ГМЛЖ). В настоящее время ГМЛЖ рассматривают как независимый пре-

диктор ранней сердечно – сосудистой заболеваемости и смертности. У паци-

ентов с АГ и ГМЛЖ риск развития сердечно – сосудистых событий досто-

верно выше по сравнению с больными АГ без ГМЛЖ. 

Для диагностики ГМЛЖ могут использоваться различные методы: 

рентгенография, электрокардиография (ЭКГ), эхокардиография (ЭхоКГ), ра-

диоизотопная вентрикулография, компьютерная томография, магнитно–

резонансная томография. 

Эффективная антигипергензивная терапия может приводить к обрат-

ному развитию ГЛЖ, что приводит не только к улучшению функции ЛЖ 

(причем как диастолической, так и систолической), но и значительному сни-

жению риска развития сердечно-сосудистых осложнений (J.Belle, 2000; 

C.Laviades, 2001; P.Okin, 2006).  

Ренальная денервация (РДН) как инвазивный метод лечения рефрак-

терной артериальной гипертензии (РАГ) используется в комплексе с медика-

ментозной терапией в лечении данной категории пациентов.  

M.Brandt с исследователями описали эффект РДН на диастолическую 

функцию левого желудочка у пациентов с РАГ. Кроме снижения САД и ДАД 

на 1-м и 6-месячном визите, РДН значительно снизила ГМЛЖ, улучшила 
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диастолическую функцию и время изоволюметрического расслабления так 

же как и систолическую функцию левого желудочка [1]. Особенностью 

явилось то, что у 5 не-респондеров в отношении снижения АД, индекс массы 

миокарды левого желудочка существенно снизился, у 4 не-респондеров 

значительно улучшилась диастолическая функция. Всё вышеперечисленное 

указывает на АД - независимые эффекты РДН на ГЛЖ и диастолическую 

дисфункцию. Также F. Mahfoud с группой исследователей 

продемонстрировали снижение индекса массы миокарда левого желудочка, 

оцененного с помощью метода магнитно-резонансной томографии, как у 

респондеров, так и у не-респондеров, подвергшихся РДН [2]. Положительные 

эффекты РДН на массу ЛЖ независимо от АД были подтверждены A. Doltra 

с исследователями у 23 пациентов, которым была выполнена РДН, и, 

которые в свою очередь продемонстрировали снижение массы ЛЖ не только 

ввиду снижения гипертрофии, но также  в результате уменьшения площади 

интерстициального миокардиального фиброза [3]. Считается, что эти 

положительные эффекты связаны с влиянием РДН на симпатическую 

нервную систем  и на ренин-ангиотензин-альдостероновую цепочку. 

Материалы и методы. За 2013-2015 гг. в РНПЦ «Кардиология» было 

выполнено 90 ренальных денерваций электродом Simplicity пациентам с 

эссенциальной артериальной гипертензией. 

 Таблица 1 – Демографические характеристики пациентов, которым 

произведена ренальная денервация  

Характеристики Среднее ± станд. отклонение 

Общее количество пациентов 90 

Пол (мужчины)  32 (35,6%) 

Возраст 49,9 ± 9,7 

Длительность АГ (лет) 16,1 ± 7,9 

ИМТ (кг/кв.м) 34,6±5,6 

CKФ (MDRD) мл/мин/1,73кв.м 71,8 ±18,7 

ФП 15 (16,7%) 
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СД 19 (21,2%) 

НТГ 19 (21,2%) 

ИБС 30 (33,3%) 

Общий холестерин, ммоль/л 5,4 ±1,3 

Примечание: ИМТ - индекс массы тела, СКФ – скорость клубочковой фильтрации, НТГ – 

нарушение толерантности к углеводам, ФП – фибрилляция предсердий, СД – сахарный диа-

бет, ИБС – ишемическая болезнь сердца. 

 

РДН выполнялась через феморальный доступ опытным 

электрофизиологом специализированным электродом Symplicity. 

Аблационный электрод имеет один дистальный полюс для выполнения 

аблации СНПА (по принципу «точка-за-точкой»). В зависимости от длины 

ПА наносилось 4-12 точек аблации по спирали от дистальных отделов к 

проксимальным для равномерного распределения радиочастотной энергии по 

всему периметру ПА. Время аппликации в каждой точке – 2 мин. 

Пациенты наблюдались через 3, 6 и 12 месяцев после процедуры. Всем 

пациентам производилось измерение офисного АД. Выполняли следующие 

инструментальные обследование: суточное мониторирование АД (СМАД), 

ультразвуковое исследование почечных артерий, эхокардиография сердца. 

Результаты и обсуждение. Как следует из приведенной ниже таблицы 

2 отмечено достоверное снижение офисного САД и ДАД по отношению к 

исходному АД до выполнения РДН. 

Таблица 2 – Офисное САД/ДАД до аблации, через 3, 6, 12 месяцев 

после выполнения аблации СНПА 

Сроки наблюдения 
Офисное САД, 

 мм рт.ст. 

Офисное ДАД,  

мм рт.ст. 

Количество принимаемых 

антигипертензивных 

препаратов, наименования 

Перед операцией 185,2± 27,5 109,7± 17,8 4,95±1,2 

3 мес.  159,4± 24,4 97,5± 14,8 4,9±1,25 

6 мес. 158,6± 28,6 96,3± 18,3 4,7±1,3 

12 мес.  158,3±27,3 94,2±12,9 4,4±1,4 
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Средние значения АД через 12 мес. после денервации снизились достоверно 

для САД на 27 мм рт.ст. (p <0,001) для ДАД на 15.5 мм рт.ст. (p <0,001). 

У пациентов с РАГ вследствие неконтролируемых цифр АД отмечалась 

выраженная гипертрофия ЛЖ, что связано с многолетним стажем 

артериальной гипертензии. Нами произведена оценка влияния процедуры 

РДН на показатели ремоделирования ЛЖ,  в т.ч. на  гипертрофию ЛЖ 

(табл.3).  

Таблица 3 – Показатели эхокардиографии, характеризующие 

уменьшение гипертрофии миокарда ЛЖ после аблации ПА 

Сроки наблюдения 
МЖП 

диаст, мм 

Масса 

миокарда, г 

Индекс массы 

миокарда, г/м
2
 

ЗCЛЖ 

диастола, 

мм 

Исходно (до аблации ПА) 13,95±2,15 289,3±114,6 138,5±49,5 12,6±2,8 

Через 12 мес. после аблации ПА 13,1±3,03 258,5±93,8 123,9±36,9 11,5±1,87 

Примечание - * р < 0,05  

Примечание: МЖП – толщина межжелудочковой перегородки, ЗСЛЖ – задняя стенка 

левого желудочка 

 

После года наблюдения пациентов с РАГ и выполненной РДН 

наблюдается достоверное снижение показателей, характеризующих 

гипертрофию миокарда левого желудочка. 

Выводы. 1.В правильно подобранной группе пациентов с истинно 

резистентной артериальной гипертензией выполнение процедуры аблации 

почечных артерий с максимально полной денервацией приводит к 

достоверному и стойкому снижению систолического и диастолического 

артериального давления. 2.За весь период наблюдения пациентов с истинной 

рефрактерной артериальной гипертензией после ренальной денервации на 

протяжении года отмечается значимое и устойчивое снижение АД (с 

тенденцией к усилению гипотензивного эффекта к 12 мес. после аблации, что 

свидетельствует об эффективности данного вида лечения рефрактерной АГ в 

дополнении к комбинированной антигипертензивной терапии. 

3.Наблюдается тенденция к регрессу гипертрофии левого желудочка в целом 
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по группе пациентов с РАГ, которым выполнена РДН, проявляющаяся 

снижением ММЛЖ на 10,6 % спустя 1 год после лечения.  
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СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИЮ 

КАРДИОМИОПАТИИ ТАКОЦУБО 

Полянская А.В., Апанасович В.Г. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет», Минск 

Кардиомиопатия (КМП) такоцубо (takotsubo), «синдром разбитого 

сердца» или стресс-индуцированная кардиомиопатия (СКМП) – остро 

развивающееся заболевание, относящееся к группе приобретенных КМП 

согласно их классификации, предложенной американскими экспертами в 

2006 г. [8]. Это – доброкачественная патология, характеризующаяся 

транзиторной систолической дисфункцией левого желудочка сердца (ЛЖ), 

возникающая часто на фоне острого эмоционального или физического 

стресса, клинически сходная с инфарктом миокарда при отсутствии видимой 

обструкции коронарных артерий [5]. 
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Заболевание было впервые описано в 1990 г. японскими учеными 

H.Sato и соавт. Такоцубо с японского языка переводится как 

«приспособление для ловли осьминога» [4]. СКМП получила такое название, 

поскольку при ангиографии левого желудочка (ЛЖ) у первых 5 описанных 

авторами пациентов обнаруживалась картина, сходная с ловушкой для 

осьминога из-за наблюдаемой акинезии верхушки и средних сегментов ЛЖ и  

гиперкинезии его базальных отделов. В настоящее время известно более 1000 

случаев СКМП с разнообразными клиническими проявлениями этой 

патологии [1]. КМП такоцубо выявлена не только в Японии, но и во многих 

других странах Европы, Африки, Австралии, Америки и Азии [1]. У 1,7–2,2 

% стационарных пациентов, имеющих предварительный диагноз острого 

коронарного синдрома и элевацию сегмента ST на электрокардиограмме 

(ЭКГ), впоследствии выявляется СКМП [6].  

 В 90% случаев КМП такоцубо страдают женщины, находящиеся в 

постменопаузальном периоде, средний возраст пациентов с СКМП 

составляет 58-75 лет [1], однако описаны случаи возникновения этой 

патологии у подростков и детей [2,9]. Поэтому диагноз КМП такоцубо 

следует исключать у пациентов любого возраста при наличии стрессовой 

ситуации и остром развитии симптомов сердечной недостаточности (СН), 

особенно в случае нарушения сократимости миокарда верхушечной области 

ЛЖ.  

Триггерными факторами СКМП являются смерть близких, финансовые 

неурядицы, публичное выступление, волнение, тревога, в том числе, и 

связанная с визитом к врачу, употребление кокаина, опиатов, стресс-тесты с 

добутамином, наличие тиреотоксикоза, кардиохирургические и 

некардиохирургические вмешательства [1]. 

КМП такоцубо является малоизученным заболеванием. В качестве 

наиболее частых ее клинических проявлений описываются загрудинная боль, 

одышка, отек легких, встречаются также остановка сердца, кардиогенный 

шок, желудочковые аритмии.  
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ЭКГ картина может быть сходна с острым инфарктом миокарда 

передней стенки с подъемом или без подъема сегмента ST. Часто эти 

изменения ЭКГ сопровождаются удлинением интервала QT. Наблюдаемая 

при КМП такоцубо ЭКГ-картина носит преходящий характер, и в 

большинстве случаев изменения ЭКГ исчезают в течение первых двух недель 

заболевания. Однако у 17 % пациентов с СКМП электрокардиографические 

изменения отсутствуют вообще [10]. Может наблюдаться повышение уровня 

кардиоспецифических ферментов, однако их уровень ниже, чем при 

инфаркте миокарда.  

Важным методом для постановки диагноза СКМП является 

эхокардиография, при которой выявляются гипокинез или акинез средних и 

апикальных сегментов ЛЖ, топически локализованные вне зоны 

распределения какой-либо одной коронарной артерии. Отмечается также 

снижение фракции выброса ЛЖ в острой стадии КМП такоцубо до 20-49 % с 

последующим ее повышением до 59-76 %, в среднем, к 18 дню от начала 

заболевания. У 25 % пациентов выявляется вовлечение в процесс верхушки 

правого желудочка. При коронароангиографии отсутствуют 

гемодинамически значимые стенозы коронарных артерий, которые могли бы 

объяснить указанные нарушения сократительной функции миокарда.  

Для постановки диагноза КМП такоцубо используются 

«модифицированные критерии клиники Мейо» [7], которые должны 

включать все четыре следующих признака: 

1) транзиторный гипокинез, дискинез или акинез средних сегментов 

ЛЖ с или без вовлечения верхушки сердца, баллоноподобное расширение 

полости ЛЖ не соответствующее зоне кровоснабжения какой-либо одной 

коронарной артерии; наличие физического или психического 

травмирующего фактора, предшествующего развитию этого состояния; 

2) отсутствие обструкции коронарной артерии или ангиографического 

свидетельства отрыва атеросклеротической бляшки; 
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3) появление изменений ЭКГ (любая элевация сегмента ST и/или 

инверсия зубца T) или незначительное повышение уровня тропонина); 

4) отсутствие предшествующей травмы головы, внутричерепного 

кровоизлияния, гипертрофической кардиомиопатии, феохромоцитомы или 

воспалительного поражения миокарда. 

Своевременная диагностика СКМП важна для избежание развития 

таких серьезных осложнений заболевания, как кардиогенный шок, отек 

легких, хроническая СН, перикардит, нарушения ритма сердца, разрыв ЛЖ, 

ишемический инсульт. Смертность от осложнений при КМП такоцубо 

доходит до 1 % [3].  

Лечение КМП такоцубо продолжают разрабатывать. В настоящее 

время  пациентам с КМП такоцубо назначают β-блокаторы, антиагреганты 

(ацетилсалициловая кислота, клопидогрел), антикоагулянты (гепарин) для 

снижения риска тромбоэмболических осложнений, нитраты, ингибиторы 

ангиопревращающего фермента, блокаторы рецептора к ангиотензину II, 

антагонисты «медленных» кальциевых каналов. При СН рекомендуются 

диуретики. Четких критериев длительности терапии нет. Лечение 

продолжают до полного восстановления функции сердечной мышцы.  

В большинстве случаев КМП такоцубо имеет благоприятный прогноз: 

заболевание заканчивается полным восстановлением функции ЛЖ через 2-4 

недели после возникновения первых симптомов [11]. 
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12-ЛЕТНИЙ ОПЫТ ВЕДЕНИЯ ЭЛЕКТРОННОГО РЕГИСТРА 

ДЕТЕЙ ДОНЕЦКОЙ ОБЛАСТИ С ПЕРВИЧНЫМИ  

КАРДИОМИОПАТИЯМИ 

Пшеничная Е.В.
1
, Дубовая А.В.

1,2
, Бордюгова Е.В.

1
, Тонких Н.А.

1
, 

Оноприенко З.С.
2
 

1
Донецкий национальный медицинский университет им. М. Горького, 

2
Институт неотложной и восстановительной хирургии им.  

В. К. Гусака, Донецк 

С целью мониторинга за детьми с первичными кардиомиопатиями 

(КМП) актуальным является создание компьютерной системы длительного 

хранения информации – регистра, представляющего собой программный 

комплекс с удобным интерфейсом, позволяющим вносить и постоянно по-

полнять информацию, систематизировать и анализировать данных о пациен-

тах. 

Цель работы: анализ структуры первичных кардиомиопатий у детей, 

находящихся под наблюдением сотрудников кафедры педиатрии и неонато-

логии факультета интернатуры и последипломного образования Донецкого 

национального медицинского университета им. М. Горького и сотрудников 

отделения детской кардиохирургии и реабилитации Института неотложной и 

восстановительной хирургии им. В. К. Гусака.  

Материал и методы. В 2003 г. в Донецком детском центре кардиоло-

гии и кардиохирургии на основании данных первичной медицинской доку-

ментации и материалов последующих наблюдений на базе MS Excel создан и 

постоянно пополняется «Регистр детей с первичными кардиомиопатиями», 

содержащий паспортные данные, информацию о диагнозе, анамнезе заболе-

вания и жизни ребенка, длительности заболевания, результатах клиническо-

го, лабораторного и инструментального обследования, наблюдения в дина-

мике, характере консервативного или оперативного лечения. 

Результаты. На 1 марта 2016 г. в регистре содержатся сведения о 49 

пациентах: 21 (42,9%) мальчике и 28 (57,1%) девочках в возрасте от 0 до 18 
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лет с КМП. В структуре КМП дилятационная кардиомиопатия (ДКМП) вы-

явлена у 38 (77,6%) чел., гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – у 9 

(18,4%) чел., рестриктивная кардиомиопатия (РКМП) – у 2 (4,0%) чел. У 6 

(12,2%) чел. КМП была диагностирована в возрасте до одного года, у 6 

(12,2%) чел. – от 1 до 4 лет, у 8 (16,3%) чел. – в возрасте от 5 до 8 лет, у 8 

(16,3%) чел. – от 9 до 11 лет, у 20 (40,8%) чел. – от 12 до 14 лет, у 5 (10,2%) 

чел. – от 15 до 18 лет. Наиболее часто пациенты с КМП предъявляли жалобы 

на кардиалгии и неприятные ощущения в области сердца – 19 (38,8%) чел., 

головную боль – 14 (28,6%) чел., учащенное и/или усиленное сердцебиение 

при физической нагрузке – 10 (22,4%) чел., одышку при физической нагрузке 

– 17 (34,7%) чел., одышку в покое – 2 (4,0%) чел., повышенную утомляе-

мость и слабость – 13 (26,5%) чел., синкопальные состояния – 4 чел. (8,1%), 

пресинкопальные состояния 2 (4,1%) чел. У 9 (18,4%) чел. жалоб не было. 

Хроническая сердечная недостаточность (ХСН) была документирована у 26 

(68,4%) чел. с ДКМП: ХСН 1 ст. – у 12 (24,5%) чел., ХСН 2а – у 13 (26,5%) 

чел., ХСН 2б – у 1 (2,0%) чел.; у 7 (77,8%) чел. с ГКМП: ХСН 1 ст. – 1 (2,0%) 

чел.; у 2 (4,1%) чел. с РКМП (ХСН 2а). 

Выводы. Создание регистра позволяет систематизировать сведения о 

детях с КМП, находящихся под наблюдением в Донецком детском центре 

кардиологии и кардиохирургии Института неотложной и восстановительной 

хирургии им. В. К. Гусака. Данный регистр необходим для своевременного 

мониторинга за детьми с КМП семейными врачами, врачами-педиатрами, 

врачами-кардиологами, повышения эффективности лечения, реабилитации и 

диспансерного наблюдения детей с КМП. 

 

КАРДИОМИОПАТИЯ И БЕРЕМЕННОСТЬ 

Сиденко В.М., Хидченко С.В., Бельская Е.С. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет», Минск 

Перипартальная кардиомиопатия (ППКМП) – тяжелое заболевание не-

известной этиологии, которое развивается у ранее здоровых женщин в конце 
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беременности или в первые месяцы после родов и характеризуется развитием 

систолической дисфункции левого желудочка [5,11].  Согласно определению 

Европейского общества кардиологов, ППКМП – форма дилатационной кар-

диомиопатии, для которой характерно развитие признаков сердечной недо-

статочности в течение последнего месяца беременности или первых 5 меся-

цев после родов [2,11]. 

ППКМП встречается редко,  и ее распространенность варьирует в раз-

ных странах. Имеющиеся статистические данные о частоте выявления 

ППКМП ограничены. Основные эпидемиологические исследования были 

проведены в США, Гаити и ЮАР. По данным L.M. Mielniczuk с соавт., рас-

пространенность ППКМП в 1990-2002 гг. составляла в среднем 1 случай на 

3189 рожениц [7].  

ПКМП ассоциируется с высокой материнской смертностью [9]. Уро-

вень летальности при этом заболевании составляет 7-56% [8]. Причинами 

смерти чаще всего являются прогрессирующая тяжелая сердечная недоста-

точность, тромбоэмболические осложнения и внезапная смерть [4].  

Наибольший риск  развития ППКМП имеют женщины в возрасте 

старше 30 лет, негроидной расы, курящие, с многоплодной беременностью, 

артериальной гипертензией, преэклампсией и получавшие токолитическое 

лечение агонистами бета-адренорецепторов [7]. 

Клинические проявления ППКМП чаще всего обусловлены застой-

ной сердечной недостаточностью, а также могут включать нарушения сер-

дечного ритма и тромбоэмболические осложнения.  

Основным методом диагностики ППКМП является эхокардиография, 

позволяющая выявить систолическую дисфункцию левого желудочка. Суще-

ственную помощь в диагностике может оказать МРТ – в измерении объемов 

сердца, оценке его функции, а также визуализации внутриполостных тром-

бов.  

При ППКМП может наблюдаться увеличение уровня тропонина в сы-

воротке крови. Прогноз в таких случаях неблагоприятный. При повышении 
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уровня тропонина Т ≥0,04 нг/мл в начале заболевания у пациенток в даль-

нейшем развивается систолическая дисфункция левого желудочка (чувстви-

тельность 55%, специфичность 91%) [6]. 

При рентгенологическом исследовании органов грудной клетки у па-

циенток с ППКМП может быть обнаружено увеличение размеров сердца, 

признаки застойных явлений в легких и наличие плеврального выпота [1]. 

ЭКГ помогает выявить нарушения ритма, изменения сегмента ST и зубца T, 

снижение вольтажа или признаки гипертрофии левого желудочка. 

Трудности диагностики ППКМП связаны с неспецифичностью клини-

ческой картины, необходимостью проведения дифференциального диагноза с 

заболеваниями, потенциально приводящими к развитию сердечной недоста-

точности.  

Диагноз ППКМП является диагнозом исключения. Кроме того, некото-

рые симптомы заболевания могут наблюдаться и при нормально протекаю-

щей беременности [9]. Первые жалобы пациенток с ППКМП могут имитиро-

вать физиологические изменения при беременности: утомляемость, сниже-

ние толерантности к физической нагрузке, одышку, головокружение и абдо-

минальный дискомфорт [1]. 

Современные диагностические критерии перипартальной КМП вклю-

чают [5,9,12]: 

- возникновение симптомов сердечной недостаточности в послед-

ний месяц беременности или в первые 5 месяцев после родов; 

- отсутствие другой выявленной причины для развития сердечной 

недостаточности; 

- отсутствие распознанного сердечного заболевания до последнего 

месяца беременности; 

- эхокардиографические критерии (фракция выброса левого желу-

дочка менее 45%). 

Подходы к медикаментозной терапии ППКМП не отличаются от тако-

вых при дилатационной кардиомиопатии и базируются на рекомендациях 
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Европейского общества кардиологов, касающихся диагностики и лечения 

сердечной недостаточности [3]. При ведении пациенток с ППКМП необхо-

димо учитывать влияние назначенных препаратов на плод и их выведение с 

грудным молоком [9]. 

Лечебные мероприятия при ППКМП направлены на уменьшение по-

требления соли и жидкости, снижение сердечной пред- и постнагрузки, 

улучшение сократительной способности миокарда, снижение риска тром-

боэмболии и нарушений ритма сердца [8,10]. 

Во время беременности ингибиторы АПФ противопоказаны по при-

чине их тератогенности, но после родов они становятся основными лекар-

ственными средствами [1].  

С целью снижения риска аритмий и внезапной сердечной смерти при 

ППКМП возможно использование кардиоселективных бета-

адреноблокаторов, которые в значительно меньшей степени, чем неселектив-

ные, влияют на состояние маточного тонуса и периферический кровоток 

[1,9]. В случае фибрилляции предсердий при ППКМП эффективен дигоксин 

[9,10]. При необходимости могут быть использованы препараты, оказываю-

щие положительное инотропное действие (добутамин) [11]. 

При беременности считается безопасным использование нитратов и 

гидралазина [9,10,11]. С целью разгрузки малого круга кровообращения и 

снижения преднагрузки пациенткам с ППКМП назначают мочегонные пре-

параты. Следует помнить о том, что они могут ухудшать маточно-

плацентарный кровоток. В тяжелых случаях показано назначение петлевых 

диуретиков в условиях стационара, в менее тяжелых случаях применяют тиа-

зидные диуретики [10]. 

 У пациенток с ППКМП значительно снижена систолическая функция 

левого желудочка, и имеется стаз крови в нем на фоне состояния гиперкоагу-

ляции, свойственного беременности, что повышает риск развития тромбоэм-

болических эпизодов и является показанием к  проведению антикоагулянт-

ной терапии. В течение последнего месяца беременности назначают нефрак-
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ционированный гепарин или препараты низкомолекулярных гепаринов, по-

скольку они не проникают через плаценту и не оказывают влияния на плод, в 

отличие от варфарина [1,9,10]. В послеродовом периоде в качестве антикоа-

гулянта применяют варфарин [1,10].  Следует помнить, что назначение анти-

коагулянтов повышает риск кровотечения у матери и плода. 

По данным G.D. Pearson et al., при лечении ППКМП у 20% пациенток 

эффективной может быть только трансплантация сердца [9]. 
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ХАРАКТЕРИСТИКА СОСТОЯНИЯ МИКРОЦИРКУЛЯТОРНОГО 

РУСЛА В РАЗНЫЕ СРОКИ ПОСЛЕ ОРТОТОПИЧЕСКОЙ  

ТРАНСПЛАНТАЦИИ СЕРДЦА ПО ДАННЫМ ЭНДОМИОКАР-

ДИАЛЬНОЙ БИОПСИИ 

Суджаева О.А.
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, Островский Ю.П.
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1
ГУ «Республиканский научно-практический центр «Кардиология»
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УЗ «Городское клиническое патологоанатомическое бюро», Минск 

Выполнение трансплантации сердца (ТС) у пациентов с терминальной 

стадией хронической сердечной недостаточности (ХСН) способствует не 

только улучшению выживаемости, но и повышению качества жизни, перено-

симости нагрузок и возврату к труду [1]. При адекватной иммуносупрессив-

ной терапии годичная выживаемость после ТС достигает 90%, около 50% 

прооперированных переживает 11 летний рубеж после ТС [2]. Однако, эф-

фективность ТС лимитирует целый ряд факторов: инфекционные осложне-
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ния, реакция отторжения трансплантата (РОТ), артериальная гипертензия, 

хроническая почечная недостаточность, онкологические заболевания и бо-

лезнь артерий трансплантированного сердца (БАТС [3]. При этом БАТС раз-

вивается скрыто, типичные симптомы стенокардии отсутствуют. Мани-

фестировать БАТС может «немым» ИМ, внезапной смертью, появлением 

и/или ухудшением течения ХСН. Сроки и темпы развития БАТС по данным 

разных авторов различны. Так, по данным Howard J.E. в течение первого года 

после ТС васкулопатия выявляется у 2-28% пациентов, достигая 40-70% в 

течение 5 лет после ТС [4].  

По данным многоцентрового ангиографического мониторинга Cardiac 

Transplant Research Database, включающего данные 2609 пациентов, у кото-

рых ТС была проведена в период 1990-1995 гг., ангиографические доказа-

тельства поражения коронарных артерий выявлены у 42% в течение 5-ти 

летнего периода наблюдения. Гемодинамически значимые (>70%) стенозы 

одной или нескольких коронарных артерий выявлены лишь у 7% обследо-

ванных [5].  

Специфическая васкулопатия трансплантата, заключающаяся в разви-

тии сужения эпикардиальных артерий и артериол, хорошо изучена и подроб-

но описана [6].  

Выявляемые с помощью коронароангиографии (КАГ) и/или внутрисо-

судистого ультразвукового исследования (ВСУЗИ) стенозы коронарных ар-

терий имеют место у 35% пациентов через 3 года после ТС и у 50% пациен-

тов – через 5 лет [6].  

Распространенность БАТС имеет экспоненциальный характер роста: 

через 5 лет после ТС распространенность данной патологии каждые 2 года 

увеличивается на 10% [7]. В патогенезе БАТС ведущее место принадлежит 

иммунологическим нарушениям: исследование клеточных инфильтратов со-

судистой стенки у лиц с БАТС позволило выявить большое количество Т-

лимфоцитов, локализованных в неоинтиме и адвентиции артериол [7]. Кли-

нически БАТС проявляется в возникновении микро- и макроИМ, нарушений 
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ритма, внезапной сердечной смерти, развитии и прогрессировании ХСН 

вследствие развития специфической рестриктивной кардиопатии трансплан-

тированного сердца [8].  

Наряду с развитием хорошо изученной БАТС в миокарде реципиента 

после ТС развивается целый ряд других микроструктурных изменений, кото-

рые изучены не так хорошо, как БАТС, и описаны недостаточно, и зачастую 

носят противоречивый характер.  

В работе Neish и соавт. (1992) описаны ультраструктурные изменения, 

характерные для ишемии миокарда: вакуолизация субэндокардиальных и пе-

риинфарктных кардиомиоцитов, коагуляционные некрозы, развитие грану-

ляционной ткани и замена кардиомиоцитов фиброзной тканью в сроки от 8 

до 59 месяцев после ТС [7]. Однако, о состоянии микроциркуляторного русла 

в работе не сказано.  

В работе Дземешкевич С.Л. и соавт. (2012) описаны ультраструктурные 

изменения в миокарде и микроциркуляторном русле через 10-21 год после 

ТС у 6 реципиентов [10]. Изучение биоптатов показало, что у всех пациентов 

изменения кардиомиоцитов носили неравномерный мозаичный характер, со-

стояние микроциркуляторного русла также не было одинаковым. В одном 

случае отмечалась выраженная редукция микроциркуляторного русла, кото-

рая с течением времени прогрессировала. Немногочисленные капилляры бы-

ли окружены соединительнотканной «муфтой». Электронномикроскопически 

отмечалось резкое расширение базальной мембраны капилляров. В другом 

случае выявлена извилистость стенок капилляров, их истончение, неравно-

мерное расширение. Мелкие интрамуральные артерии и артериолы имели 

утолщенные гомогенизированные стенки, иногда их просвет практически не 

определялся.  

Кроме вышеописанных изменений авторы также описывают целые по-

ля миокарда, где отдельные гибернированные кардиомиоциты были замуро-

ваны среди масс фиброзной ткани. Другие участки биоптатов представляли 

собой резко гипертрофированные кардиомиоциты, среди которых в прослой-
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ках соединительной ткани обнаруживались единичные капилляры. Однако, в 

ряде случаев напротив, описаны резкое расширение капиллярного русла, 

полнокровие микрососудов, сохранявшееся в течение всего времени наблю-

дения [10].  

При исследовании данных биоптатов у 40 пациентов через 3 года после 

ТС R.A. Rowan et al. (1990) отмечают нарастание гипертрофии кардиомиоци-

тов и отсутствие изменений в плотности сосудов микроциркуляторного русла 

в течение всего времени наблюдения. Кроме того, авторы отмечают, что ги-

пертрофия миокарда не связана со временем ишемии во время оперативного 

вмешательства, а также с приемом циклоспорина после операции и является 

типичной для всех пациентов после ТС [7].  

По данным Seipelt и соавт. (2005) неоангиогенез после ТС у детей кор-

релирует с неоинтимальным воспалением и, как следствие, со степенью вы-

раженности васкулопатии аллографта. Плотность сосудов микроциркулятор-

ного русла повышалась у лиц с выраженным иммунным воспалением в стен-

ке сосудов и была больше у лиц с 4 степенью васкулопатии, чем у лиц с 1 

степенью [7].  

В то же время H. Geissler et al. установили, что в разные сроки после ТС 

существенно меняется число и плотность капилляров, а также число лимфа-

тических сосудов в биоптате. При исследовании данных 16 пациентов через 

0,5, 1, 1,5, 6 и 12 месяцев после ТС число лимфатических сосудов уменьши-

лось в течение 12 месяцев от 48±20/мм
2
 до 10±7/мм

2
 (р<0,01). Число капил-

ляров в течение первых 6 месяцев уменьшилось от 51±16/мм
2
 до 33±13/мм

2
, 

затем в течение последующих 6 месяцев несколько возросло до 45±24/мм
2
, 

не достигнув количества, выявленного сразу после операции - 51±16/мм
2
 [7].  

Таким образом, в отношении морфологических изменений кардиомио-

цитов и сосудов микроциркуляторного русла в различные сроки после ТС 

единого мнения нет, исследований в этой области также недостаточно. О 

взаимосвязи между развивающимися морфологическими изменениями в со-

судах микроциркуляторного русла и величиной аэробной физической рабо-
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тоспособности, а также о влиянии мероприятий физической реабилитации на 

число и структуру кардиомиоцитов и состояние микроциркуляторного русла 

в доступной литературе данных нет.  

Вышеизложенное обусловливает актуальность проведения дальнейших 

исследований в этой области. Одним из возможных механизмов влияния на 

эффективность ТС может являться КР. Однако, в литературе данных о воз-

действии КР у лиц после ТС недостаточно, исследования проведены на не-

большом клиническом материале и являются одноцентровыми, что затрудня-

ет экстраполяцию их результатов на все центры, занимающиеся ТС.  

В исследовании C.Kugler. et al (2005) описан положительный эффект 

самостоятельных ФТ на велоэргометре у 21 пациента, еще 9 составили груп-

пу контроля. Пациенты через 5,2±2,1 года после ТС в течение 1 года само-

стоятельно тренировались в домашних условиях (2,1±0,7 ФТ в неделю с 

мощностью, на 10% ниже мощности достижения анаэробного порога). 

В исследовании M.Thottam et al. опубликованы данные ретроспектив-

ного анализа данных наблюдения за 164 пациентами, прооперированными в 

период с 1991 по 2011 год, прошедших программу КР и данные еще 233 про-

оперированных в этот же период пациентов, не проходивших реабилитаци-

онную программу. Установлено, что у проходивших программу КР отсут-

ствие васкулопатии трансплантата имело место у 86% обследованных и у 

76% не проходивших программу КР (р=0,024). Однако, в столь длительный 

период времени существенно изменились используемые во всем мире схемы 

иммуносупрессии, данному факту авторы внимания не уделили. Кроме того, 

не описано, какого рода КР проходили включенные в исследование пациен-

ты.  

Таким образом, в отношении морфологических изменений кардиомио-

цитов и сосудов микроциркуляторного русла в различные сроки после ТС 

единого мнения нет, исследований в этой области также недостаточно. О 

взаимосвязи между развивающимися морфологическими изменениями в со-

судах микроциркуляторного русла и величиной аэробной физической рабо-
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тоспособности, а также о влиянии мероприятий физической реабилитации на 

число и структуру кардиомиоцитов и состояние микроциркуляторного русла 

в доступной литературе данных нет.  

Цель исследования: изучить взаимосвязь между состоянием сосудов 

микроциркуляторного русла и показателей физической работоспособности в 

различные сроки после ТС.  

Материал и методы. Обследовано 38 пациентов в возрасте от 21 до 61 

года (в среднем 44,6±12,1 года) в сроки от 1 недели до 42 месяцев после ТС. 

Обследования (тесты) включали как проведение эндомиокардиальной биоп-

сии (ЭМБ), так и выполнение спировелоэргометрической пробы. У каждого 

пациента проведено от 2 до 7 ЭМБ (в среднем 2,4±1,6 биопсий). I биопсия 

проведена в срок <1 месяца после ТС (через 1-41 день после ТС, в среднем 

через 15,1±8,8 дней, n= 33); II – через 6 месяцев после ТС (от 5 до 10 месяцев, 

в среднем через 6,4±2,1 месяцев, n=18); III – через 1 год после ТС (от 11 до 13 

месяцев, в среднем через 12,0±0,6 месяцев, n=6); IV - от 13 до 47 месяцев по-

сле ТС (в среднем через 22,8±11,8 месяцев, n=9). Реакция отторжения R2 

имела место у 3 (9%) из 33 обследованных при I тесте, у 1 (17%) из 6 обсле-

дованных при III тесте, при II и IVтестах реакция R2 не выявлялась. Данные, 

полученные при наличии R2, в общий анализ не включались. Всего проведен 

анализ данных 105 эндомиокардиальных биопсий. При каждой биопсии за-

бирался миокард из 4 участков (всего проанализировано 420 биоптатов). То-

лерантность к физической нагрузке (ТФН) и максимальное потребление кис-

лорода (VO2max) определялись при спироВЭП, которая проводилась по стан-

дартному протоколу Bruce, начальная мощность нагрузки 25 Вт, увеличива-

лась каждые 3 минуты на 25 Вт, вплоть до достижения максимально перено-

симого уровня одышки.  

Результаты и обсуждение. Через 1 месяц после ТС у всех включенных 

в исследование пациентов среднее число сосудов, а также сумма сосудов в 10 

полях зрения были сопоставимы; р>0,05. (табл. 1),  
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Таблица 1 – Динамика васкуляризации миокарда и функционального 

состояния системы кровообращения в различные сроки после ТС (M±SD) 

Показатель I тест II тест III тест IV тест 

Среднее число сосудов по 10 полям 

зрения 

68,6±15,5 63,8±13,8 68,2±8,8 74,2±11,7 

Сумма сосудов по 10 полям зрения 686,3±154,6 637,6±138,1 588,8±135,8 680,3±174,5 

Максимально достигнутая мощ-

ность нагрузки, Вт 

- 90,6±40,4 108,3±23,6 125,0±35,4* 

Максимальное потребление кисло-

рода, мл/кг/мин 

- 16,7±3,0 18,3±4,4 24,0±5,0* 

Примечание. *р<0,05 – достоверность различия показателей при II и IV тестах. 

У всех включенных в исследование пациентов через 6 месяцев и через 

1 год после ТС имела место недостоверная тенденция к уменьшению средне-

го числа сосудов и суммы сосудов в 10 полях зрения (табл.1). При обследо-

вании через 22,8±11,8 месяцев отмечалось некоторое увеличение среднего 

числа сосудов и суммы всех сосудов в 10 полях зрения по сравнению со II и 

III тестами. Значение данных показателей при IV тесте – 74,2±11,7 и 

680,3±174,5 – сопоставимо с выявленными при I тесте – 68,6±15,5 и 

686,3±154,6 (р>0,05).  

В ранние сроки после ТС (<1 месяца) спироВЭП не проводилась в свя-

зи с развитием осложнений, являющихся противопоказанием для выполне-

ния нагрузочных тестов (R2, инфекционные отторжения, посткардиотомный 

синдром и т.д.). Выполнение спироВЭП стало возможным через 6 месяцев 

после ТС. ТФН и VO2max при II и III тестах были сопоставимы (р>0,05). При 

анализе показателей, характеризующих ТФН, установлено, что при IV тесте 

максимально достигнутая мощность нагрузки и VO2max  - 125,0±35,4 Вт и 

24,0±5,0 мл/кг/мин, соответственно, – существенно превышали выявленные 

при II тесте – 108,3±23,6 Вт и 19,9±4,0 мл/кг/мин, соответственно (р<0,05) и 

не отличались от показателей при III тесте – 108,3±23,6 Вт и 19,9±4,0 

мл/кг/мин, соответственно (р>0,05).  

При анализе с использованием непараметрических методов оценки 

корреляции (вычисление R-критерия Spearman) установлено, что между 
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средним числом сосудов и максимально достигнутой мощностью нагрузки 

существует отрицательная корреляционная связь (R=-0,611194, р<0,05). 

Сумма сосудов по 10 полям зрения с максимально достигнутой мощностью 

нагрузки связана не была (R=-0,33, p>0,05).  

Еще более сильная отрицательная корреляционная зависимость выяв-

лена между максимальным потреблением кислорода и средним числом сосу-

дов (R=-0,99469, p<0,05), а также между VO2max и суммой сосудов по 10 по-

лям зрения (R=-0,91, p<0,05).  

Таким образом, в настоящем исследовании выявлена принципиально 

новая, ранее не описанная закономерность: при благоприятном течении пост-

трансплантационного периода у лиц, не имеющих выраженной реакции от-

торжения трансплантата и других специфических осложнений после опера-

ции, число сосудов микроциркуляторного русла в отдаленном посттранс-

плантационном периоде существенно не меняется, что сопровождается 

улучшением функционального состояния системы кровообращения (ростом 

толерантности к физической нагрузке и максимального потребления кисло-

рода).  

Более того, между числом сосудов микроциркуляторного русла и пока-

зателями функционального состояния системы кровообращения (толерант-

ность к физической нагрузке, максимальное потребление кислорода) выявле-

на обратная зависимость: при уменьшении числа сосудов отмечается рост 

толерантности к физической нагрузке и максимального потребления кисло-

рода.  

«Чрезмерная» васкуляризация миокарда после ТС является неблаго-

приятным фактором и может свидетельствовать о наличии иммунного воспа-

ления в сосудистой стенке, являясь предиктором развития БАТС в будущем 

или отражая ее наличие в настоящем. Прием каптоприла по данным S.E. 

Crawford et al. (2004) способствует уменьшению аутоиммунного воспаления 

в сосудистой стенке и уменьшению ангиогенеза трансплантата [].  
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Выводы. 1.Характер васкуляризации миокарда (среднее число сосудов 

и сумма всех сосудов по 10 полям зрения) находится в обратной зависимости 

с показателями, характеризующими функциональное состояние системы 

кровообращения (максимально достигнутой при спироВЭП мощностью 

нагрузки и VO2max) в отдаленном посттрансплантационном периоде. 

2.«Чрезмерная» васкуляризация миокарда является отрицательным фактором 

у лиц после ТС и может косвенно свидетельствовать о развитии болезни ар-

терий трансплантированного сердца в проксимальных отделах коронарного 

русла. Мероприятия ФР способствуют сохранению достигнутых в результате 

ТС улучшения ТФН и VO2max при уменьшении числа сосудов микроциркуля-

торного русла, что является положительным фактором и может свидетель-

ствовать о замедлении прогрессирования болезни артерий трансплантиро-

ванного сердца. 

Литература 

1. McMurray J.V. et al. ESC Guidelines for the diagnosis and treatment 

of acute and chronic heart failure 2012. European Heart Journal 2012;33(14):1787-

1847. 

2. Mancini D., Lietz K. Selection of cardiac transplantation candidates in 

2010. Circulation 2010;122:173-183. 

3. Miller Leslie W. Coronary Microvasculopathy after heart transplanta-

tion: A new maeker to Guide Future Trials?  Circulation 2007;116:1224-1225. 

4. Howard J.E. Prevention and treatment of cardiac allograft vasculopa-

thy [Electronic resource]. Mode of access: 

http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-

vasculopathy . Date of access 16.07.2015. 

5. Costanzo M.R et al Heart transplant coronary artery disease detected 

by coronary angiography: a multiinstitutional study of preoperative donor and re-

cipient risk factors. J Heart Lung Transplant 1998;17:744. 

6. Miller L. Coronary microvasculopathy after heart transplantation: A 

new maeker to Guide Future Trials?  Circulation 2007;116:1224-1225. 

http://eurheartj.oxfordjournals.org/
http://eurheartj.oxfordjournals.org/content/33/14.toc
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy/contributors
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy%2520.-
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy%2520.-
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy/abstract/2
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy/abstract/2
http://www.uptodate.com/contents/prevention-and-treatment-of-cardiac-allograft-vasculopathy/abstract/2


 

106 

4. Neish A.S., Loh E., Schoen F.J. Myocardial changes in cardiac trans-

plant-associated coronary arteriosclerosis: potential for timely diagnosis. JACC 

1992;19(3):586-592. 

5. Schmauss D., Weis M. Cardiac Allograft Vasculopathy Recent Devel-

opments. Circulation  2008;117:2131-2141.       

6. Zimmer R.D., Lee M.S. Transplant Coronary Artery Disease. JACC 

2010;3:4:367-377. 

7. Дземешкевич С.Л.. Цыпленкова В.Г.,  Фролова Ю.В. Проблемы 

второго десятилетия после ортотопической трансплантации сердца: уль-

траструктурная организация микроциркуляторного русла донорского мио-

карда. Сердечно-сосудистая хирургия 2012;1:64-66. 

 

ДИЛАТАЦИОНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ: СОВРЕМЕННЫЕ 

ПРИНЦИПЫ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ 

Трисветова Е.Л. 

УО «Белорусский государственный медицинский университет», Минск 

Определение. Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) - диффузное 

заболевание миокарда неизвестной этиологии, характеризующееся расшире-

нием всех камер сердца с выраженным нарушением систолической функ-

ции. Дилатация и систолическая дисфункция левого желудочка (ЛЖ) форми-

руются при отсутствии патологических условий для нагрузки (артериальная 

гипертензия - АГ, клапанные пороки сердца) или ишемическая болезнь серд-

ца (ИБС). 

Распространенность. ДКМП - самая распространенная кардиомиопа-

тия (КМП), встречается в 60% среди всех КМП, с частотой 1 случай на 2500 

населения. Заболеваемость составляет 5–7,5 случая на 100 тыс. населения в 

год. У мужчин диагностируют в 2–3 раза чаще чем у женщин. В 30% случаев 

причиной хронической сердечной недостаточности является ДКМП.  

Этиология. В большинстве случаев этиология заболевания неизвестна, 

вместе тем в развитии ДКМП большое внимание уделяют  семейным и гене-

http://circ.ahajournals.org/search?author1=Daniel+Schmauss&sortspec=date&submit=Submit
http://circ.ahajournals.org/search?author1=Michael+Weis&sortspec=date&submit=Submit
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тическим факторам, перенесенному вирусному миокардиту, иммунологиче-

ским нарушениям. Фенотип ДКМП может развиваться при мутациях различ-

ных генов, кодирующих белки цитоскелета, саркомерные белки, Z-диски, 

ядерные мембраны, при дефектах Х-хромосомы и т.д.  

В генетических исследованиях при идиопатической КМП в трети слу-

чаев определяют семейную предрасположенность, при которой преобладает 

аутосомно-доминантное наследование. Наряду с аутосомно-доминатным 

наследованием описаны случаи аутосомно-рецессивных, Х-сцепленных и 

митохондриальных форм КМП.   

Митохондриальные КМП возникают в результате аномалий митохон-

дриальных структур и дисфункции процесса окислительного фосфорилиро-

вания. Вследствие мутации генов нарушается энергетический обмен кардио-

миоцитов, приводящий к развитию ДКМП.  

Большое значение в развитии ДКМП имеет энтеровирусная инфекция 

(вирус Коксаки, В, гепатита С, герпеса, цитомегаловирус-y). Персистирую-

щие вирусы встраивают свою РНК в генетический аппарат кардиомиоцитов, 

повреждая митохондрии и нарушая энергетический метаболизм клеток. Из-

вестно наличие кардиоспецифических аутоантител, таких как антимиозин, 

антиактин, антимиолемма, анти-альфа-миозин, анти-бета-миозин тяжелых 

Обнаружен также анти-аденозин-дифосфат-аденозин-трифосфат, представ-

ляющий антитела к митохондриальной мембране кардиомиоцита и оказыва-

ющий неблагоприятное влияние на функционирование мембранных кальцие-

вых каналов, что в свою очередь приводит к нарушению метаболизма мио-

карда. В исследованиях отмечено у пациентов с ДКМП повышение активно-

сти провоспалительных цитокинов (ИЛ-1, ИЛ-6, ФНО-α) в крови. Считают, 

что при исходном аутоиммунном дефиците повреждающее действие вирусов 

чаще приводит к развитию ДКМП. 

Предположительно у некоторых пациентов заболевание начинается с 

острого миокардита (вероятно, вирусного), при котором развивается распро-

страненный некроз кардиомиоцитов с исходом в хронический фиброз. Со-
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хранившийся миокард расширяется, истончается и компенсаторно гипертро-

фируется, что сопровождается появлением трикуспидальной и митральной 

недостаточности, дилатации  предсердий. 

В большинстве случаев поражаются оба желудочка, реже – только ле-

вый, изредка – только правый желудочек сердца.  

Проявления ДКМП могут присутствовать при митохондриальных ци-

топатиях, метаболических нарушениях (гемохроматоз), дефицитных состоя-

ниях, эндокринных заболеваниях, при использовании кардиотоксичных ме-

дикаментов, на поздних стадиях воспалительных процессов в миокарде. К 

ДКМП отнесена перипартальная КМП, которая развивается на последнем 

месяце беременности или в течение 5 мес после родов.  

Установлено более 80 различных вариантов поражения миокарда, спо-

собных приводить к развитию ДКМП. Хроническое избыточное употребле-

ние алкоголя может сопровождаться развитием ДКМП, что связывают с пря-

мым токсическим эффектом алкоголя и его метаболитов на миокард, разви-

тием у хронических алкоголиков нарушений питания, токсическими эффек-

тами различных компонентов, входящих в состав алкогольных напитков. 

Развитие алкогольной ДКМП наблюдают при употреблении больших коли-

честв алкоголя в течение длительного времени (часто — более 10 лет), одна-

ко ее возникновение вполне возможно и при значительно меньшей продол-

жительности злоупотребления алкоголем.  

К основным причинам, вызывающим развитие несемейной / негенети-

ческой ДКМП, относятся следующие:  

- Электролитные нарушения: 

- Эндокринные нарушения 

- Инфекционные заболевания 

- Инфильтративные заболевания 

- Нейромышечная патология 

- Нарушения питания 

- Воздействие токсинов 
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- Тахиаритмии 

Патогенез. В основе заболевания лежит гибель отдельных клеток в 

различных участках сердечной мышцы. В некоторых случаях гибели клеток 

предшествует воспаление сердечной мышцы (миокардит), часто вирусной 

природы. Клетки миокарда, пораженные вирусом, становятся чужеродными 

для организма, и развивается комплекс реакций иммунного ответа, направ-

ленных на их уничтожение. Постепенно происходит замещение погибших 

мышечных клеток соединительной тканью, не обладающей способностью к 

растяжимости и сократимости, присущими миокарду. Сократительная функ-

ция миокарда снижается, камеры сердца, чтобы компенсировать снижение 

насосной функции сердца расширяются, происходит дилатация. Оставшийся 

неизмененным миокард гипертрофируется, уплотняется. Одновременно про-

исходит компенсаторное учащение ритма сердечных сокращений, способ-

ствующее увеличению доставки кислорода органам и тканям.  

Возможности дилатации и гипертрофии миокарда ограничиваются 

жизнеспособным миокардом, площадь которого индивидуальна в каждом 

случае заболевания. При переходе в стадию декомпенсации наблюдают сни-

жение сократительной функции миокарда и развитие хронической сердечной 

недостаточности, при которой наблюдают уменьшение поступления в органы 

и ткани кислорода, необходимого для их нормальной жизнедеятельности, а 

количество углекислого газа в них при этом увеличивается. Течение заболе-

вания ухудшает появление недостаточности митрального и трикуспидально-

го клапанов сердца вследствие перерастяжения их клапанного кольца на 

фоне дилатации камер сердца.  

На поздних этапах ДКМП возникают жизнеугрожающие нарушения 

ритма сердца, способные приводить к смерти. Вследствие снижения насос-

ной функции сердца и неравномерности сокращения миокарда в камерах 

сердца образуются пристеночные тромбы с последующим развитием эмбо-

лии по малому или большому кругу кровообращения.  
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Клинические симптомы. Патогномоничные признаки отсутствуют. 

Симптомы появляются при прогрессировании сердечной недостаточности, 

развитии тромбоэмболии или нарушений ритма и проводимости сердца: 

сердцебиение, синкопе, слабость, одышка, снижение толерантности к физи-

ческой нагрузке. Эти признаки появляются на поздних стадиях заболевания, 

в связи с чем распознавание ДКМП до появления указанных симптомов вы-

зывает значительные трудности. Внезапная сердечная смерть может появить-

ся до развития симптомов хронической сердечной недостаточности. 

Диагностика. К важным признакам относится увеличение размеров 

сердца, преимущественно левого желудочка, в то время как отсутствуют дру-

гие причины (пороки сердца, ишемическая болезнь сердца, артериальная ги-

пертензия и т.п.). Кардиомегалию в виде расширения сердца в обе стороны и 

смещение верхушечного толчка влево и вниз  определяют при перкуссии 

сердца. При аускультации в тяжелых случаях выслушивают ритм галопа, та-

хикардию, систолический шум относительной недостаточности митрального 

и/или трехстворчатого клапана. У 20% пациентов развивается фибрилляция 

предсердий. Артериальное давление обычно нормальное или слегка повыше-

но (вследствие сердечной недостаточности). 

На ЭКГ - признаки увеличения размеров сердца, снижение вольтажа 

зубцов желудочкового комплекса, нарушения проводимости в виде блокады 

передней ветви левой ножки пучка Гиса, или полной блокады левой ножки 

пучка Гиса, стойкая синусовая тахикардия, другие нарушения ритма и про-

водимоcти. У 85% больных ДКМП имеются ЭКГ-признаки гипертрофии 

миокарда левого желудочка. К особенностям ЭКГ при этом следует отнести 

— максимально высокий зубец R в V6 и минимально — в I, II, III. В резуль-

тате отношение высоты зубца в V6 к амплитуде наибольшего зубца R в I—III 

превышает 3 у 67% больных. Характерны стабильные нарушения процесса 

реполяризации, обусловленные дистрофическими изменениями в миокарде и 

кардиосклерозом. Иногда наблюдают зубцы Q, морфологическим субстратом 

которых является диффузный или очаговый кардиосклероз. 

http://cardiopractic.com.ua/osnovnoj-material/3_ishemicheskaya-bolezn-serdca/3_4_8_kardioskleroz.html
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При рентгенологическом исследовании обнаруживают значительное 

увеличение желудочков (часто в сочетании с умеренным увеличением левого 

предсердия). Характерным признаком является форма сердца в виде шара, 

что является следствием миогенной дилатации. Кардиоторакальный индекс 

превышает 0,55 в 100% случаев. При развитии относительной атриовентри-

кулярной недостаточности выявляются признаки регургитации. Встречаются 

признаки легочной артериальной гипертензии, венозного застоя или перене-

сенных тромбоэмболий. Нарушения в малом круге кровообращения прояв-

ляются усилением легочного сосудистого рисунка, а также появлением 

транссудата в плевральных полостях, который образуется вследствие повы-

шения давления в сосудах легких. 

Эхокардиография – один из основных методов в диагностике заболева-

ния. При исследовании определяют развитие дилатации полостей и гипер-

трофию стенок, причем выраженность дилатации значительно превышает 

степень гипертрофии. Конечный диастолический размер левого желудочка, 

как правило, превышает 6 см (до 12 см). Нарушения сократимости носят 

диффузный характер, но могут быть и участки акинезии, как результат слия-

ния очагов фиброза или последствий тромбоэмболии коронарных сосудов. 

Отмечают значительное снижение фракции выброса (до 18% и ниже). Поми-

мо этого, ЭхоКГ позволяет уточнить увеличение амплитуды движения неиз-

мененных створок митрального клапана. При ЭхоКГ выявляют наличие 

тромба в камерах сердца.  

При катетеризации сердца выявляют повышение конечного диастоли-

ческого давления в левом и правом желудочках, давления в «легочных ка-

пиллярах» и легочной артерии. Отсутствует градиент давления на клапанах и 

в полости левого желудочка. При коронарографии признаки выраженного 

атеросклеротического поражения (более 50%) отсутствуют. Результаты ра-

дионуклидного исследования свидетельствуют о расширении полостей серд-

ца,  нарушении локальной сократимости на фоне диффузного снижения со-

кратимости миокарда, снижении фракции выброса обоих желудочков, нали-

http://cardiopractic.com.ua/osnovnoj-material/8_1_-arterialnaya-gipertenziya.html
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чии диффузных и очаговых дефектах накопления препарата (сцинтиграфия 

миокарда таллием-201).  

Для дифференциальной диагностики с другими КМП (АДПЖ, амилои-

доз, саркоидоз, др. инфильтративными типами), воспалительными заболева-

ниями миокарда и оценки риска смерти проводят магнитно-резонансную то-

мографию (МРТ), при которой выявляют короткий период полувыведения 

гадолиния, пятнистое «мягкое» отсроченное накопление гадолиния и акине-

зию/дискинезию с поздним накоплением гадолиния в передне-базальной ча-

сти перегородки или папиллярных мышцах, редко жировое замещение в пре-

делах стенки левого желудочка и глобальную продольную деформацию, яв-

ляющуюся характеристикой прогностического риска (рис.). 

 

 

 

Рисунок - Глобальная продольная деформация, выявляемая при МРТ – 

дополнительный фактор оценки прогностического риска (ГРД – глобальная 

продольная деформация, ГЦД – глобальная циркулярная деформация, ГРД – 

глобальная радиальная деформация, КДО – конечный диастолический объем, 

ФВ – фракция выброса, ФМ – количественная оценка фиброза миокарда) 

Эндомиокардиальная биопсия как метод верификации диагноза ис-

пользуется редко, так как нет специфических признаков ДКМП, а поли- 

морфность миокарда при этом заболевании не позволяет изменения, выяв-

ленные в биоптате, переносить на весь миокард. Этот метод должен исполь-

зоваться при проведении дифференциальной диагностики с другими заболе-

ваниями, имеющими характерные патогномоничные признаки. Клинические 

показания к эндомиокардиальной биопсии с классом и уровнем доказатель-

ности представлены в таблице.  
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Таблица - Показания для выполнения эндомиокардиальной биопсии 

(Cooper L.T. et al. Circulation 2007;116: 2216-2233) 

 

Клиника 

Класс рекомен-

даций 

Уровень доказа-

тельности 

Появление сердечной недостаточности менее 2 недель 

при нормальных размерах или дилатации ЛЖ 

I B 

Появление сердечной недостаточности 2 нед. – 3 мес., 

ассоциированной с дилатацией ЛЖ, появлением ЖА, 

блокады 2-3 ст. или отсутствии реакции на обычную те-

рапию в течение 1-2 недель 

I B 

Сердечная недостаточность более 3 мес., ассоциирован-

ная с дилатацией ЛЖ, появлением ЖА, блокады 2-3 ст. 

или отсутствии реакции на обычную терапию в течение 

1-2 недель 

IIa C 

Сердечная недостаточность, обусловленная ДКМП лю-

бой длительности с подозрением на аллергический или 

эозинофильный генез 

IIa C 

Сердечная недостаточность при подозрении на антра-

циклиновую КМП 

IIa C 

Сердечная недостаточность, обусловленная необъясни-

мой РКМП 

IIa C 

Подозрение на опухоль сердца IIa C 

Необъяснимые КМП у детей IIa C 

Новая сердечная недостаточность 2 нед-3 мес, обуслов-

ленная дилатацией ЛЖ, без новых ЖА или блокад 2-3 

ст., отвечающая на обычную терапию в течение 1-2 

недель 

IIb B 

Сердечная недостаточность более 3 мес, обусловленная 

дилатацией ЛЖ, без новых ЖА или блокад 2-3 ст., отве-

чающая на обычную терапию в течение 1-2 недель 

IIb C 

Сердечная недостаточность, обусловленная необъясни-

мой ГКМП 

IIb C 

Подозрение на АДПЖ IIb C 

Необъяснимая ЖА IIb C 

Необъяснимая ФП III C 
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В большинстве случаев диагноз ДКМП устанавливается после исклю-

чения других причин кардиомегалии и хронической сердечной недостаточ-

ности. 

Лечение. Целью терапии при ДКМП является улучшение функцио-

нального состояния сердца, коррекция сердечной недостаточности, профи-

лактика и лечение осложнений (тромбоэмболии, аритмии). 

 Пациентам рекомендуют ограничение физической нагрузки, диетре-

жим с уменьшением потребления поваренной соли и жидкости. 

Средствами первого выбора для лечения ДКМП являются ингибиторы 

АПФ, назначение которых целесообразно на всех стадиях развития болезни. 

Ингибиторы АПФ уменьшают давление в левом предсердии и секрецию 

BNP, что приводит к снижению напряженности нейрогуморальной регуля-

ции, предупреждают развитие некроза кардиомиоцитов, оказывают антифиб-

ротическое действие, способствуют уменьшению степени митральной регур-

гитации.  

Ингибиторы АПФ комбинируют с β-адреноблокаторами. Применение 

β-адреноблокаторов показано при хронической сердечной недостаточности, а 

также для контроля частоты сердечных сокращений пациентам с синусовой 

тахикардией, фибрилляцией предсердий. При ДКМП β-адреноблокаторы 

уменьшают патологическую адренергическую стимуляцию, улучшают гемо-

динамику, ишемию миокарда и повреждения кардиомиоцитов, тем самым 

улучшают прогноз, качество жизни и выживаемость пациентов. Известно, 

что при применении β-адреноблокаторов наблюдают двуфазную реакцию: 

ухудшение состояния в начале лечения, благоприятный эффект при длитель-

ном применении.  

Применение ингибиторов АПФ и β-адреноблокаторов при ДКМП тре-

бует осторожности, поскольку препараты вызывают снижение артериального 

давления и фракции выброса. Выбор конкретного препарата определяется 

переносимостью, реакцией артериального давления, побочными эффектами.  
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Как и при лечении сердечной недостаточности, вызванной другими за-

болеваниями, традиционно большое значение имеет применение диуретиков, 

которые назначают, комбинируя с антагонистами альдостерона.  

Препараты дигиталиса показаны при постоянной форме фибрилляции 

предсердий для контроля за частотой сердечных сокращений. Дискуссию вы-

зывает целесообразность назначения дигоксина у пациентов с ДКМП низкой 

фракцией выброса и синусовым ритмом. В проведенных исследованиях при-

менение дигоксина у пациентов с ДКМП и синусовым ритмом позволило 

снизить частоту госпитализаций, замедлить прогрессирование сердечной не-

достаточности, однако общая смертность не изменилась. 

Для профилактики и лечения осложнений назначают антиаритмиче-

ские препараты, а также антикоагулянтные средства и дезагреганты.  По-

скольку антиаритмические препараты не должны угнетать сократительную 

функцию миокарда и усугублять нарушения проводимости, предпочтение 

отдается препаратам 3-й группы антиаритмических средств — амиодарону и 

соталолу. В случае развития сердечных блокад имплантируют кардиостиму-

лятор, при возникновении синкопальных состояний или эпизодов внезапной 

смерти показана установка автоматического имплантируемого дефибрилля-

тора. Двухкамерная электростимуляция у большинства пациентов улучшает 

внутрисердечную гемодинамику, повышает сократительную функцию мио-

карда и снижает класс сердечной недостаточности.  

Назначение антиагрегантов показано всем пациентам с ДКМП. Аль-

тернативой антикоагулянтам может выступать аспирин. Современный кон-

троль за эффектом дозировок антикоагулянтов (варфарина) проводят по по-

казателям коагулограммы, подбирая дозы таким образом, чтобы величина 

международного нормализованного отношения составляла 2,0—3,0. 

Немедикаментозные методы лечения - электрофизиологические, ство-

ловые клетки,  хирургическое лечение – трансплантацию сердца, применяют 

у пациентов с рефрактерностью к медикаментозному лечению. Показаниями 

к оперативному лечению являются быстрое прогрессирование сердечной не-
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достаточности, развитие жизнеугрожающих аритмий, высокий риск тром-

боэмболических осложнений. 

Прогноз. При ДКМП прогноз неблагоприятен. Как правило, прогрес-

сирует  ухудшение желудочковых функций, тромбоэмболические осложне-

ния или нарушения ритма. По данным Framingham study, через 5 лет после 

появления симптомов заболевания умирает 42% женщин и 62% мужчин. 

Двухлетняя выживаемость больных с семейной формой ДКМП составляет 

36%, при вирусной/иммунной этиологии  - 59%, при алкогольной – 79%. 

Долгосрочное выживание пропорционально тяжести заболевания и ранней 

диагностики. Медикаментозное и хирургическое лечение улучшают прогноз. 

После трансплантации сердца десятилетняя выживаемость составляет 70-

80%. 

Мужчины, болеющие ДКМП, переносят заболевание тяжелее, чем 

женщины, и живут меньше. Женщинам с ДКМП следует избегать беремен-

ности, так как частота материнской смертности при этом диагнозе очень вы-

сока, к тому же отмечены случаи провоцирующего влияния беременности на 

развитие заболевания.  
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СЕРДЕЧНАЯ РЕСИНХРОНИЗИРУЮЩАЯ ТЕРАПИИ В  

ЛЕЧЕНИИ ПАЦИЕНТОВ С СЕРДЕЧНОЙ  

НЕДОСТАТОЧНОСТЬЮ И ФИБРИЛЛЯЦИЕЙ ПРЕДСЕРДИЙ 

Троянова Т.А., Курлянская Е.К., Гончарик Д.Б., Часнойть А.Р.,  

Ковш Е.В. 

ГУ Республиканский научно-практический центр «Кардиология», 

Минск 

Актуальность. В настоящее время проблеме хронической сердечной 

недостаточности (ХСН) уделяется большое внимание. Сложившаяся ситуа-

ция носит закономерный характер и обусловлена широкой распространенно-

стью данной патологии, постоянным ростом заболеваемости, высоким уров-

нем инвалидизации и смертности. Фибрилляция предсердий (ФП) – аритмия, 

которая наиболее часто встречается у пациентов с ХСН [1]. Ранее наличие 

любой формы фибрилляции предсердий считалось противопоказанием к сер-

дечной ресинхронизирующей терапии (СРТ). На сегодняшний день доста-

точно данных, указывающих на то, что ФП не является противопоказанием 

для СРТ.  В данном случае важен процент бивентрикулярной стимуляции, 
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поскольку эффективность СРТ возможна только при достижении 100%. За-

частую фармакологическими методами контроля частоты сердечного ритма 

добиться данного эффекта невозможно, альтернативой у таких пациентов яв-

ляется аблация атриовентрикулярного узла (АВУ). 

Материал и методы исследования. В  исследование включено 42 па-

циента: 41 мужчина (97,62%) и 1 женщина (2,44%). Все пациенты поступали 

в РНПЦ «Кардиология» в период с 2014 г. по 2016 г. Средний срок наблюде-

ния пациентов составил 11,8±1,0 мес. До поступления в стационар и на этапе 

стационарного лечения всем пациентам проводилась медикаментозная тера-

пия в полном объёме в соответствии с рекомендациями и протоколами по ве-

дению пациентов с ХСН. 

К основным критериям включения в исследование относили следую-

щие: класс тяжести ХСН ФК III-IV по NYHA на фоне максимальной медика-

ментозной терапии, фракция выброса левого желудочка (ФВ ЛЖ) менее 

35 %, постоянная форма фибрилляции предсердий. Критериями исключения 

являлись фракция выброса левого желудочка <25%, наличие показаний к 

проведению реваскуляризации миокарда, ревматический генез ХСН, ожида-

емая продолжительность жизни пациента менее 1 года. 

В стационаре пациентам выполняли общий и биохимический анализы 

крови, определяли уровень pro-BNP, выполняли электрокардиографию (ЭКГ) 

в 12 отведениях, холтеровское мониторирование ЭКГ, трансторакальную 

эхокардиографию (Эхо-КГ) с протоколом диссинхронии миокарда, проводи-

ли тест 6-минутной ходьбы. Уровень качества жизни определяли с использо-

ванием Миннесотского опросника «Жизнь с сердечной недостаточностью». 

Пациентам имплантировали ресинхронизирующее устройство и при неадек-

ватном проценте бивентрикулярной стимуляции (менее 96%) выполняли аб-

лацию АВУ. 40 пациентам (95,24%) аблация АВУ была выполнена в первую 

госпитализацию. 2 пациентам (4,76%) - через 3 месяца из-за неадекватной 

бивентрикулярной стимуляции, выявленной при плановой проверке работы 

имплантированного ресинхронизирующего устройства. 
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 Эффект СРТ считали положительным при уменьшении у пациента ко-

нечно-систолического объёма (КСО) ЛЖ по отношению к исходному значе-

нию на 10 % и более [2], увеличении ФВ ЛЖ на 5 % и более [3], уменьшении 

ФК ХСН как минимум на 1 класс, увеличении толерантности к физической 

нагрузке на 10 % и более [4]. 

Результаты исследования и их обсуждение. Развитие фибрилляции 

предсердий на фоне сердечной недостаточности приводит к ряду определен-

ных гемодинамических нарушений: потере предсердного вклада в сокраще-

ние сердца, увеличению частоты желудочкового ритма, нерегулярности же-

лудочковых сокращений, потере физиологического контроля над частотой 

сердечных сокращений. Все выше перечисленное, в свою очередь, лишает 

желудочки возможности физиологического функционирования, изменяется 

время наполнения желудочков, что со временем приводит к развитию арит-

могенной кардиомиопатии. Как проявление этих нарушений, у пациентов 

уменьшается фракция выброса левого желудочка, происходит ухудшение пе-

риферической перфузии, снижается артериальное давление, нарушается по-

чечный кровоток, таким образом, еще более осложняется течение сердечной 

недостаточности [5,6]. 

В общеклинических исследованиях достоверных изменений не выяв-

лено. Выявлено уменьшение уровня NT-proBNP: 3954пг/мл исходно, 

2476пг/мл и 1228пг/мл через 6 и 12 месяцев (p<0,05). (рис. 1). 

 

Рисунок 1 – Уровень BNP у пациентов в течение 12 месяцев наблюде-

ния 
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 Пресистолическая аортальная задержка уменьшилась только через 12 

месяцев наблюдения с 175,6±4,8 мсек до 157,8±7,2 мсек (p<0,05). Межжелу-

дочковая диссинхрония достоверно снизилась через 6 и 12 месяцев (с 

175,6±4,8 мсек до 169,4±5,7 мсек через 6 месяцев и до 157,8±7,2 мсек через 

12 месяцев, p<0,05). Определение АВ-диссинхронии было нецелесообразным 

в связи с наличием у пациентов ФП. 

Данные изменения показателей внутрисердечной гемодинамики пред-

ставлены в таблице 1. 

Таблица 1- Изменения основных показателей внутрисердечной гемо-

динамики у пациентов  в течение 12 месяцев наблюдения (М ± m), * р < 0,05 

Показатели Исходно  6 месяцев  12 месяцев  

КДО (М-режим), мл 345,2 ± 32,4 307,9 ± 13,5* 311,8 ± 32,2* 

КДО (В-режим), мл 319,5 ± 23,6 301,3 ± 27,8* 306,8 ± 25,9* 

КСО (М-режим), мл 278,6 ± 21,7 222,8 ± 14,8* 231,7 ± 21,8* 

КСО (В-режим), мл 283,7 ± 16,4 226,8 ± 21,3* 238,6 ± 31,6* 

ФВ (М-режим), % 27,2 ± 1,9 32,7 ± 2,4* 34,2 ± 3,2* 

ФВ (В-режим), % 24,2 ± 1,7 31,4 ± 1,6* 32,8 ± 2,5* 

ЛП, мм 50,1 ± 0,7 46,8 ± 0,9 46,3 ± 1,7 

КДР, мм 77,8 ± 1,3 76,6 ± 2,7 72,8 ± 2,8 

КСР, мм 69,4 ± 2,8 64,1 ± 2,8 66,8 ± 3,3 

 

В результате оценки клинического статуса до и после оперативного ле-

чения было выявлено достоверное снижение ФК тяжести ХСН (рис. 2).  
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Рисунок 2 – Оценка клинического статуса пациентов в течение 12 ме-

сяцев наблюдения 

Большинство пациентов отмечали улучшение общего самочувствия, 

уменьшение одышки, увеличение работоспособности (рис. 3). 

 

Рисунок 3 – Изменение качества жизни пациентов в течение 12 месяцев 
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Рисунок 4 - Динамика расстояния, пройденного при проведении 6-

минутного теста ходьбы пациентами в течение 12 месяцев наблюдения 

Выводы. Использование бивентрикулярной стимуляции позволяет 

улучшить функциональные возможности пациентов с тяжёлой ХСН, ослож-

ненной фибрилляцией предсердий и предупреждает прогрессирование забо-

левания в отдаленные сроки наблюдения. Длительное наблюдение за такими 

пациентами имеет решающее значение в понимании долговременных эффек-

тов сердечной ресинхронизирующей терапии и позволяет уточнить сроки и 

показания к проведению РЧА АВ-соединения при имплантации ресинхрони-

зирующего устройства. 

В ходе данного исследования выявлено уменьшение уровня NT-

proBNP, КСО, КДО, увеличение ФВ, дистанции ходьбы, улучшение ФК ХСН 

и качества жизни пациентов. Для достижения максимально клинического 

эффекта необходима близкая к 100% бивентрикулярная стимуляция.  

Результативность и эффективность ресинхронизирующей терапии у 

пациентов с ХСН и фибрилляцией предсердий, впрочем, как и при синусовом 

ритме, зависит от правильного отбора пациентов для данного вида лечения. 
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В диагностику кардиомиопатий (КМП) существенный вклад вносит 

морфологическое исследование, выполненное при изучении биоптатов, экс-

плантированных сердец и при аутопсии. Результаты морфологического ис-

следованич в совокупности с клиническими признаками, данными инстру-

ментальных, лабораторных и генетических исследований являются обосно-

ванием для дифференциального диагноза болезней миокарда.  

Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП). При макроскопическом 

исследовании отмечают шаровидную форму сердца вследствие дилатации 

камер ,увеличение массы от 600 до 1350 г (Амосова Е.Н, 1999 г.), в основном 

за счет левого желудочка. Миокард становится дряблым, тусклым, с замет-

ными белесоватыми прослойками соединительной ткани, имеется характер-

ное чередование гипертрофированных и атрофичных кардиомиоцитов. Орга-

нические изменения клапанного аппарата для ДКМП не характерны, выра-

женная дилатация желудочков, как правило, приводит к растяжению колец 

митрального и трикуспидального клапанов с возникновением их относитель-

ной недостаточности. Пристеночный эндокард существенно не изменен, воз-
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можно его незначительное утолщение (до 0,5 мм) в области левого желудоч-

ка. В 50-60 % случаев наблюдается муральный тромбоз, служащий зачастую 

источником тромбоэмболий в большой и малый круги кровообращения. Дли-

тельно существующая регургитация крови вызывает утолщение одной или 

более створок атриовентрикулярных клапанов вследствие развития фиброз-

ных изменений и отека. В миокарде левого и реже правого желудочка опре-

деляется большое количество белесоватых рубчиков, преимущественно мел-

коочаговых, расположенных интрамурально или субэндокардиально, места-

ми сливающихся в более крупные рубцы. 

Коронарные артерии существенно не изменены. Редко описывают ок-

клюзию тромбоэмболами из левого желудочка с развитием инфартка мио-

карда.   

Микроскопически выявляют распространенные дистрофические изме-

нения кардиомиоцитов различной глубины, вплоть до некробиоза и некроза. 

Характерным является диффузный фиброз, сочетающийся с атрофией или 

гипертрофией кардиомиоцитов, в которых отмечают значительное увеличе-

ние объема ядер, количества митохондрий, гиперплазия аппарата Гольджи, 

увеличение количества миофибрилл, свободных и связанных с эндоплазма-

тическим ретикулумом рибосом, обилие гранул гликогена. В цитоплазме 

кардиомиоцитов отмечают появление патологической зернистости, и пыле-

видного или мелкокапельного "ожирения", обусловленного, по-видимому, 

декомпозицией липопротеидных комплексов клеточных мембран вследствие 

цитотоксического действия повреждающего фактора. 

Клетки и волокна соединительной ткани располагаются интрамиокар-

диально вне связи с сосудами в стенках всех четырех камер сердца, преиму-

щественно в области внутренней трети миокарда. Своеобразная картина 

"вползающего" в массив мышечных волокон склероза с различной степенью 

зрелости соединительной ткани указывает на этапность гибели кардиомио-

цитов. 
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП). К характерным при-

знакам ГКМП относится гипертрофия миокарда левого и/или правого желу-

дочка, часто асимметричная гипертрофия ЛЖ, при которой толщина МЖП 

(более 15 мм) превышает таковую свободной стенки ЛЖ при отсутствии из-

вестных причин (артериальная гипертензия, пороки и специфические заболе-

вания сердца).  

Гипертрофия в верхней части МЖП сопровождается развитием об-

струкции выходного тракта ЛЖ. Выраженная гипертрофия МЖП изредка 

симулирует наличие мышечного кольца, располагающегося на 1-3 см ниже 

створок аортального клапана, как следствие гипертрофии отмечают сужение 

инфундибулярного отдела правого желудочка.  

Встречается гипертрофия средней части МЖП с аномалией папилляр-

ных мышц ЛЖ. Папиллярные мышцы гипертрофируются и соединяются со 

створками митрального клапана короткими хордами. Определяется расшире-

ние и удлинение всех компонентов митрального комплекса часто с вторич-

ным уплотнением передней створки.  

Размеры полости ЛЖ не изменены либо, независимо от степени кон-

трактильности миокарда, уменьшаются, предсердия дилатированы.  

Микроскопические изменения включают нарушенную архитектонику 

желудочка с дезорганизацией клеток миокарда. Определяют изменения в ви-

де классических признаков: феномена disarray - неупорядоченное положение 

миофибрилл и кардиомиоцитов, и молекулярные нарушения - избыточное 

накопление гликогена в кардиомиоцитах. Кардиомиоциты обычно перегру-

жены кальцием, что приводит к нарушению их способности к расслаблению. 

Изменения кардиомиоцитов проявляются также выраженной гипертрофией с 

увеличением размеров и гиперхромией ядер. Ядра располагаются под сарко-

леммой и имеют причудливую форму.  

Пучки мышечных волокон миокарда различной толщины беспорядочно 

расположены, разделены между собой соединительной тканью. Встречаются 

очаги фиброза в центре пучка, очевидно, обусловленные ишемическими по-
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вреждениями. Участки аномально ориентированных волокон окружены ги-

пертрофированными, однако обычно расположенными волокнами. Замеще-

ние соединительной тканью и фиброз интерстиция часто обширные, состав-

ляют более 5% (без ГКМП - около 1%) поля зрения при микроскопическом 

исследовании.  

Отмечают патологические изменения интрамуральных коронарных ар-

терий в виде утолщения стенок и сужения просвета.  

К морфологическим проявлениям, определяемым при ГКМП, относят-

ся также миокардиальные «мостики», аномальное положение коронарных 

сосудов, малые аномалии сердца.  

Известны существенные нарушения в симпатической иннервации 

сердца. Наблюдается снижение чувствительности b1-адренергических рецеп-

торов, нередко нарушения связывания медиаторов с b-адренорецепторами, 

обусловленное их фосфорилированием или секвестрацией. При компенсиро-

ванной гипертрофии миокарда возможно уменьшение плотности рецепторов 

b1-адренергических и М2-мускариновых, связанное с увеличением массы ги-

пертрофированного миокарда.  

Аритмогенная лисплазия правого желулочка (АДПЖ). При морфо-

логическом исследовании правый желудочек имеет пятнистый вид: изменен- 

ные участки могут быть окружены здоровым миокардом. Миокард правого 

желудочка редуцируется, замещаясь жировой и фиброзной тканью. На ран- 

них стадиях заболевания стенки правых отделов сердца утолщаются, но в 

дальнейшем из-за накопления жировой ткани могут появляться участки ди- 

латации, стенки сердца при этом становятся более тонкими. Жировое пере-

рождение миокарда распространяется чаще от эпикардиальных слоев к эн- 

докарду. Миокард поражается преимущественно в области выводного тракта, 

верхушки и субтрикуспидальной зоны, которые рассматриваются в качестве 

«треугольника дисплазии».  

По мере прогрессирования фиброзно-жировая дистрофия поражает 

также левый желудочек и предсердия. Выделяют четыре основных патогене-
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тических механизма АДПЖ: апоптоз, воспаление, дистрофия миокарда, гене-

тически обусловленное аномальное межклеточное прилипание белков и по-

теря промежуточного соединения. В результате одного или нескольких ме-

ханизмов и развивается АДПЖ. В исходе заболевания происходит замещение 

миокарда правого, а затем и левого желудочков жировой и/или фиброзной 

тканью, являющейся субстратом для желудочковых аритмий 

 Описано два морфологических варианта АДПЖ: жировой (в 40% слу-

чаев) и фиброзно-жировой (в 60% случаев).  В первом случае  - жирового ва-

рианта происходит частичное или полное замещение стенки правого желу-

дочка жировой тканью (поражается верхушка или инфундибулярный отдел) 

при отсутствии фиброза и воспалительных инфильтратов. При втором вари-

анте, фиброзно-жировом, характерными признаками являются жировая ин-

фильтрация в сочетании с выраженным фиброзом, воспалительными ин-

фильтратами (преимущественно Т-клеточные) и истончением стенки правого 

желудочка (обычно диафрагмальной ниже створки трикуспидального клапа-

на) менее 3 см с последующим формированием аневризм. При втором вари-

анте возможно связь с инфекционным и/или иммунным патогенезом 

 В патологический процесс изредка вовлекаются левый желудочек и 

межжелудочковая перегородка. Характерным признаком АДПЖ является 

аневризматическое расширение правого желудочка в диафрагмальной, вер-

хушечной или инфундибулярной области – «треугольник дисплазии», кото-

рый выявляют при аутопсии в 50% случаев.  

Гистологические исследования при АДПЖ показывают начало патоло-

гического процесса с эпикарда и волнообразным распространением в сторо-

ну эндокарда. Замещение миокарда носит неоднородный характер: в толще 

фиброзно-жировой ткани остаются атрофированные волокна миокарда. 

Рестриктивная кардиомиопатия (РКМП). Морфологические изме-

нения зависят от этиологической причины РКМП. В случае идиопатической 

РКМП развиваются типичные морфологические (интерстициальный фиброз) 

и физиологические (рестрикция) изменения.  
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При макроскопическом исследовании определяют небольшие размеры 

сердца, масса составляет 170-500 г. Пристеночный эндокард утолщен, плот-

ный, состоит из фиброзной ткани. Фиброз локализуется преимущественно в 

эндокарде верхушек обоих желудочков, задней стенки левого желудочка и 

задней створки митрального клапана, фиброз также может захватывать со-

сочковые мышцы и хорды, что приводит к нарушению функции клапанного 

аппарата и формированию порока сердца. В предсердиях и желудочках обна-

руживают пристеночные тромбы. Перикард не изменен. 

В развитии рестриктивной кардиомиопатии выделяют три морфологи-

ческие стадии: 

- некротическая (около 5 нед), характеризуется гиперэозинофилией, мас-

сивной дегенерацией и гибелью эозинофильных гранулоцитов, выражен-

ной инфильтрацией эндокарда дегранулированными эозинофильными 

гранулоцитами, миокардитом в сочетании с артериитом;  

- тромботическая (до 10 мес), характеризуется пристеночным внутрипо-

лостным тромбообразованием и нарушениями микроциркуляции в коро-

нарном русле, обратным развитием инфильтрации миокарда и утолщени-

ем эндокарда;  

- стадия фиброза (годы), характеризуется поражением париетального эндо-

карда, сосочковых мышц и клапанного аппарата, возникновением мит-

ральной и трикуспидальной недостаточности. 

Фиброз может быть значительно выражен во внутренних слоях мио-

карда с последующим развитием гипертрофии и дилатации сердца, может 

носить очаговый или диффузный характер. 

При гистологическом исследовании выявляют слои утолщенного эндо-

карда, под тромбами отмечаются слои коллагеновой ткани, под которой раз-

мещается грануляционная ткань с большим количеством кровеносных сосу-

дов и воспалительной инфильтрацией, преимущественно эозинофильной. В 

эндокарде и миокарде могут обнаруживаться очаги некроза, позднее — скле-

ротическое утолщение эндокарда.  
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Неклассифицируемые КМП. К неклассифицируемым КМП относятся 

некомпактный миокарда и стресс-индуцированная КМП (КМП Такоцубо). 

Некомпактный миокард левого желудочка (НМЛЖ) или «губча-

тый миокард». В период раннего эмбрионального развития (на 5-8-й неделе) 

происходит уплотнение сети переплетенных волокон, разделенных широки-

ми пространствами. Процесс уплотнения распространяется от эпи- к эндо-

карду и от основания сердца к его вершине. В этот же период формируется 

коронарное кровообращение и межтрабекулярные пространства уменьшают-

ся до размеров капиллярных сосудов. Считают, что именно в этот период по-

является некомпактность сердечной мышцы, возможно, вследствие перегруз-

ки давлением или ишемии миокарда. Во внутриутробном периоде вследствие 

неразвитого венозного кровообращения, выстланные эндокардом трабекулы 

участвуют в осуществлении питания сердечной мышцы. При нарушении 

процесса развития сохраняется сообщение полости с пустотами между тра-

бекулами-балками, к которым поступает кровь из полости левого желудочка.  

Вследствие того в миокарде желудочка сохраняется нескольких трабекул с 

глубокими межтрабекулярными пространствами. Миокард в случае НМЛЖ 

состоит из 2-х слоев: 

- толстыи некомпактныи губчатыи слои сердечнои мышцы, сформиро-

ванныи трабекулами с недоразвитой сосудистой сетью;  

- тонкии слои нормального однородного миокарда, способного к со-

кращению. 

При морфологическом исследовании некомпактный миокард представ-

лен большим количеством гипертрофированных трабекул с межтрабекуляр-

ными карманами. Рубчатость обусловлена глубокими инвагинациями, вы-

стланными эндотелием и проникающими близко к эпикардиальной поверх-

ности. Карманы имеют прямое сообщение с полостью левого желудочка, а с 

коронарной циркуляцией их связь отсутствует. 

НМЛЖ может сочетаться также со следующими врожденными заболе-

ваниями и признаками:  
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- врожденные пороки сердца: дефект межпредсердной перегородки, 

дефект межжелудочковой перегородки, стеноз легочной артерии; 

- нейромышечная патология: метаболическая миопатия, синдром Barth, 

синдром Ohtahara, синдром Roifman, синдром Melnick-Needles, синдром 

Noonan, мышечная дистрофия Becker, мышечная дистрофия Emery-Dreifus, 

миотубулярная кардиомиопатия; 

- дефекты лицевого черепа: выступающий лоб, двустороннее косогла-

зие, микрогнатия, расщепленное небо или волчья пасть. 

Выраженная трабекулярность миокарда служит фоном для формирова-

ния внутрижелудочковых тромбов, обусловливающих высокую частоту 

тромбоэмболических осложнений (легочная артерия, сосуды головного моз-

га, мезентериальные сосуды и т.д.). 

Стресс-индуцированная кардиомиопатия – кардиомиопатия Тако-

цубо. Патоморфологические изменения характеризуются структурным по-

вреждением кардиомиоцитов, вакуолизацией, нарушением цитоскелета кле-

ток, деградацией контрактильных белков, фокальным интерстициальным 

фиброзом. В некоторых случаях отмечают диссеминированный фиброз с ин-

фильтрацией мононуклеарными клетками.  

В острую фазу заболевания в миокарде нередко регистрируют глубокие 

регионарные нарушения перфузии, однако большая часть кардиомиоцитов в 

этих зонах сохраняет целостность мембраны и затем полностью восстанавли-

вает свою функцию. 

Применение иммуногистохимических методов в острую фазу заболе-

вания дает возможность выявить уменьшение количества актина, нарушение 

структуры дистрофина и коннексина-43, значительную активацию коллагена 

1-го типа и, как следствие, фибротические изменения внеклеточного про-

странства.  
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