
Гипертрофическая кардиомиопатия  — генетиче-
ски детерминированное заболевание, проявля-

ющееся массивной гипертрофией левого желудочка, 
которая не  связана с  повышением нагрузки давле-
нием при  врожденных пороках сердца, артериаль-
ной и  легочной гипертензией, аортальным стенозом, 
и  характеризующееся неблагоприятным течением 
с  высокой смертностью [1, 2]. Распространенность 
гипертрофической кардиомиопатии среди взрослых 
колеблется от 0,02 до 0,23%. Среди лиц молодого воз-
раста (от  25 до  35  лет) заболевание встречается чаще; 
так, по  данным эхокардиографического скрининга 

распространенность составляет 1:500, что объясняется 
большим количеством бессимптомных случаев заболе-
вания. Заболевание чаще встречается у мужчин [1–4]. 
Истинная распространенность гипертрофической 
кардиомиопатии в  детской популяции неизвестна, 
так как  отсутствуют данные эхокардиографического 
скрининга. По  данным о  концентрации пациентов 
с  гипертрофической кардиомиопатией, в  отдельных 
клинических центрах распространенность патологии 
составляет 3 на  100 тыс., при  этом ежегодная заболе-
ваемость — 0,5 на 100 тыс. [1–3]. Учитывая, что в дет-
ском возрасте заболевание часто протекает бессим-
птомно, вероятна и более высокая распространенность 
гипертрофической кардиомиопатии.

Внезапная сердечная смерть 
при гипертрофической кардиомиопатии у детей

Летальность от  гипертрофической кардиомио-
патии у взрослых пациентов составляет 1–2% в год, 
при  этом наиболее частыми причинами смерти 
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служат внезапная сердечная смерть и  прогресси-
рующая сердечная недостаточность [1–3]. Леталь-
ность у мужчин гораздо выше, чем у женщин [1–3]. 
Коварство и трагизм этой патологии состоит в том, 
что  заболевание в  течение долго времени может 
протекать бессимптомно, что  приводит к  запозда-
лой диагностике, и внезапная смерть становится его 
первым и последним проявлением [1–3]. Гипертро-
фическая кардиомиопатия служит наиболее частой 
причиной внезапной сердечной смерти как у взрос-
лых, так и детей. До настоящего времени существует 
лишь небольшое количество исследований, в  кото-
рых проанализирован прогноз течения заболевания 
у лиц молодого возраста. В наиболее крупном мно-
гоцентровом проспективном исследовании с  уча-
стием лиц молодого возраста (474 пациентов в воз-
расте от  7 до  29  лет) установлено, что  летальность 
за  5-летний период составляет 3%, а  за  10-летний 
период  — 5%. При  этом причиной смерти в  боль-
шинстве случаев была внезапная сердечная смерть 
(69%), реже конечная стадия сердечной недостаточ-
ности (10%), осложнения от трансплантации сердца 
(16%) и  миоэктомии (5%) [4]. Основными патофи-
зиологическими механизмами внезапной сердечной 
смерти являются угрожающие жизни аритмии, реже 
острые нарушения гемодинамики (синдром малого 
выброса). Частота внезапной сердечной смерти 
у  детей с  гипертрофической кардиомиопатией зна-
чительно превосходит показатель у  взрослых боль-
ных [4–11]. По данным исследований, выполненных 
в 90-е годы XX века в небольших специализирован-
ных выборках, ежегодная летальность детей дости-
гала 7% [5–7]. Более поздние исследования проде-
монстрировали гораздо более низкий ежегодный 
уровень внезапной сердечной смерти — от 0,8 до 2% 
[5, 6, 11]. Существуют единичные исследования, 
оценивающие влияние пола и  возраста на  леталь-
ность; установлено, что  минимальная ежегодная 
частота внезапной сердечной смерти отмечена в воз-
расте младше 8 лет и составляет 1,6%, в дальнейшем 
летальность увеличивалась, достигая максимума 
в  возрасте 10  лет  — 9,7%, с  11–13  лет показатель 
несколько снижался до 7%, после 16 лет он был еще 
более низким  — 1,7%. В  возрасте 8–10  лет леталь-
ность выше у девочек по сравнению с мальчиками, 
после 11 лет увеличивается смертность среди маль-
чиков, и только после 15 лет летальность среди юно-
шей становится выше, чем у  девушек. Максималь-
ный риск смерти у  девочек приходится на  возраст 
10–11 лет, у мальчиков — 15–16 лет [10]. На показа-
тели внезапной сердечной смерти, несомненно, вли-
яют принципы отбора пациентов для исследования. 
Так, при  отборе детей с  бессимптомным течением 
заболевания средняя ежегодная летальность мини-
мальна и составляет 1,4%, а среди детей с выражен-
ными клиническими проявлениями заболевания  — 
максимальна и составляет 6,6% [6, 9].

Нарушения ритма сердца как причина внезапной 
сердечной смерти при гипертрофической 
кардиомиопатии

Основной причиной внезапной сердечной смерти 
при  гипертрофической кардиомиопатии служат 
жизнеугрожающие нарушения ритма сердца: пре-
имущественно устойчивая желудочковая тахикардия, 
фибрилляция желудочков, развивающиеся на  фоне 
первичной электрической нестабильности миокарда, 
реже асистолия на  фоне полной атривентрикуляр-
ной блокады или синдрома слабости синусного узла 
(чаще при  гипертрофическая кардиомиопатии, обу-
словленной мутацией в  гене PRKAG2). Мономорф-
ная желудочковая тахикардия обычно наблюдается 
при  среднежелудочковой обструкции и  аномальном 
движении верхушки левого желудочка [7]. По  дан-
ным наиболее крупного регистра саркомерной 
кардиомиопатии человека (SHaRE) установлено, 
что  при  дебюте гипертрофической кардимиопатии 
с  детского возраста аритмии ответственны за  более 
50% нежелательных явлений, возникающих в  тече-
ние 10  лет после постановки диагноза. В  целом 
у детей с  гипертрофической кардиомиопатией веро-
ятность возникновения аритмий во  время долго-
срочного наблюдения на  36% выше, чем у  взрос-
лых [6]. Угрожающие жизни аритмии у  пациентов, 
ранее перенесших внезапную остановку кровообра-
щения и  ее эквиваленты, развиваются в  5 раз чаще, 
чем в  группе без  них, при  этом частота развития 
аритмий, угрожающих жизни, составляет почти 10% 
в  год [7, 9]. Фибрилляция желудочков и  устойчивая 
желудочковая тахикардия имеют наибольшую про-
гностическая значимость при  определении риска 
внезапной смерти, вероятность ее развития в  тече-
ние 7 лет у больных с данными аритмиями составляет 
33%, что определяет абсолютное показание (I класс) 
к  имплантации кардиовертера-дефибриллятора 
в качестве вторичной профилактики согласно амери-
канским и  европейским рекомендациям по  диагно-
стике и лечению гипертрофической кардиомиопатии 
[1–4, 7, 8, 11].

По данным метаанализа относительный риск вне-
запной сердечной смерти у  детей с  угрожающими 
жизни аритмиями в  5 раз более высокий, чем среди 
детей без  таких событий (отношение шансов 5,293; 
95% доверительный интервал  — ДИ 2,366–11,839; 
p<0,001) [9]. Следует подчеркнуть, что внезапная оста-
новка кровообращения у  детей с  гипертрофической 
кардиомиопатией может быть единственным фак-
тором риска внезапной смерти [4, 5, 7, 11, 12]. Роль 
индуцированной желудочковой тахикардии в качестве 
предиктора внезапной сердечной смерти при  гипер-
трофической кардиомиопатии была переоценена 
за последние годы. Если в руководстве Европейского 
общества кардиологов по  диагностике и  лечению 
гипертрофической кардиомиопатии 2014  г. электро-
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физиологическое исследование с  целью индукции 
желудочковой тахикардии не показано для стратифи-
кации риска в  силу возможности ложноотрицатель-
ных результатов, то в рекомендациях 2023 г. подчерк- 
нуто, что  индуцированная желудочковая тахикардия 
при программированной стимуляции желудочков слу-
жит независимым фактором риска злокачественных 
желудочковых аритмий у детей [3].

Факторы риска возникновения внезапной 
сердечной смерти у детей с гипертрофической 
кардиомиопатией

На основании множества исследований, прове-
денных преимущественно у  взрослых, страдающих 
гипертрофической кардиомиопатией, выделены кли-
нические особенности, ассоциированные с  высокой 
частотой внезапной смерти,  — их назвали факторами 
риска. Согласно рекомендациям Американского 
общества кардиологов и  Европейской ассоциации 
кардиологов факторы риска подразделены на главные 
(большие) и  вероятные (дополнительные). К  основ-
ным (главным) факторам риска внезапной смерти 
отнесены: 1) прерванный эпизод остановки сердца 
(фибрилляция желудочков) и  постоянная моно-
морфная желудочковая тахикардия; 2) случаи внезап-
ной смерти от  гипертрофической кардиомиопатии 
в  семейном анамнезе; 3)  синкопе неустановленной 
причины; 4) экстремальная гипертрофия стенок левого 
желудочка; 5) непостоянная желудочковая тахикардия 
по данным 24-часового (суточного) мониторирования 
электрокардиограммы (ЭКГ); 6) неадекватный ответ 
артериального давления на физическую нагрузку в виде 
его снижения. К вероятным факторам риска отнесены 
фибрилляция предсердий, ишемия миокарда, обструк-
ция выводного тракта левого желудочка, интенсивная 
физическая нагрузка, генетические мутации высокого 
риска, молодой возраст пациентов, увеличение левого 
предсердия, фиброзные изменения в  миокарде [1]. 
Согласно рекомендациям 2020–2023  гг. по  диагно-
стике и  лечению гипертрофической кардиомиопатии 
увеличение левого предсердия, ишемия миокарда, 
генетические мутации высокого риска начали рассма-
триваться как основные факторы риска [2, 3].

На первом этапе факторы риска внезапной 
смерти, описанные у  взрослых пациентов с  гипер-
трофической кардиомиопатией, были экстраполи-
рованы на  детскую популяцию. Однако было неиз-
вестно, возможно ли  использование этих факторов 
риска в  детской популяции для  определения риска 
возникновения внезапной сердечной смерти. Иссле-
дования, выполненные в  последнее время, были 
направлены на  выявление предикторов внезапной 
сердечной смерти у детей и подростков [8, 9, 11].

Синкопальные состояния — очень важные и грозные 
предикторы внезапной сердечной смерти у  пациен-
тов с гипертрофической кардиомиопатией. Они реги-
стрируются у 26–35% взрослых больных и могут быть 

как  повторяющимися, так и  единичными в  течение 
всей жизни; в  ряде случаев это единственное клини-
ческое проявление заболевания [1–4]. Распростра-
ненность необъяснимых обмороков в  когорте педиа-
трических пациентов ниже и варьирует от 3,1 до 9,9% 
[5–7, 11]. Причины обмороков гетерогенны, к  ним 
относятся синдром малого выброса (гиповолемия) 
на  фоне возрастающей обструкции выходного тракта 
левого желудочка, устойчивая желудочковая тахи-
кардия, фибрилляция предсердий, полная атриовен-
трикулярная блокада, синдром слабости синусного 
узла (например, гипертрофическая кардиомиопатия 
на  фоне мутации гена PRKAG2), неадекватная вазо-
дилатация [1–3, 7, 13]. Резкое увеличение обструкции 
левого желудочка и  соответственно развитие син-
дрома малого выброса более характерны для повторя-
ющихся обмороков в  ситуациях интенсивной физи-
ческой нагрузки [2]. При  внезапном возникновении 
обморока в  состоянии покоя или  минимального 
напряжения необходимо исключать желудочковую 
аритмию [9, 14]. Синкопальные состояния, возникаю-
щие при длительном стоянии или в жарком, душном 
помещении, сопровождающиеся яркой вегетативной 
окраской, тошнотой, рвотой, гипергидрозом, чаще 
имеют нейрорефлекторный (вазовагальный) характер; 
они  в  меньшей степени ассоциированы с  внезапной 
сердечной смертью [1–3]. Следует провести тщатель-
ное обследование, чтобы определить причину обмо-
рока у  ребенка с  гипертрофической кардиомиопа-
тией, включая длительное холтеровское монтирование 
ЭКГ, а в ряде случаев даже имплантацию длительного 
регистратора ЭКГ при повторных обмороках неясной 
этиологии, проведение эхокардиографии с  нагрузкой 
для  исключения провоцируемой обструкции выход-
ного тракта левого желудочка. Целесообразно также 
выполнение тилт-теста для верификации нейровегета-
тивного (вазовагального) генеза обмороков.

При наблюдении за  взрослыми пациентами 
с  гипертрофической кардиомиопатией четко проде-
монстрировано, что синкопальные состояния неуста-
новленной причины служат независимым предикто-
ром возникновения внезапной сердечной смерти, 
особенно у  молодых пациентов [1–3]. Связь синко-
пальных состояний и  угрожающих жизни аритмий 
у  детей с  гипертрофической кардиомиопатией под-
тверждена как в одно-, так и многоцентровых иссле-
дованиях [5, 11–13]. Результаты крупного метаана-
лиза (25 исследований, включивших 3394 пациентов 
детского возраста) продемонстрировали, что  необъ-
яснимые обмороки достоверно связаны с  внезапной 
сердечной смертью (соотношение рисков 1,89; 95% 
ДИ 0,69–5,16 и отношение шансов 2,64; 95% ДИ 1,21–
5,79) [9]. Ежегодная смертность у детей с гипертрофи-
ческой кардиомиопатией и  синкопальными состоя-
ниями наиболее высока и  составляет 3,2% [12]. Если 
у  взрослых большее значение в  качестве предиктора 
внезапной сердечной смерти имеют синкопальные 
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состояния, возникшие в  последние 6  мес, то  у  детей 
срок возникновения синкопальных состояний 
имеет меньшее значение [1–3, 5, 12]. В  то  же время 
в нескольких исследованиях у детей продемонстриро-
вано, что наличие в анамнезе обмороков в последние 
6 мес увеличивает вероятность возникновения внезап-
ной сердечной смерти в  7,4 раза [11]. Синкопальные 
состояния вошли в качестве предиктора в две модели 
стратификации риска внезапной сердечной смерти 
при  гипертрофической кардиомиопатии, предложен-
ные для  детского возраста [5, 11]. Необходимы даль-
нейшие исследования для  оценки временной связи 
между возникновением синкопального состояния 
и  риском внезапной сердечной смерти, а  также про-
спективные исследования для решения вопроса о воз-
можности трансформации одного механизма развития 
обмороков в  другой; особенно это важно для  оценки 
риска при вазовагальных обмороках.

Экстремальная гипертрофия миокарда

Гипертрофия левого желудочка служит ключе-
вым диагностическим признаком гипертрофической 
кардиомиопатии. За  экстремальную гипертрофию 
миокарда у  взрослых пациентов принимают единое 
значения толщины межжелудочковой перегородки — 
более 30 мм, что  считается независимым фактором 
риска внезапной сердечной смерти [1, 3]. У  детей, 
учитывая зависимость толщины межжелудочковой 
перегородки от  возраста ребенка и  морфометриче-
ских параметров, абсолютные значения этого пока-
зателя следует переводить в  относительные пока-
затели Z-score (на  основе стандартных девиантных 
отклонений  — SDS) [15, 16]. Существенные про-
блемы связаны и c различными критериями опреде-
ления экстремальной гипертрофии в педиатрической 
практике. В  настоящее время существует несколько 
методов расчета показателей Z-score с разными чис-
ловыми результатами при  одинаковых абсолютных 
значениях толщины стенки. За  экстремальную тол-
щину межжелудочковой перегородки как  фактора 
риска внезапной сердечной смерти у детей, согласно 
рекомендациям Европейского общества кардиоло-
гов 2014  г., принимают значение толщины межже-
лудочковой перегородки более 6 Z-score, рассчитан-
ное с помощью Детройтской модели [1, 14]. В 2017 г. 
Американское эхокардиографическое общество 
разработало новую модель оценки толщины межже-
лудочковой перегородки с  использованием z-score 
с  поправкой на  площадь поверхность тела (BSA) 
на  основе базы данных эхокардиографии 3215 здо-
ровых североамериканских детей (Pediatric Heart 
Network  — Бостонская PHN модель) [15]. С  2020  г. 
согласно рекомендациям Американской ассоциации 
кардиологов в  качестве показателя экстремальной 
толщины межжелудочковой перегородки предлагают 
считать показатель в  20 z-score (Бостонская PHN 
модель) [2].

Экстремальная гипертрофия миокарда имеет 
большее прогностическое значение в  качестве фак-
тора риска внезапной сердечной смерти у  моло-
дых пациентов по  сравнению с  взрослыми [7, 16]. 
В  14   исследованиях, проведенных у  детей с  гипер-
трофической кардиомиопатией, показана взаи-
мосвязь экстремальной гипертрофии миокарда 
и риска внезапной сердечной смерти по результатам 
как  одно-, так многофакторного анализа [5, 11–13, 
16–19]. На  основе крупного исследования (1075 
детей) установлена зависимость между возникнове-
нием летальных аритмий в течение 5 лет и толщиной 
межжелудочковой перегородки. Так, в  группе детей 
с  z-score межжелудочковой перегородки <10 угро-
жающие жизни аритмии возникли в  4,4% случаев, 
в  группе с  показателями от  ≥10 до  <20  — в  12,6%, 
в группе с показателями ≥20 — в 14%, при этом мак-
симальная частота внезапной сердечной смерти 
выявлена при z-score 23 [16]. Как правило, гипертро-
фия сочетается с  фиброзными изменениями в  мио-
карде, что  увеличивает вероятность возникновения 
угрожающих жизни нарушений ритма сердца [20]. 
Оценка толщины межжелудочковой перегородки 
включена в две модели расчета риска возникновения 
внезапной сердечной смерти у детей с гипертрофиче-
ской кардиомиопатией [11, 12]. Следует подчеркнуть, 
что  крайне важно использование z-баллов толщины 
межжелудочковой перегородки, на  основании кото-
рых разработана соответствующая модель прогнози-
рования риска внезапной сердечной смерти.

Неустойчивая желудочковая тахикардия диагно-
стируется при  регистрации 3 и  более последователь-
ных желудочковых комплексов с  частотой более 120 
в  минуту и  продолжительностью менее 30 с  и  служит 
независимым предиктором внезапной сердечной 
смерти как у взрослых [1–3], так и у детей с гипертро-
фической кардиомиопатией [1–3, 9, 11, 13, 18–20]. 
Неустойчивая желудочковая тахикардия имеет боль-
шее прогностическое значение в  качестве фактора 
риска внезапной смерти у молодых пациентов по срав-
нению со взрослыми [20]. Субстратом возникновения 
желудочковой тахикардии служат нарушения архи-
тектоники миофибрилл, участки некроза и  фиброза 
[3, 20]. Относительный риск непостоянной желудоч-
ковой тахикардии в  качестве предиктора внезапной 
смерти у детей составляет 2,89 (95% ДИ 2,21–3,58) [12]. 
До настоящего времени данные о влиянии частоты сер-
дечных сокращений и продолжительности залпа тахи-
кардии на риск развития внезапной сердечной смерти 
противоречивы. В  одних исследованиях не  выявлена 
связь между частотой сердечных сокращений, продол-
жительностью залпа тахикардии и  риском летальных 
эпизодов аритмии [21]. По данным исследований, про-
веденных у взрослых, желудочковая тахикардия с боль-
шей частотой и  продолжительностью имеет большее 
значение в  качестве предиктора внезапной сердеч-
ной смерти [22]. Был предложен специальный индекс 
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тяжести тахикардии (частота сердечных сокращений 
× продолжительность в комплексах QRS/100); индекс 
более 28 коррелировал с мотивированными срабатыва-
ниями кардиовертера-дефибриллятора, что позволило 
использовать его для  прогнозирования обоснованных 
шоков [22]. Показано, что неустойчивая желудочковая 
тахикардия с  частотой более 200 уд/мин, длительно-
стью комплексов QRS более 7 и ее повторяющиеся эпи-
зоды являются более точным прогностическим факто-
ром развития устойчивой желудочковой тахикардии/
фибрилляции желудочков, мотивированного сраба-
тывания кардиовертера-дефибриллятора [23]. Необхо-
димы дальнейшие исследования в когорте педиатриче-
ских пациентов для более точной оценки особенностей 
неустойчивой желудочковой тахикардии по  данным 
холтеровского мониторирования ЭКГ для  оценки 
риска внезапной сердечной смерти. Несомненно, 
что холтеровское мониторирование ЭКГ — обязатель-
ный метод диагностики для детей с гипертрофической 
кардиомиопатией.

Наличие случаев внезапной смерти в семейном 
анамнезе как предиктор внезапной сердечной 
смерти

Семейный анамнез, отягощенный по  внезапной 
сердечной смерти, у взрослых пациентов рассматри-
вается как основной фактор риска внезапной смерти 
в  европейских и  американских рекомендациях 
по  ведению пациентов с  гипертрофической кардио-
миопатией [1–3]. В детской популяции данные про-
тиворечивы. В более ранних исследованиях получена 
связь между наличием в семье ребенка с гипертрофи-
ческой кардиомиопатией случаев внезапной смерти 
у родственников первой степени родства и возникно-
вением угрожающих жизни аритмий [4]. Вместе с тем, 
по  данным работ, выполненных в  2017–2020  гг., 
не  получено достоверных различий в отношении 
риска внезапной смерти между детьми с  осложнен-
ным семейным анамнезом и  без  него, в  связи с  чем 
данный показатель перестали относить к  большим 
предикторам внезапной сердечной смерти [11, 12]. 
Одним из объяснений этого может служить возмож-
ность развития заболевания у  детей при  вновь воз-
никших (de novo) мутациях в  генах [9]. Вместе с  тем 
значение отягощенной наследственности и семейная 
трагедия крайне важны для  проведения каскадного 
скрининга в  целях диагностики кардиомиопатии 
и должны рассматриваться как показания к раннему 
началу применения терапии бета-адреноблокато-
рами; возможно последний факт способствует сни-
жению летальных исходов.

Неадекватный ответ (гипотензивная реакция) 
артериального давления на физическую нагрузку

Такой ответ определяется как  прирост артери-
ального давления менее чем на 20 мм рт.ст. на пике 
нагрузки [1, 2]. Подобная реакция связана с  резким 

падением периферического сосудистого сопротив-
ления и  низким сердечным выбросом при  обструк-
тивных формах заболевания и  классифицируется 
как  фактор риска внезапной смерти у  взрослых 
пациентов гипертрофической кардиомиопатией, 
особенно в возрасте моложе 40 лет [1]. Вместе с тем, 
по  данным последних метаанализов, этот фактор 
не  прогнозирует риска внезапной сердечной смерти 
у детей [7, 9, 11].

Увеличение диаметра левого предсердия, по данным 
последних исследований, рассматривается как  фак-
тор риска внезапной смерти при  гипертрофической 
кардиомиопатии. При  этом значение имеет именно 
размер, а  не  площадь или  объем левого предсердия 
[1–3]. В  педиатрических когортах также отмечена 
статистически значимая связь между увеличением 
размера левого предсердия и  риском внезапной 
смерти [9, 17, 24]. Увеличение диаметра левого пред-
сердия часто сочетается с  митральной недостаточ-
ностью и  рестриктивным типом диастолической 
дисфункции [17, 24–26]. Размер левого предсердия 
тесно коррелирует с вероятностью развития фибрил-
ляции предсердий [1, 3, 16]. Фибрилляция предсер-
дий ассоциируется с  прогрессирующей сердечной 
недостаточностью и  тромбоэмболическими инсуль-
тами, может запустить желудочковую тахикардию [3]. 
Фибрилляция предсердий наблюдается у  20–25% 
взрослых больных гипертрофической кардиомиопа-
тией, значительно реже встречается у  детей, в  связи 
с чем ее значение как предиктора внезапной сердеч-
ной смерти менее изучено [1, 3, 9]. Значение диаме-
тра левого предсердия вошло в  предложенные каль-
куляторы для  определения индивидуального риска 
возникновения внезапной сердечной смерти у детей 
с гипертрофической кардиомиопатией [11, 12].

Значения градиента давления в выходном тракте 
левого желудочка в качестве предиктора внезапной 
сердечной смерти

Обструктивная форма гипертрофической кар-
диомиопатии диагностируется при  градиенте дав-
ления в  выходном тракте левого желудочка более 
30 мм рт.ст. в  покое или  при  нагрузке. Возникнове-
ние градиента только на  фоне физической нагрузке 
классифицируется как  латентная форма обструк-
ции. Обструкция выходного тракта левого желудочка 
при пиковом градиенте в покое >50 мм рт.ст. рассма-
тривается в качестве дополнительного фактора риска 
внезапной смерти [1, 5, 27]. Обструкция вынося-
щего тракта левого желудочка выявляется у 1/3 детей 
с  гипертрофической кардиомиопатией [27]. Дети 
с  признаками обструкции в  покое, по  сравнению 
с детьми без обструкции, имеют более высокий риск 
развития характерных клинических симптомов (син-
копе, стенокардии, неустойчивой и устойчивой желу-
дочковой тахикардии), а  также внезапной смерти, 
абортированной смерти, сердечной недостаточности, 
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трансплантации сердца [17, 28]. По данным метаана-
лиза также установлено, что  риск внезапной смерти 
у детей с обструкцией выводного тракта левого желу-
дочка в  2 раза выше, чем у  пациентов без  нее [29]. 
Вместе с  тем, по  данным другого многоцентрового 
исследования (446 молодых людей моложе 20  лет), 
продемонстрировано, что  необструктивная форма 
заболевания (градиент обструкции ниже 30 мм рт.ст.) 
чаще ассоциируется с  риском летальных эпизодов 
аритмии (отношение риска 2,0; p<0,006), а  гради-
ент выше 36 мм рт.ст. рассматривался в  качестве 
защитного фактора в отношении внезапной сердеч-
ной смерти [18]. Данные крупного многоцентрового 
исследования (n=572) показали, что при нарастании 
пикового градиента в выходном тракте левого желу-
дочка более 100 мм рт.ст. риск внезапной сердечной 
смерти имел тенденцию к  снижению [11]. Следует 
отметить, что  обструкция оттока в  моделях инди-
видуального расчета риска внезапной сердечной 
смерти у  детей HCM Risk-Kids и  аналогично в  PRI-
MaCY-SCD парадоксальным образом оказалась 
защитным фактором и, следовательно, снижает рас-
считанный алгоритмом риск [11, 12]. Кажется мало-
вероятным, что наличие градиента оттока в выходном 
тракте левого желудочка уменьшает риск внезапной 
сердечной смерти в детском возрасте, но становится 
фактором риска только после 16 лет. Возможно, это 
обусловлено более частым применением бета-адре-
ноблокаторов для  лечения обструктивной формы 
гипертрофической кардиомиопатии (более высо-
кими дозами) по  сравнению с  лечением пациентов 
с  необструктивной формой заболевания, что  приво-
дит к снижению риска внезапной сердечной смерти. 
Кроме того, показано, что степень обструкции путей 
оттока левого желудочка коррелирует со степенью 
фиброза по  данным магнитно-резонансной томо-
графии при  гипертрофической кардиомиопатии 
у детей [30]. Нельзя исключить, что дополнительный 
риск обструкции выходного тракта левого желудочка 
в  качестве возникновения внезапной сердечной 
смерти будет подтвержден в  ходе более длительных 
(более 5 лет) наблюдений за детьми с гипертрофиче-
ской кардиомиопатией.

Фиброзные изменения в миокарде по данным 
магнитно-резонансной томографии как предиктор 
внезапной смерти

Данные о фиброзе миокарда (по результатам маг-
нитно-резонансной томографии сердца с контрасти-
рованием гадолинием) рассматриваются в  качестве 
дополнительного фактора риска внезапной смерти 
у  взрослых пациентов с  гипертрофической кардио-
миопатией в рекомендациях Европейского общества 
кардиологов 2014 г. [1]. В руководстве 2020 г. фиброз-
ные изменения уже рассматриваются как  основной 
фактор риска внезапной смерти [2]. Частота выявле-
ния фиброза миокарда у  детей с  гипертрофической 

кардиомиопатией варьирует от 18 до 73%, у взрослых 
этот показатель равен 60% [31, 32]. Показатель LGE 
(позднее повышение уровня гадолиния) ≥2% отра-
жает отличную дискриминационную способность 
отбора детей с  высоким риском внезапной смерти 
[31–33]. При включении данных о фиброзе миокарда 
в  имеющиеся модели стратификации риска внезап-
ной смерти у детей с гипертрофической кардиомио- 
патией продемонстрировано улучшение дискри-
минационной способности модели HCM Risk-Kids 
≥4% с 0,771 до 0,862 [31, 33]. Максимально высокий 
риск имеют дети с  сочетанием фиброзных измене-
ний в  миокарде и  обмороков [31–33]. Соотношение 
риска внезапной смерти у детей с фиброзными изме-
нениями без  обмороков в  анамнезе составляет 3,6, 
а  у  пациентов со степенью LGE ≥2% и  обмороками 
возрастает до 37,6 [32].

Значение генетического тестирования в оценке 
риска внезапной сердечной смерти

В последние годы все большее значение 
для  оценки риска возникновения внезапной смерти 
уделяется генетическим факторам. В  большинстве 
случаев для  генетической диагностики используются 
панели генов, включающие определение мутаций 
в 8 генах, кодирующих белки саркомерного комплекса 
(MYH7, MYBPC3, TNNI3, TNNT2, TPM1, MYL2, 
MYL3 и ACTC1) [1–3]. По данным крупного метаана-
лиза, включившего 51 исследование (7675 пациентов 
с гипертрофической кардиомиопатией), установлено, 
что  наиболее частыми у  пациентов с  гипертрофи-
ческой кардиомиопатией являются мутации в  генах 
MYBPC3 (20%) и  MYH7 (14%), реже мутации выяв-
ляются генах тропонина (TNNT2 и  TNNI3  — по  2% 
в  каждом). Средний возраст дебюта гипертрофиче-
ской кардиомиопатии у пациентов с мутацией в  гене 
MYH7 меньше (начало четвертого десятилетия), чем 
у пациентов без саркомерных мутаций [34]. Преобла-
дание заболеваемости у мужчин, по сравнению с жен-
щинами, отмечено при мутациях в генах TNNT2 (69%) 
и MYBPC3 (62%). Частота внезапной смерти и частота 
возникновения нарушений в  проводящей системе 
сердца и желудочковых аритмий у пациентов с мута-
циями гена MYH7 значительно выше, чем у пациентов 
с мутациями в гене MYBPC3 (р<0,05) [34]. У взрослых 
пациентов частота желудочковой тахикардии наиболее 
высока при  мутации в  гене MYH7  — 33%, что  досто-
верно выше, чем у  пациентов с  мутациями в  гене 
MYBPC3 и  отрицательным генотипом. У  31% паци-
ентов с  мутациями в  гене MYH7 также наблюдаются 
нарушения проводящей системы, такие как дисфунк-
ция синусного узла, атриовентрикулярная блокада 
и блокада ножек пучка Гиса, что достоверно чаще, чем 
у пациентов с вариантами в гене MYBPC3 [34]. Супра-
вентрикулярная тахикардия, включая фибрилляцию 
и  трепетание предсердий, отмечена в  18% при  мута-
циях гена MYBPC3, у 24% пациентов с мутацией в гене 
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MYH7, у  33% пациентов  — в  TNNT2, у  30% пациен-
тов с мутацией гена TNNI3 и у 17% с отрицательным 
генотипом.

До настоящего времени отсутствуют длитель-
ные наблюдения за  детьми с  гипертрофической 
кардиомиопатией и  установленными мутациями 
генов белков кардиального саркомера. Кроме того, 
использование молекулярной диагностики в прогно-
зировании затруднено генетической гетерогенностью 
заболевания. Проведено очень мало педиатрических 
исследований, оценивающих корреляции генотипа 
и  фенотипа. Установлено, что  пациенты с  мута-
циями в  генах MYH7/MYBPC3 имеют наибольший 
риск раннего дебюта заболевания и  более тяжелый 
прогноз [34]. Данные из  реестра SHaRe показали, 
что у детей с саркомерной гипертрофической кардио-
миопатией риск неблагоприятного общего комбини-
рованного кардиального исхода был повышен на 63% 
по сравнению с таковым при несаркомерной гипер-
трофической кардиомиопатии, при этом не выявлено 
существенного повышения риска, ассоциированного 
с  желудочковыми аритмиями [10]. Мутации в  генах 
тропонина I (TNNI3) и  тропонина T (TNNT2) прог- 
ностически неблагоприятны в  отношении риска 
летальных эпизодов аритмии [13]. Исследование 
PRIMaCY показало, что  у  лиц с  положительным 
генотипом риск внезапной сердечной смерти был 
в 1,3 раза выше, чем у лиц с отрицательным геноти-
пом, хотя добавление статуса генотипа не  улучшило 
прогностическую ценность модели [11].

В руководстве по  ведению кардиомиопатий 
Европейского кардиологического общества 2023  г., 
помимо наиболее частых саркомерных мутаций, 
выделены и  более редкие неблагоприятные мута-
ции, которые ассоциированы с  высоким риском 
внезапной сердечной смерти при  гипертрофиче-
ской кардиомиопатии. К  ним относятся мутации 
в  генах FLNC5 (филамин-С), PLN5 (фосфоламбан), 
SCN5A (альфа-субъединица-5 потенциалзависимого 
канала натрия), TMEM4 (трансмембранный белок), 
LMNA (ламин А/С), RMB20 (РНК-связывающий 
мотивирующий протеин 20), DES (десмин, десмосо-
мальные мутации), DSP (десмоплакин), LBD3 (LIM-
связывающий домен-3), BAG3 (BCL2 связанный ата-
ноген), NKX2–5 (NK2 гомеобокс-5), KCNQ1, KCNH2 
(калиевый потенциалзависимый канал), TRPM4 
(временный рецепторный потенциал меластатина-4). 
Однако их значение для прогнозирования риска вне-
запной смерти у детей требует уточнения [3].

Необходимы более крупные исследования, позво-
ляющие учитывать специфические особенности 
генотипа в  прогнозировании риска. Прогностиче-
ская ценность выявления носителей вариантов гена 
саркомера у  детей без  фенотипических проявле-
ний остается неясной. Наибольшее значение имеет 
идентификация мутаций в гене тропонина Т в связи 
с  минимальными клиническими проявлениями 

заболевания и  высоким риском внезапной смерти. 
Необходимы дальнейшее накопление генетической 
информации у детей с гипертрофической кардиомио- 
патией и  сопоставление ее с  клиническими особен-
ностями течения заболевания и  риском внезапной 
сердечной смерти.

Стратификации риска внезапной смерти 
у детей с гипертрофической кадиомиопатией

Выявление лиц с  высоким риском развития 
угрожающих жизни нарушений ритма среди детей 
с гипертрофической кадиомиопатией для проведения 
первичной профилактики внезапной смерти с помо-
щью имплантации кардиовертера-дефибриллятора — 
крайне важная задача [1, 2, 4, 7, 29]. В  настоящее 
время нет единого мнения относительно абсолют-
ного риска внезапной смерти, который оправдывает 
имплантацию кардиовертера-дефибриллятора в  дет-
стве в  качестве первичной профилактики, при  этом 
потенциальные преимущества должны быть сбалан-
сированы с риском развития осложнений, связанных 
с устройством у молодых пациентов [7, 30].

Существуют два подхода к  стратификации риска 
внезапной сердечной смерти при гипертрофической 
кардиомиопатии. Первый базируется на оценке кон-
центрации факторов риска, второй — на мультифак-
торных математических моделях расчета индивиду-
ального 5-летнего риска внезапной смерти.

Согласно Европейским рекомендациям по  диаг- 
ностике и  лечению гипертрофической кардиоми-
опатии 2014  г. абсолютным показанием к  имплан-
тации кардиовертера-дефибриллятора у  детей 
(в  рамках вторичной профилактики) служит нали-
чие предотвращенной (абортированной) сердечной 
смерти или диагностированная спонтанная постоян-
ная желудочковая тахикардии (класс рекомендаций I). 
В случае наличия у ребенка 2 факторов риска и более 
стратифицируется средний риск возникновения вне-
запной смерти (класс рекомендаций для  импланта-
ции кардиовертера-дефибриллятора IIА). При  нали-
чии одного фактора риска показания к имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора должны тщательно 
взвешиваться с учетом риска и пользы от вмешатель-
ства (класс рекомендаций IIB) [1].

Согласно рекомендациям Американской кардио-
логической ассоциации и  Американского колледжа 
кардиологов и (AHA/ACC) по диагностике и лечению 
пациентов с  гипертрофической кардиомиопатией 
2020  г. показания к  имплантации кардиовертера-
дефибриллятора у  детей и  по  сей день базируются 
на  оценке концентрации факторов риска. Наличие 
необъяснимых обмороков, массивной гипертрофии 
левого желудочка, отягощенного семейного анамнеза 
по внезапной смерти (связанной с гипертрофической 
кардиомиопатией), неустойчивой желудочковой 
тахикардии рассматривается как  IIa класс показа-
ний к  имплантации кардиовертера-дефибриллятора. 
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Фиброз миокарда и  систолическая дисфункция 
(фракция выброса менее 50%) расцениваются 
как дополнительные факторы при оценке риска вне-
запной смерти [2].

Впервые использование многофакторной мате-
матической модели расчета предполагаемого 5-лет-
него риска внезапной смерти для  определения 
показаний к имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора (HCM Risk-SCD) предложено в  рекоменда-
циях 2014  г. Европейского общества кардиологов 
(ESC) по ведению пациентов старше 16 лет с гипер-
трофической кардиомиопатией. В  этой модели учи-
тываются такие факторы риска, как абортированная 
смерть, экстремальная гипертрофия миокарда, син-
копальное состояние, неустойчивая желудочковая 
тахикардия, аномальная реакция на  физическую 
нагрузку, отягощенная наследственность по  вне-
запной смерти у  родственников молодого возраста 
с  гипертрофической кардиомиопатией, увеличение 
левого предсердия, обструкция выводного тракта 
левого желудочка, возраст дебюта заболевания. Были 
выделены 3 группы риска: низкий при  показателе 
менее 4%, средний при значении от 4 до 6% и высо-
кий — более 6%. Пациенты с высоким риском имеют 
IIa класс показаний, пациенты с риском ниже 6% — 
IIb класс показаний [1].

В  2019  г. G. Norrish и  соавт. [35] провели вали-
дацию рекомендаций Европейского общества кар-
диологов 2014  г. по  стратификации групп риска 
внезапной смерти в когорте из 411 детей с гипертро-
фической кардиомиопатией, основанную на  оценке 
концентрации факторов риска. Было показано, 
что  эпизоды аритмии возникали как  у  пациентов 
без факторов риска, так и с одним и двумя факторам 
риска, и их частота достоверно не различалась в груп-
пах (7,5, 16,8 и 18,8% соответственно). Дискримина-
ционная способность двух факторов риска внезапной 
смерти для  идентификации детей с  угрожающими 
жизни аритмиями за  5  лет была низкая. Кривые 
выживаемости Каплана–Майера также достоверно 
не различались в группах низкого и высокого риска. 
Неудовлетворенность результатами выделения паци-
ентов, угрожаемых по  развитию внезапной смерти, 
на  основе оценки концентрации факторов риска 
потребовала разработки другого подхода к стратифи-
кации риска.

Многофакторная математическая модель прогно-
зирования индивидуального 5-летнего риска внезап-
ной смерти у  детей (HCM Risk-Kids) была разрабо-
тана G. Norrish и соавт. в 2019 г. на основании данных 
1024 пациентов в  возрасте до  16  лет с  гипертрофи-
ческой кардиомиопатией [12]. За  время 5-летнего 
наблюдения у 89 детей развились угрожающие жизни 
события: внезапная сердечная смерть — у 39 (43,8%), 
абортированная сердечная смерть  — у  16 (18,0%), 
мотивированное срабатывание кардиовертера-дефи-
бриллятора  — у  24 (27,0%), гемодинамически зна-

чимая желудочковая тахикардия  — у  10 (11,2%). 
Математическая модель (HCM Risk-Kids) включала 
оценку следующих легкодоступных неинвазивных 
клинических параметров: масса тела, возраст, пол, 
необъяснимые обмороки, максимальная толщина 
стенки левого желудочка, размер левого предсер-
дия, градиент выносящего тракта левого желудочка 
и  неустойчивая желудочковая тахикардия. К  группе 
низкого риска были отнесены пациенты с прогнози-
руемым 5-летним риском менее 4%, среднего риска — 
от  4 до  6% и  высокого риска  — более 6%. Проверка 
модели HCM Risk-Kids была проведена в многоцен-
тровом исследовании на  независимой гетерогенной 
популяции из  527 пациентов. Первичной конечной 
точкой была внезапная смерть или  эквивалентное 
событие (прерванная остановка сердца, мотивиро-
ванное срабатывание кардиовертера-дефибрилля-
тора, устойчивая гемодинамически значимая желу-
дочковая тахикардия), которые имелись у  34 детей 
в  течение 5  лет. В  группе низкого риска конечная 
точка была достигнута 3 (1,7%) пациентами, в группе 
с прогнозируемым риском от 4 до 6% — 5 (5%) паци-
ентами и 26 (10,4%) пациентами из группы высокого 
риска. Обсуждается вопрос, какое пороговое значе-
ние использовать как показание к имплантации кар-
диовертера-дефибриллятора. Предполагаемый 5-лет-
ний риск внезапной смерти, равный 6% или  выше, 
показал чувствительность 76,5%. Использование зна-
чения риска 4% и выше повышало чувствительность 
до 91,2%, однако увеличивало количество необосно-
ванных имплантаций кардиовертера-дефибрилля-
тора с 45,2 до 64,5% [12].

В 2022  г. была проведена повторная валидация 
модели HCM Risk-kids на  основе ретроспективного 
анализа большой и  географически разнообразной 
популяции детей с  гипертрофической кардиомиопа-
тией (421 пациента). За  время наблюдения (от  1  мес 
до  20,1  года) произошло 39 угрожающих жизни эпи-
зодов аритмии (внезапная сердечная смерть  — 10, 
остановка сердца с  успешной реанимацией  — 11, 
мотивированное срабатывание кардиовертера-дефи-
бриллятора  — 16, гемодинамически значимая устой-
чивая желудочковая тахикардия  — 2). Годичная 
и 5-летняя кумулятивная частота внезапной сердечной 
смерти или эквивалентного события составили 1,49% 
(95% ДИ 0,67–3,29%) и  8,6% (95% ДИ 6,67–13,0%) 
соответственно. У  23 пациентов летальные эпизоды 
аритмии произошли в  течение 5  лет. Внезапная сер-
дечная смерть произошла у 6 (2,0%) пациентов с про-
гнозируемым риском <6% и у 17 (13,6%) с прогнози-
руемым риском ≥6. Прогнозируемый 5-летний риск 
≥6% выявил более 70% событий, C-статистика 5-лет-
него предполагаемого риска более 6% составила 0,702 
(95% ДИ 0,60–0,81), чувствительность 73,9%, специ- 
фичность 72,9%, прогностическая значимость поло-
жительного результата теста 13,6% и прогностическая 
значимость отрицательного результата теста 98% [36]. 
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Полученные результаты позволяют констатировать, 
что модель HCM Risk-Kids представляет собой инфор-
мативный и  достоверный инструмент для  принятия 
решений по  имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора у детей с гипертрофической кардиомиопатией. 
Пациенты с низким риском по данным модели HCM 
Risk-Kids, у  которых возникла внезапная смерть, 
имели клинический фенотип легкого течения заболе-
вания, у них не было показаний к имплантации кар-
диовертера-дефибриллятора согласно стратификации 
риска в соответствии с действующими европейскими 
или  североамериканскими рекомендациями. Это 
демонстрирует проблему, общую для  всех моделей 
риска, возможность возникновения внезапной сер-
дечной смерти у  лиц с  стратифицированным низким 
риском, что требует разработки дополнительных пре-
дикторов внезапной смерти.

Модель HCM Risk-kids прошла внешнюю валида-
цию на  национальной шведской когорте (110 детей 
старше 7  лет с  первичной гипертрофической карди-
омиопатией). Конечными точками были комбина-
ция внезапной сердечной смерти и остановки сердца 
с  успешной реанимацией в  течение 5  лет наблю-
дения. При  стратификации риска у  детей старше 
7  лет (HCMRisk-Kids7plus) C-статистика составила 
0,76 [30].

Альтернативная модель стратификации риска 
развития внезапной смерти  — PRecIsion Medicine 
for  CardiomyopathY (PRIMaCY)  — была разработана 
в  2020  г. на  основании Северо-Американского мно-
гоцентрового (11 центров) ретроспективного наблю-
дательного когортного исследования с  участием 
572 пациентов с гипертрофической кардиомиопатией 
младше 18  лет [11]. В  течение 5  лет у  53  детей были 
достигнуты первичные конечные точки (у 14 — вне-
запная сердечная смерть, у  25  — реанимированная 
остановка сердца и  у  14  — мотивированных сраба-
тываний кардиовертера-дефибриллятора). В  фор-
мулу модели вошли следующие факторы риска: 
возраст постановки диагноза, максимальная тол-
щина межжелудочковой перегородки, максималь-
ная толщина задней стенки левого желудочка (пре-
образованы с  помощью бостонского калькулятора 
баллов по  z-шкале), наличие в  течение последних 
6 мес залпа неустойчивой желудочковой тахикардии 
и  синкопального состояния неясного генеза, раз-
мер левого предсердия (в  миллиметрах), пиковый 
градиент давления выходного тракта левого желу-
дочка. В отличие от предыдущей модели учитывались 
генетические данные: патогенный либо вероятный 
патогенный вариант саркомерного гена. В  отличие 
от  такового у  взрослых градиент выходного тракта 
левого желудочка не  имел связи с  риском внезап-
ной сердечной смерти, при  этом выявлена обратная 
связь при  градиенте ≥100 мм рт.ст.; отягощенный 
семейный анамнез по  внезапной смерти не  рассма-
тривался в  качестве предиктора риска. Были стра-

тифицированы 3 группы: низкого (<4,7%), среднего 
(4,7–8,3%) и высокого (>8,3%) рисков. Клиническая 
и клинико-генетические модели с одинаковой точно-
стью различали пациентов с  летальными эпизодами 
аритмии и без них с С-статистикой 0,75 и 0,76. Была 
проведена внешняя валидация модели на  285 паци-
ентах из регистра SHaRE. Конечные точки отмечены 
в  22 случаях (8  — внезапная смерть, 9 – внезапная 
смерть с  успешной реанимацией, 5 мотивирован-
ных срабатываний кардиовертера-дефибриллятора). 
Модель обеспечивала индивидуальные оценки риска 
внезапной сердечной смерти у детей в течение 5 лет, 
с  высокой точностью дискриминируя высокий риск 
внезапной смерти. При  этом С-статистика (0,707 
и  0,724) достоверно не  отличалась для  клинической 
и клинико-генетической моделей [11].

Сравнение двух педиатрических математических 
моделей прогнозирования риска внезапной смерти 
(PRIMaCY и HCM Risk-Kids) на основе наблюдения 
за  301 пациентом в  течение 5  лет показало, что  рас-
четное число пациентов, которым требуется имплан-
тация кардиовертера-дефибриллятора для  предот-
вращения одного летального эпизода аритмии, было 
больше при  клинической модели PRIMaCY (11,4) 
по сравнению с клинико-генетической моделью PRI-
MaCY (9,9) и HCM Risk-Kids (9,4) [37].

Большой интерес представляет новый подход 
к стратификации риска внезапной смерти на основе 
электрокардиографических критериев, предло-
женный I. Ostman-Smith и  соавт. [19]. У  взрослых 
пациентов с  гипертрофической кардиомиопатией 
определены электрокардиографические параметры 
для  расчета риска внезапной смерти и  их ценность 
в баллах: инверсия зубца Т в отведениях от конечно-
стей (1 балл), инверсия зубца Т в грудных отведениях 
(2 балла), депрессия сегмента ST >2 мм (2  балла), 
доминантный зубец S в  отведении V4 (2  балла), 
отклонение электрической оси сердца (1  балл), 
интервал QTc ≥440 ms (1 балл), сумма амплитуд QRS 
в  отведениях от  конечностей ≥ 7,7 mV (≥7,7 mV  — 
1  балл, ≥10,0 mV  — 2 балла, ≥12,0 mV  — 3 балла), 
производное суммы амплитуд QRS в  12 отведениях 
≥  2,2 mV (≥2,2 mV s  — 1 балл, ≥2,5 mV s  — 2 балла, 
≥3,0 mV s — 3 балла). Максимальная оценка электро-
кардиографических критериев составляет 14 баллов, 
за  пороговое значение принят показатель 6 баллов 
(отношение шансов 28,4; p<0,0001; чувствительность 
84%, специфичность 85%, прогностическая значи-
мость положительного результата теста 67%, про-
гностическая значимость отрицательного результата 
теста 93%) [30]. Позже авторы экстраполировали эту 
модель на детей. По данным наблюдения за пациен-
тами с  гипертрофической кардиомиопатией моложе 
19  лет (n=155), в  течение 10,9  года у  32 детей прои-
зошли летальные эпизоды аритмии. Доказана эффек-
тивность стратификации риска внезапной смерти 
с  помощью пороговой 6-балльной оценки ЭКГ 
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в  педиатрической когорте (относительный риск  — 
46,5; 95% ДИ 6,6–331; чувствительность 97%; специ-
фичность 80%; p<0,0001). Прогнозируемый 5-летний 
риск развития летальных эпизодов аритмии составил 
30,6%, С-статистика 0,87 [30].

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора — 
основная стратегия профилактики внезапной 
сердечной смерти

Основой профилактики внезапной смерти 
как  у  детей, так и  у  взрослых с  гипертрофической 
кардиомиопатией признана имплантация кардиовер-
тера-дефибриллятора, который эффективно купирует 
злокачественные желудочковые аритмии. Профилак-
тика внезапной сердечной смерти подразделяется 
на первичную в группах высокого риска и вторичную 
у пациентов, перенесших остановку сердца или спон-
танную гемодинамически значимую желудочковую 
тахикардию. Частота мотивируемых срабатываний 
кардиовертера-дефибриллятора при  гипертрофи-
ческой кардиомиопатии у  детей за  5-летний период 
колеблется при первичной профилактике от 9 до 28%, 
при вторичной профилактике она несомненно более 
высокая — 47–70%, что отражает ее высокую эффек-
тивность [4, 7, 12, 18, 25]. Гораздо больше проблем 
возникает при  первичной профилактике внезап-
ной смерти в  случае, если нужно выбрать правиль-
ное решение между необходимостью имплантации 
устройства и  возможными сопутствующими ослож-
нениями и/или психологическими проблемами, 
возникающими у  детей при  необоснованных сраба-
тываниях кардиовертера-дефибриллятора. Несмо-
тря на  доступность имплантируемых кардиоверте-
ров-дефибрилляторов для спасения жизни пациента, 
отсутствие точности в  прогнозировании риска вне-
запной смерти затрудняет своевременное проведе-
ние этого вмешательства у  лиц из  группы низкого 
риска, что  приводит к  трагическим смертям, кото-
рые можно было предотвратить. В то же время риск 
часто переоценивается, что приводит к потенциально 
необоснованной имплантации кардиовертера-дефи-
бриллятора и может иметь негативные медицинские, 
психологические и  финансовые последствия. Реше-
ние о  риске побочных реакций и  пользе имплан-
тации кардиовертера-дефибриллятора каждый раз 
представляет сложную задачу, требующую совмест-
ного обсуждения кардиологов и родителей, и самого 
пациента. Одна из сложностей имплантации кардио- 
вертера-дефибриллятора для  первичной профилак-
тики у детей состоит в последующей необходимости 
ретрансплантации в течение жизни.

Наибольший опыт по  наблюдению за  детьми 
после имплантации кардиовертера-дефибрилля-
тора представлен в многоцентровом регистре, вклю-
чившем 224 ребенка в  возрасте от  1  мес до  19  лет, 
из них 188 вмешательство выполнялось с целью пер-
вичной профилактики, а  36  — с  целью вторичной 

профилактики [4]. Средняя длительность наблюде-
ния составила 4,3±3,3  года. Мотивированные сра-
батывания кардиовертера-дефибриллятора при  пер-
вичной профилактике составили 17,2% за  4,3  года 
(4,5% в  год). Следует отметить, что  зафиксировано 
одинаковое число мотивированных срабатываний 
кардиовертера-дефибриллятора у детей как с одним, 
так  и  с  двумя и  более факторами риска. Наиболее 
частым фактором риска внезапной смерти у пациен-
тов с  мотивированными срабатываниями оказалась 
экстремальная гипертрофия. Время первого мотиви-
рованного срабатывания колебалось от 1 дня до 8 лет 
(в  среднем 2,9±2,7  года). В  52% случаев отмечено 
более 2 срабатываний, в  16%  — более 5 срабатыва-
ний, в 2,4% — более 14 срабатываний; электрический 
шторм отмечался в 2,4% случаев. Важно, что частота 
мотивированных срабатываний кардиовертера-дефи-
бриллятора была одинаковой в  группах с  высоким 
(более 6%) и с низким (менее 4%) риском, рассчитан-
ным у пациентов старше 16 лет на основании много-
факторной модели НCM risk-SCD по рекомендациям 
Европейского кардиологического общества 2014  г. 
Полученные данные обосновывают необходимость 
совершенствования дальнейшей разработки страти-
фикации факторов риска. Немотивированные сраба-
тывания кардиовертера-дефибриллятора, связанные 
с синусовой или суправентрикулярной тахикардией, 
оверсенсингом зубца Т, составили 28% за  4,3  года 
(6,5% в год).

Потенциальные риски, связанные с  импланта-
цией кардиовертера-дефибриллятора, представляют 
большую проблему для  детей с  гипертрофической 
кардиомиопатией. Немотивированные срабатывания 
встречаются в диапазоне от 18 до 28% случаев у детей, 
что  выше, чем во  взрослой когорте, хотя в  послед-
нее время наметилась тенденция к  снижению этого 
показателя [7, 35]. Немотивированные срабатывания 
связаны с  дисфункцией электродов, электромагнит-
ными шумами, оверсенсингом Т волны, синусовой 
и суправентрикулярной тахикардией [35].

Еще одна крайне важная проблема — несрабаты-
вание кардиовертера-дефибриллятора, что  приводит 
к продолжению угрожающей жизни аритмии и арит-
могенной смерти пациента, несмотря на  имплан-
тированный кардиовертер-дефибриллятор. «Про-
пущенная терапия» встречается у  1–8% пациентов 
в течение наблюдения от 2 до 8 лет [37, 38]. Причиной 
пропуска шокового разряда служат нарушение детек-
ции желудочковой тахикардии/фибрилляции желу-
дочков (из-за очень малой амплитуды R-волн), низ-
кая частота в залпе желудочковой тахикардии (ниже 
частоты, на которую запрограммировано устройство) 
и  разрядка батареи. Гемодинамический шок часто 
может возникнуть на фоне низкой частоты желудоч-
ковой тахикардии, чему способствует выраженная 
диастолическая дисфункция. В то же время при сни-
жении частоты детекции желудочковой тахикардии 
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при  программировании кардиовертера-дефибрилля-
тора возникает угроза развития немотивированных 
шоков из-за синусовой или  предсердной тахикар-
дии. В  этих случаях для  выбора программирования 
частоты детекции желудочковой тахикардии в  целях 
нанесения шокового разряда полезны данные о мак-
симальной частоте сердечных сокращений у  паци-
ента по  данным холтеровского мониторирования 
ЭКГ или теста с физической нагрузкой [39].

Психологические проблемы также могут воз-
никать у  детей после имплантации кардиовертера-
дефибриллятора, они  могут усугубляться на  фоне 
возникновения немотивируемых срабатываний. 
Психологические проблемы характеризуются повы-
шенным уровнем тревоги, депрессии, нарушений 
сна [7]. Привлечение психологов к коррекции таких 
проблем, несомненно, будет целесообразным.

Заключение

В структуре внезапной сердечной смерти у  детей 
и  лиц молодого возраста доминирует гипертрофи-
ческая кардиомиопатия. Имплантация кардиовер-
тера-дефибриллятора служит основой профилактики 
внезапной сердечной смерти, доказана ее высокая 
эффективность при вторичной профилактике у детей 
с  гипертрофической кардиомиопатией. Первичная 
профилактика внезапной смерти основана на страти-
фикации риска внезапной смерти и выделении групп 
высокого риска.

В настоящее время для  принятия решений 
о  необходимости имплантации кардиовертера-
дефибриллятора в  качестве первичной профилак-
тики внезапной смерти у  детей с  гипертрофиче-
ской кардиомиопатией возможно использовать две 
многофакторные модели риска внезапной смерти, 

PRIMaCY и  HCM Risk-Kids. Целесообразна вали-
дация этих моделей на российской педиатрической 
когорте. Необходимо создание многоцентрового 
Российского регистра педиатрических пациентов 
с  гипертрофической кардиомиопатией, что  будет 
способствовать созданию национальных реко-
мендаций по  профилактике внезапной сердечной 
смерти у  детей с  гипертрофической кардиомиопа-
тией и  разработке новой многофакторной модели 
прогнозирования риска. Мы  ожидаем, что  клини-
ческое внедрение этой модели прогнозирования 
риска облегчит совместное принятие решений отно-
сительно имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора и  улучшит клинические результаты за  счет 
надлежащего использования кардиовертера-дефи-
бриллятора у  педиатрических пациентов с  высо-
ким риском, в  то  же время избегая вмешательства 
у  пациентов из  группы низкого риска. Развитие 
летальных исходов у  пациентов с  расчетным низ-
ким риском на  основании современных подходов 
к  стратификации последнего требует разработки 
новых предикторов внезапной смерти у детей. Роль 
генотипа в прогнозировании риска у детей и взрос-
лых с гипертрофической кардиомиопатией остается 
неясной. Необходимы более крупные исследования 
для анализа и учета генотипоспецифических разли-
чий в прогнозах риска.

До настоящего времени отсутствуют рекомен-
дации по  стратификации риска внезапной смерти 
у  пациентов с  метаболическими или  синдромаль-
ными причинами гипертрофии левого желудочка. 
Необходимы исследования для  изучения риска вне-
запной смерти и  влияния конкурирующих причин 
смертности на стратификацию риска для этих групп 
пациентов.
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