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Представлены современные взгляды на концепцию единства патологических изменений в скелетной и сердечной мышцах 
при наследственных нервно-мышечных заболеваниях у детей: миодистрофиях, спинальных амиотрофиях, врожденных ми-
опатиях, миофибриллярных миопатиях,  метаболических миопатиях, миотонии, полиневропатии и др.  
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The paper presents the current views regarding the concept of unity of pathological changes in the skeletal and cardiac muscles 
in children with inherited neuromuscular diseases: myodystrophies, spinal amyotrophies, congenital myopathies, myofibrillar myopa-
thies, metabolic myopathies, myotonia, polyneuropathies, and etc.
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Заболевания сердечной и скелетной мышц имеют 
много общего в своей этиологии и патогенезе, 

поскольку базируются на нарушениях поперечно-
полосатых мышц, которые, несмотря на существую-
щие различия, обладают сходством в молекулярной, 
анатомической структуре и физиологии [1]. До на-
стоящего времени мы обычно разделяем патоло-
гические состояния на первичные нервно-мышеч-
ные и первичные сердечно-сосудистые. Возможно, 
учитывая современные достижения молекулярной 
генетики и патофизиологии, следует пересмотреть 
взгляды на взаимоотношения заболеваний миокарда 
и скелетных мышц, рассматривая некоторые из них 
как проявления единого процесса [2].

Нервно-мышечные заболевания представляют 
одну из самых актуальных проблем современной 
клинической неврологии ввиду их широкой суммар-
ной распространенности — 250—300 на 1 000 000 на-
селения (или около 1:3500 населения) и отсутствия 

эффективных методов лечения. В настоящее время 
известно более 40 генов, мутации которых приводят 
к возникновению дилатационной кардиомиопатии. 
Примечателен тот факт, что мутации 25 % этих генов 
вызывают нервно-мышечные заболевания как ал-
лельные формы кардиомиопатии [3].

Классификация наследственных нервно-мышеч-
ных заболеваний у детей включает [4]:

1. Мышечные дистрофии: Дюшенна; Беккера; 
Эмери—Дрейфусса; неспринзависимые; Ландузи—
Дежерина (плечелопаточно-лицевые); конечностно-
поясные миодистрофии (ранее миодистрофии Эрба—
Рота) и др.

2. Врожденные мышечные дистрофии: Бетлема; 
Ульриха; мерозиновые; ламинзависимые; интегрин-
зависимая; варианты синдрома ригидной спины; 
связанные с дефектами гликозилирования (миоди-
строфия Фукуяма, дистрогликановые миодистрофии 
и пр.) и др.

3. Врожденные миопатии: немалиновые миопатии; 
врожденная миопатия с диспропорцией типов мы-
шечных волокон; центронуклеарные миопатии; бо-
лезнь центрального стержня; болезнь множественных 
стержней; гиалиновые; миозиновые; врожденные 
миопатии с фатальной кардиомиопатией и др.

4. Дистальные миопатии: миотилиновая, небули-
новая, кавеолиновая, Miyoshi, Nonaka, Веландера, 
динамин-2‑зависимая, филамин С-зависимая и др.

5. Другие миопатии: миофибриллярные, скапуло-
перонеальная и пр.

6. Миотонические синдромы: миотоническая ди-
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строфия 1‑го и 2‑го типов, миотония Томсена, мио-
тония Беккера и др.

7. Заболевания ионных мышечных каналов.
8. Злокачественные гипертемии.
9. Метаболические миопатии: болезни накопления 

гликогена; аномалии метаболизма липидов (в том чи-
сле нарушения обмена карнитина).

10.	 Врожденные кардиомиопатии с миопатическим 
синдромом: неаритмогенные (дилатационные, гипер-
трофические, рестриктивные и др.); аритмогенные.

11.	 Врожденные миастении.
12.	 Заболевания мотонейронов: спинальные мы-

шечные атрофии, амиотрофический латеральный 
склероз и др.

13.	 Врожденные атаксии: в том числе атаксия 
Фридрейха.

14.	 Врожденные мотосенсорные невропатии: ва-
рианты невропатии Шарко—Мари—Тута (доминант-
ные, рецессивные, дистальные и др.).

15.	 Наследственные параплегии.
16.	 Другие нервно-мышечные заболевания.
Миопатический синдром возникает при различ-

ных нервно-мышечных заболеваниях. В большинстве 
случаев он доминирует в клинической картине, реже 
— протекает параллельно с поражением сердечной 
мышцы, при отдельных нозологиях — сильно маски-
рован проявлениями сердечно-сосудистых наруше-
ний [5—7]. В этой связи не только неврологи должны 
проводить у больных с нервно-мышечными заболе-
ваниями скрининг на наличие кардиальных наруше-
ний, но и кардиологам следует обращать внимание 
на наличие миопатического синдрома у больных, по-
скольку выявление поражения обеих систем может 
в значительной степени сузить дифференциально-ди-
агностический поиск, а превентивное лечение сердеч-
но-сосудистых нарушений позволяет продлить жизнь 
больному с нервно-мышечным заболеванием [8].

Поражение сердечной мышцы характерно 
для прогрессирующих мышечных дистрофий, вро-
жденных миопатий [9], воспалительных миопатий; 
метаболических заболеваний (гликогенозов, пери-
одического паралича, митохондриальных заболева-
ний) [10]. Кроме того, поражение сердца возникает 
при наследственных нейродегенеративных заболе-
ваниях (атаксия Фридрейха, спинальные мышечные 
атрофии), а также при полиневропатиях: синдроме 
Гейена—Барре, синдроме Рефсума, болезни Шарко—
Мари—Тута [11].

Нами предпринята попытка систематизации 
и анализа поражения сердечно-сосудистой систе-
мы при нервно-мышечных заболеваниях. Харак-
тер поражения миокарда при различных вариантах 
нервно-мышечных заболеваний, в первую очередь, 
определяется генетическим дефектом, но может раз-
личаться в зависимости от тяжести функциональных 
расстройств, возникших в связи с этим дефектом, 

и от патогенетических механизмов, которые непо-
средственно привели к формированию сердечно-
сосудистых нарушений. При этом нозологическая 
форма не всегда сопровождается одним видом сер-
дечно-сосудистых нарушений. Практически для всех 
нервно-мышечных заболеваний характерен спектр 
кардиальных аномалий. Наиболее часто встречает-
ся кардиомиопатия, которая в той или иной форме 
и степени тяжести присутствует при всех нервно-мы-
шечных заболеваниях, протекающих с поражением 
сердца. Нарушения ритма и проводимости сердца 
также нередко обнаруживаются при рассматривае-
мых заболеваниях. Однако частота выявления того 
или иного вида нарушений ритма и проводимости 
сильно варьирует, а тяжесть проявлений может быть 
различной.

Мышечные дистрофии
Прогрессирующая мышечная дистрофия Дюшен-

на — одна из наиболее распространенных форм мио
патий в детском возрасте. Частота возникновения 
заболевания составляет 30:100 000 новорожденных 
мальчиков. Сердечно-сосудистые нарушения у боль-
ных в основном проявляются кардиомиопатией 
и ригидной синусовой тахикардией [12, 13]. У части 
пациентов возникают нарушения ритма сердца (су-
правентрикулярная и желудочковая эстрасистолия, 
неустойчивая суправентрикулярная тахикардия, па-
роксизмальная тахикардия), реже (обычно на позд-
них стадиях заболевания) развиваются жизнеугро-
жающие желудочковые аритмии [14, 15]. Первые 
признаки поражения сердца можно заметить уже 
в возрасте 6 лет [16]. Без лечения к середине второй 
декады жизни практически у всех больных развива-
ется кардиомиопатия с застойной сердечной недоста-
точностью [17, 18]. Поражение сердечно-сосудистой 
системы служит основной причиной летальных исхо-
дов [19].

Прогрессирующая мышечная дистрофия Бекке-
ра имеет распространенность 3,2:100 000 и частоту 
1:18 000 новорожденных мальчиков. У больных вы-
является поражение миокарда по типу умеренной 
симметричной необструктивной гипертрофии с по-
следующей прогрессирующей выраженной дилата-
цией полости левого желудочка, сопровождающейся 
значительным прогрессирующим снижением сокра-
тимости миокарда. На фоне дилатации левого желу-
дочка появляется митральная регургитация до второй 
степени (реже — аортальная), а также нарушения 
ритма и / или проводимости сердца (у 48 % больных), 
что также создает предпосылки для вторичного ремо-
делирования миокарда по типу дилатации [20].

Отличительной особенностью миодистрофий 
Эмери—Дрейфусса является превалирование па-
тологии сердечно-сосудистой системы в общей 
клинической картине заболевания [21]. Дебют сер-
дечно-сосудистых нарушений может наблюдаться 
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до появления клинически значимой мышечной сла-
бости [22]. Спектр сердечно-сосудистых нарушений 
крайне разнообразен. Для аутосомно-доминантных 
форм более характерны суправентрикулярные арит-
мии, пароксизмальная тахикардия, желудочковая 
экстрасистолия (часто высоких градаций по Лауну), 
атриовентрикулярная блокада [23]. Для Х-сцеплен-
ных форм очень характерно наличие трепетания 
предсердий, синдрома слабости синусового узла, бра-
дикардии, атриовентрикулярной блокады, на фоне 
которых проявляются различные варианты предсерд-
ных и желудочковых аритмий [24]. Именно пораже-
ние сердечной мышцы и проводящей системы сердца 
служит основной причиной летальных исходов. В по-
давляющем большинстве случаев причиной смерти 
являются нарушения ритма и проводимости или сер-
дечная недостаточность вследствие развившейся кар-
диомиопатии [25].

Конечностно-поясные формы прогрессирующих 
мышечных дистрофий (к настоящему времени вы-
делено около 30 форм) имеют различные варианты 
наследования. Популяционная (кумулятивная) ча-
стота всех форм конечностно-поясных мышечных 
дистрофий составляет 1,2—2,5 на 100 000 населения. 
Сердечно-сосудистые нарушения в виде кардио-
миопатии, аномалий ритма и проводимости сердца 
выявляются при формах 2D, 2E, 2C, и 2F (аутосом-
но-рецессивных), связанных соответственно с пато-
логией α, β, γ- и σ-субъединиц дистрофинассоции-
рованного саркогликанового комплекса [26], а также 
при форме 2I, связанной с мутацией гена FKRP [27], 
при которой примерно у половины больных развива-
ется дилатационная кардиомиопатия [28]. Форма 1В 
(аутосомно-доминантная), обусловленная мутация-
ми гена LMNA и являющаяся аллельным вариантом 
аутосомно-доминантной формы миопатии Эмери—
Дрейфусса, может сопровождаться дилатационной 
кардиомиопатией, фибрилляцией и параличом пред-
сердий, желудочковыми аритмиями, атриовентри-
кулярной блокадой и внезапной сердечной смертью, 
однако вышеописанные изменения обнаруживаются 
в более позднем возрасте, чем при миопатии Эме-
ри—Дрейфусса [29—31]. При конечностно-поясных 
прогрессирующих мышечных дистрофиях (особенно 
при форме 1В) может выявляться фиброадипозная 
дегенерация миокарда правого, а также левого желу-
дочков [27]. В единичном наблюдении описана кар-
диомиопатия при форме 2А [32], однако более часто 
отмечается вторичное ремоделирование миокарда 
на фоне клапанной дисфункции [33].

Частота встречаемости плечелопаточно-лице-
вой миодистрофии Ландузи—Дежерина составля-
ет 2,9 на 100 000 населения. Это третья по частоте 
встречаемости прогрессирующая мышечная дистро-
фия [34]. Нарушения ритма и проводимости сердца 
выявляются у 12 % больных. В основном это парок-

сизмальная тахикардия и неустойчивая суправент-
рикулярная тахикардия [35]. Документирован случай 
дебюта плечелопаточно-лицевой миодистрофии с ги-
пертрофической кардиомиопатией [36]. Среди других 
видов сердечно-сосудистых нарушений отмечены ди-
латационная кардиомиопатия и нарушения проводи-
мости сердца [37].

Врожденные миопатии
Врожденные миопатии — центронуклеарная мио

патия, миотубулярная миопатия, болезнь централь-
ного стержня, немалиновая миопатия, врожденная 
диспропорция мышечных волокон — также могут со-
провождаться поражением сердечно-сосудистой сис-
темы [38, 39]. Спектр нарушений включает различные 
варианты миокардиальной дисфункции, ремодели-
рование миокарда и различные виды кардиомопатий. 
Тяжесть поражения сердца варьирует от минималь-
ной до средней при большинстве форм врожденных 
миопатий. В большинстве случаев изменения носят 
медленно прогрессирующий характер. Возможно раз-
витие легочной гипертензии [40].

При немалиновых миопатиях кардиомиопатия 
(обычно дилатационная) описывается редко. У от-
дельных больных дилатационная кардиомиопатия 
является манифестирующим симптомом заболева-
ния. Течение кардиомиопатии — доброкачественное, 
однако могут наблюдаться внезапные выраженные 
ухудшения на фоне сопутствующей патологии. В слу-
чаях с ранним дебютом миопатического синдрома 
и кардиомиопатии последняя может быстро прогрес-
сировать и привести к летальному исходу [41, 42].

Другие миопатии
Миофибриллярные миопатии (десминопатия; 

миопатии, связанные с патологией β-кристаллина, 
филамина, миотилина, обусловленные дефектами 
генов BAG3 и LDB3) также протекают с вовлечени-
ем сердечно-сосудистой системы. Отдельные фор-
мы сопровождаются особенно тяжелым поражением 
сердца у большинства больных: десминзависимая 
миопатия, филаминзависимая миопатия, мерозино-
патии, дистрогликанопатии, врожденные миопатии, 
обусловленные мутациями гена ламина [43].

При десминзависимой миофибриллярной миопа-
тии часто развивается аритмогенная дисплазия пра-
вого желудочка, что может потребовать транспланта-
ции сердца [44]. Также при десминопатии возможно 
развитие полной атриовентрикулярной блокады с не-
обходимостью имплантации электрокардиостиму-
лятора [45]. При наблюдении группы из 28 больных 
с десминопатией у 27 пациентов были выявлены 
выраженные сердечно-сосудистые нарушения. Ос-
новной проблемой было прогрессирование (иногда 
торпидное) атриовентрикулярной блокады и вне-
запная сердечная смерть. За 10 лет наблюдений 18 % 
больных умерли от сердечно-сосудистых нарушений, 
еще у 46 % были выявлены жизнеугрожающие изме-



38

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2, 2014

ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ

нения сердца. При этом не наблюдалось корреляции 
между тяжестью миопатического синдрома и карди-
альных нарушений [46].

При филаминзависимой миофибриллярной мио
патии отмечается тяжелое поражение сердца в виде 
дилатационной кардиомиопатии вследствие множе-
ственных разрывов мышечных волокон при механи-
ческом стрессе [47].

Недифференцированные миофибриллярные мио
патии также могут сопровождаться тяжелыми сер-
дечно-сосудистыми нарушениями: рестриктивная 
кардиомиопатия, атриовентрикулярная блокада, па-
роксизмальная тахикардия, неустойчивая суправен-
трикулярная тахикардия, нарушение реполяризации 
миокарда, фибрилляция предсердий, осложненная 
тромбоэмболией [43]. В целом частота развития кар-
диомиопатии при миофибриллярных миопатиях со-
ставляет 15—30 % [48].

Врожденные мышечные дистрофии
К врожденным мышечным дистрофиям, проте-

кающим с поражением сердца, относятся мерозино-
патии; миопатии, связанные с дефицитом коллагена 
VI типа; дистрогликанопатии, ламинзависимые вро-
жденные миопатии, а также врожденные миопатии, 
связанные с мутацией гена SEPN1, которые ранее 
рассматривались в рамках «синдрома ригидного по-
звоночника» [49]. Для мерозинзависимых миопатий 
характерно ремоделирование миокарда по типу дила-
тации с последующим присоединением систолической 
дисфункции. Дистрогликанопатии наиболее часто со-
провождаются развитием кардиомиопатии по дилата-
ционному типу с тяжелым течением, описаны случаи 
гипертрофической кардиомиопатии, а также изолиро-
ванной систолической дисфункции [50]. По данным 
M. Pane и соавт. [51], частота выявления дилатацион-
ной кардиомиопатии с застойной сердечной недоста-
точностью у детей с патологией альфа-дистрогликана 
(средний возраст 102 обследованных больных на мо-
мент последнего обращения был 9,3 года) составляет 
5—6 %, в то время как нарушения проводимости сер-
дца выявляются только у 1 % пациентов. В отдельных 
случаях поражение сердца может протекать с явления-
ми выраженной сердечной недостаточности [52].

При врожденной мышечной дистрофии Фукуя-
мы дилатационная кардиомиопатия отмечается у 6 % 
больных, при этом систолическая миокардиаль-
ная дисфункция наблюдается более часто — у 43 %. 
Причиной такого расхождения частоты выявляемых 
признаков служит развитие прогрессирующего мио-
кардиального фиброза, препятствующего дилатации 
желудочков. Все изменения достоверно прогрессиру-
ют с возрастом: у больных в возрасте до 10 лет и стар-
ше 15 лет частота миокардиальной систолической 
дисфункции достоверно различается [53, 54].

При врожденной мышечной дистрофии типа 1С 
примерно у половины больных диагностируют ди-

латационную кардиомиопатию. Для больных вро-
жденными миопатиями, связанными с мутациями 
гена ламина, характерно тяжелое течение сердечно-
сосудистых нарушений с развитием дилатационной 
или гипертрофической кардиомиопатии и жизнеуг-
рожающих желудочковых аритмий [55].

В противоположность вышеназванным формам, 
протекающим с поражением сердечно-сосудистой 
системы, существуют врожденные мышечные дистро-
фии, при которых сердце не затронуто: болезнь Уль-
риха, врожденная миопатия, связанная с дефицитом 
интегрина. По поводу миопатии Бетлема, которая, 
как ранее считалось, протекает без поражения сердца, 
мнения исследователей начинают меняться в связи 
с появлением публикаций о сердечно-сосудистых на-
рушениях при данной форме миопатии [50, 56].

Миотоническая дистрофия
Распространенность миотонической дистрофии 

— 1:8000 [27]. В настоящее время выделено два вари-
анта заболевания: 1‑й тип (болезнь Штейнерта) наи
более распространен и связан с увеличением CTG-
тринуклеотидных последовательностей в гене DMPK; 
2‑й тип (встречается редко) — с увеличением CCTG 
— тетрануклеотидных последовательностей в гене 
ZNF9. Жалобы со стороны сердца предъявляют около 
30 % больных. Поражение сердечно-сосудистой сис-
темы при 1‑м типе выявляется у 1 / 

3
 больных в возра-

сте до 40 лет [57]. По данным P. Melacini и соавт. [58], 
у пациентов с количеством повторов до 500 нормаль-
ная ЭКГ наблюдалась в 55 % случаев, полная блокада 
левой ножки пучка Гиса — в 5 % случаев, поздние желу-
дочковые потенциалы — в 33 % случаев, комплексные 
желудочковые аритмии отсутствовали. У пациентов 
с количеством повторов от 500 до 1000 нормальные 
ЭКГ-показатели регистрировались в 50 % случаев, 
поздние желудочковые потенциалы — в 75 %, полная 
блокада левой ножки пучка Гиса и комплексные же-
лудочковые аритмии не выявлялись. Пациенты с ко-
личеством повторов до 1500 и выше имели нормаль-
ную ЭКГ в 17 % случаев, полную блокаду левой ножки 
пучка Гиса — в 42 %, поздние желудочковые потенци-
алы — в 83 % и комплексные аритмии — в 29 %. Таким 
образом, проведение молекулярного генетического 
анализа может помочь в выявлении пациентов груп-
пы высокого риска по развитию жизнеугрожающих 
состояний (желудочковых тахиаритмий и атриовент-
рикулярных блокад высокой степени).

По данным других авторов, в большинстве слу-
чаев при миотонической дистрофии 1‑го типа выяв-
ляется субклиническая систолическая миокардиаль-
ная дисфункция (у 18,5 % больных), диастолическая 
миокардиальная дисфункция (у 15 %), однако могут 
быть диагностированы дилатационная кардиомио
патия, гипертрофия миокарда (у 7,4 %), нарушения 
атриовентрикулярного и внутрижелудочкового про-
ведения, фибрилляция и трепетание предсердий [27, 



39

РОССИЙСКИЙ ВЕСТНИК ПЕРИНАТОЛОГИИ И ПЕДИАТРИИ, 2, 2014

Грознова О.С. и соавт. Поражение сердца при наследственных нервно-мышечных заболеваниях у детей

57, 59]. Высок риск внезапной сердечной смерти 
в связи с блокадой проведения по субгиссовым струк-
турам [60]. В целом в лечении сердечно-сосудистых 
нарушений нуждаются 27 % больных миотонической 
дистрофией 1‑го типа [61].

Метаболические заболевания
Сердечно-сосудистые нарушения встречаются 

при различных метаболических миопатиях, митохон-
дриальных заболеваниях, синдроме Барта, синдроме 
МакЛеода [50].

При метаболических миопатиях, развивающих-
ся при гликогенозах II, III, IV, VII и IX типов, могут 
наблюдаться следующие расстройства: полная атрио
вентрикулярная блокада, ригидная синусовая тахи-
кардия, систолическая миокардиальная дисфункция 
(вплоть до застойной сердечной недостаточности), 
некомпактный миокард, гипертрабекулярность ле-
вого желудочка, гипертрофическая и дилатационная 
кардиомиопатия [62—64]. При дефектах карнитино-
вого обмена у части больных выявляется кардиомио
патия со специфическими нарушениями на ЭКГ — 
гигантскими Т-зубцами [65].

Врожденные кардиомиопатии с миопатическим син-
дромом

Указанные заболевания часто являются аллельны-
ми вариантами миопатий (различных форм Эмери—
Дрейфусса, Дюшенна, конечностно-поясных миоди-
строфий типов 1B, 1C, 1E, 2F, 2G, 2J, 2L, миозиновых 
и т. п.) [4]. Однако в случае с врожденными кардио-
миопатиями изменения со стороны сердца настолько 
выражены, что нередко маскируют проявления мио
патического синдрома. Как правило, врожденные 
кардиомиопатии, протекающие на фоне миопатиче-
ского синдрома, плохо поддаются терапевтической 
коррекции и имеют фатальный исход [66]; сроки его 
наступления могут сильно варьировать в зависимости 
от затронутого гена.

В последнее время большое внимание уделя-
ется поражению сердца у больных спинальными 
мышечными атрофиями [67]. При этих заболева-
ниях в сердечной мышце нарушается нормальное 
распределение десмина (фокально или диффузно), 
что, по мнению некоторых исследователей [68], об-
условливает вовлечение сердечной мышцы в пато-
логический процесс. Патогенез поражения сердеч-
но-сосудистой системы представляется следующим 
образом: нарушение легочной вентиляции вследст-
вие атрофии дыхательных мышц и сколиоза создает 
предпосылки к повышению давления в малом круге 
кровообращения и, таким образом, к повышенной 
нагрузке на правые отделы сердца. Однако сердеч-
ная мышца, в которой, как и в скелетной, нарушено 
распределение цитоскелетных компонентов, не спо-
собна компенсировать повышенную нагрузку. Поэ-
тому у больных со спинальной мышечной атрофией 
(особенно I и II типов) почти в 40 % случаев выявля-

ются ЭКГ-признаки перегрузки правого желудочка 
и чаще, чем в целом по популяции, диагностируется 
кардиомиопатия [67]. Кардиомиопатия обычно бы-
вает дилатационной, однако может наблюдаться и ги-
пертрофическая форма.

Врожденная атаксия Фридрейха — мультисис-
темное заболевание, связанное с нарушением син-
теза митохондриального белка фратаксина. Несмо-
тря на известную генетическую причину, патогенез 
поражения сердца остается недостаточно ясным. 
У подавляющего большинства больных формируется 
гипертрофическая кардиомиопатия, которая носит 
прогрессирующий характер и может приводить к раз-
витию сердечной недостаточности с летальным исхо-
дом [69].

При полиневропатиях — болезни Шарко—Мари—
Тута — аномалии со стороны сердечно-сосудистой 
системы встречаются менее чем у половины пациен-
тов (у 43 %). Если из этих случаев исключить функци-
ональные кардиопатии, то частота сердечно-сосуди-
стых нарушений составит лишь 13 %. Наиболее часто 
обнаруживаются нарушения проводимости сердца, 
суправентрикулярная тахикардия и ишемические из-
менения миокарда [70]. Причиной заболевания явля-
ются мутации гена LMNA [27].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Подводя итог вышеизложенному, можно конста-
тировать, что при большей части нервно-мышечных 
заболеваний имеется поражение не только скелетных 
мышц, но и миокарда. Этиология и патогенез сер-
дечно-сосудистых нарушений аналогичны таковым 
в скелетной мышце — генетически детерминирован-
ное отсутствие (или аномальная представленность) 
структурных компонентов клеток поперечно-поло-
сатых мышц. Имеющийся структурный дефект при-
водит к функциональной некомпетентности клетки, 
что в свою очередь результируется ее преждевремен-
ной гибелью и замещением фиброадипозной тканью. 
В зависимости от функциональной значимости и то-
пической представленности отсутствующих или ано-
мальных структурных компонентов клетки подобные 
процессы при нервно-мышечных заболеваниях могут 
протекать преимущественно в скелетных мышцах 
или преимущественно в миокарде, формируя клини-
ческую картину «первично мышечного» или «первич-
но кардиологического» заболевания. И кардиологам, 
и неврологам следует внимательно относиться к нерв-
но-мышечным и сердечно-сосудистым симптомам, 
не забывая о возможности единого этиологического 
фактора в формировании болезни. Такой подход к ве-
дению пациента будет способствовать установлению 
точного диагноза, возможности прогнозирования 
течения кардиомиопатических и миопатических на-
рушений, оптимизации тактики ведения больного, 
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первичной и вторичной профилактике сердечно-со-
судистых расстройств, раннему началу лечения, адек-
ватному подбору терапии и снижению смертности.

Вопросы профилактики и лечения сердечно-сосу-
дистых нарушений при нервно-мышечных заболева-
ниях у детей в настоящее время являются обширной 
темой для дискуссий, поскольку проработаны недо-
статочно. Не оставляет сомнений, что при наличии ге-
нетически детерминированного структурного дефекта 
поперечно-полосатой мышцы, приводящего к функ-
циональной неполноценности и гибели клеток, пато-
логические изменения будут носить прогрессирующий 

характер. Восстановить утерянные клетки невозмож-
но, в связи с чем основной задачей профилактики и те-
рапии будет предотвращение гибели клеток миокарда. 
Поэтому лечение больных с нозологиями, которые 
сопровождаются развитием кардиомиопатии, должно 
начинаться на ранних этапах заболевания. Требуется 
обязательное генетическое подтверждение диагноза, 
поскольку в начале болезни клиническая симптома-
тика при разных заболеваниях может быть схожей. 
Подобный подход к ведению и лечению может пока-
заться спорным, но он оправдан улучшением качества 
жизни и увеличением выживаемости больных.
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