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Согласно современным представлениям, под ди-
латационной кардиомиопатией понимают забо-

левание сердца, характеризующееся необструктивным 
расширением левого желудочка, сниженной контрак-
тильной способностью миокарда при отсутствии гемо-
динамической перегрузки (врожденные пороки сердца, 
артериальная и легочная гипертензия, клапанная па-
тология, ишемическая болезнь сердца), которые мог-
ли бы вызвать нарушение глобальной систолической 
функции левого желудочка [1]. Дилатационная кар-
диомиопатия характеризуется непрерывно прогрес-
сирующим течением, занимает лидирующие позиции 
в структуре инвалидности и смертности детей, явля-
ется основной причиной формирования хронической 
сердечной недостаточности в детском возрасте [2, 3]. 
В связи с этим актуален поиск новых звеньев патоге-
неза, определение факторов риска развития сердечной 
декомпенсации и других жизнеугрожающих состояний, 
выделение объективных критериев прогноза с целью 
разработки оптимальной схемы фармакотерапевтиче-
ской коррекции и профилактики внезапной смерти.

Распространенность дилатационной кардиомио-
патии варьирует от 40 случаев на 100 000 населения 
в Соединенных Штатах Америки до 3,8 на 100 000 в год 
в Европе. Ежегодная заболеваемость составляет в Ев-
ропе 5–7 новых случаев на 100 000 населения в год, 
в Соединенных Штатах Америки – 38 на 100 000 насе-
ления. У детей первого года жизни отмечена наиболь-
шая распространенность заболевания по сравнению 
с детьми старшего возраста: 4,4 против 0,34 на 100 000 
детского населения соответствующего возраста. Забо-
левание чаще наблюдают у мальчиков, чем у девочек. 
Удельный вес дилатационной кардиомиопати среди 
других кардиомиопатий составляет 60% [2, 3].

Этиология дилатационной кардиомиопатии раз-
нообразна, при этом возможны приобретенные 
и наследственные формы, что позволяет относить 
заболевание к смешанным формам кардиомиопа-
тии, согласно классификации, предложенной аме-
риканской сердечной ассоциацией [1]. Вместе с тем 
конкретная причина заболевания выявляется только 
в 40% случаев (в том числе миокардит, метаболиче-
ские и нервно-мышечные болезни), остальные фор-
мы относятся к идиопатическим [2, 3]. 

Приобретенная  постмиокардитическая  форма, 
по данным педиатрического регистра кардиомиопа-
тий, преобладает в структуре дилатационной кардио-
миопатии. Причиной постмиокардитической кардио-
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миопатии в большинстве случаев является вирусная 
инфекция. Данные эндомиокардиальной биопсии по-
зволяют выделить определенный геном вируса, вызвав-
шего заболевание. Ранее среди возбудителей миокар-
дита преобладали энтеровирус, вирусы Коксаки В и А, 
в настоящее время чаще выявляются герпесвирусы, 
аденовирус, парвовирус. Наиболее часто вирусный ге-
ном выявляется у новорожденных. Вирусы, персисти-
рующие в миокарде, содержат белки, частично гомоло-
гичные аутоантителам кардиомиоцитов, что запускает 
аутоиммунный механизм болезни при условии изме-
ненной иммунной толерантности [4]. 

У больных с дилатационной кардиомиопатией 
выявляется высокий титр антимиокардиальных анти-
тел к широкому спектру антигенов, таких как миозин  
тяжелых цепей, β-адренорецепторы, мускариновые 
рецепторы, ламин, а также определяется высокий титр 
кардиальных органоспецифических аутоантител, та-
ких как антимиозин, антиактин, антимиолемма, ан-
ти-α-миозин и анти-β-миозин тяжелых цепей [4, 5]. 
Вместе с тем диагностика миокардита как причины 
дилатационной кардиомиопатии остается большой 
проблемой. Наибольшие возможности при этом име-
ют данные эндомиокардиальной биопсии, которые 
позволяют диагностировать воспалительные измене-
ния в миокарде, оценить аутоиммунные изменения и в 
ряде случаев идентифицировать вирусную инфекцию. 
Согласно современным рекомендациям, показаниями 
к эндомиокардиальной биопсии служат быстро про-
грессирующая кардиомиопатия, рефрактерная к стан-
дартному лечению (класс показаний II, уровень дока-
зательности B2), кардиомиопатия неустановленной 
этиологии у детей (класс показаний IIа, уровень до-
казательности С) [1]. Вместе с тем инвазивность этой 
методики, а также возможность очагового, а не диф-
фузного характера воспаления снижают ее информа-
тивность. Так, данные эндомиокардиальной биопсии 
подтверждают клинический диагноз миокардита толь-
ко в 34% случаев. В связи с этим нередко миокарди-
тическая причина болезни при жизни остается не диа-
гностированной и дилатационная кардиомиопатия 
рассматривается как идиопатическая.

Врожденные  нарушения  обмена  веществ являются 
важной причиной дилатационной кардиомипатии, 
составляя 5–10% случаев в структуре заболевания, 
их доля увеличивается до 15% среди детей с установ-
ленным генезом кардиомиопатии. По данным реги-
стра, метаболические кардиомиопатии представлены 
нарушениями окислительного фосфорилирования 
(40%), дефектами транспорта карнитина/наруше-
ниями окисления жирных кислот (40%). Наиболее 
распространены метаболические формы дилатацион-
ной кардиомиопатии у детей 1 года жизни [6, 7].

Нарушения  окислительного  фосфорилирования ле-
жат в основе развития кардиомиопатии при мито-
хондриальных заболеваниях. Наиболее часто кар-
диомиопатия встречается при синдроме MELAS 

(митохондриальная энцефаломиопатия, лактат-аци-
доз, инсультоподобные состояния), синдроме Керн-
са–Сейра, Барта [8, 9]. Именно болезнь Барта служит 
основной причиной внутриутробной смерти пло-
дов мужского пола и мальчиков первого года жиз-
ни от прогрессирующей сердечной недостаточности 
или нарушений сердечного ритма [9]. Особенностью 
митохондриальной дилатационной кардиомиопатии 
является сочетание дилатации с умеренной гипертро-
фией миокарда и признаками фиброэластоза. Также 
характерна высокая частота нарушений сердечно-
го ритма (желудочковые тахикардии) и проведения 
(синдром слабости синусового узла, атриовентрику-
лярная блокада, блокада проведения по ножкам пучка 
Гиса), удлинение интервала Q–T, ST–T нарушения. 
Как правило, поражение сердца сочетается с яр-
кой экстракардиальной полисистемной патологией. 
В случаях же преимущественного поражения сердца 
митохондриальный генез остается нераспознанным 
и классифицируется идиопатическая форма кардио-
миопатии. Лабораторные маркеры патологии – ги-
перлактат- и гиперпируватемия, лактат-ацидоз .

Ранняя диагностика дилатационной кардио-
миопатии на фоне первичного  дефицита  карнитина, 
дефектов  транспорта  карнитина,  нарушений  мета-
болизма  жирных  кислот имеет принципиальное зна-
чение, так как позволяет своевременно назначить 
заместительную терапию и тем самым значительно 
улучшить прогноз заболевания. Дилатационная кар-
диомиопатия возникает в 30–40% случаев системно-
го дефицита карнитина, обусловленного мутацией 
гена SLC22A5, продуктом которого является белок, 
переносящий карнитин OCTN2. Заболевание на-
следуется по аутосомно-рецессивному типу. При го-
мозиготной форме сроки манифестации заболева-
ния варьируют от 1 мес до 7 лет (в среднем 2 года), 
у гетерозиготных носителей первые признаки могут 
возникнуть в подростковом возрасте. Особенность 
карнитиновой кардиомиопатии – это сочетание вы-
раженной дилатации полостей сердца, умеренной ги-
пертрофии миокарда, снижения сократительной спо-
собности миокарда, рефрактерность к стандартной 
терапии сердечной недостаточности, нарушения сер-
дечного ритма (желудочковая тахикардия), наруше-
ния проведения (синдром слабости синусового узла, 
атриовентрикулярные блокады), гигантские T-зубцы 
на электрокардиограмме. Лабораторные признаки 
системного дефицита карнитина: резко снижен-
ный уровень свободного карнитина (< 10 мкмоль/л) 
и суммарных ацилкарнитинов (<5 мкмоль/л), при-
ступы гипогликемии без кетоза, повышение активно-
сти трансаминаз [10, 11]. 

Снижение уровня карнитина возникает при на-
следственных дефектах трансмембранного транспор-
та карнитина с ацильными остатками жирных кислот 
(ацилкарнитины) в митохондрии: дефицит карнитин-
пальмитоилтрансферазы I и II, дефицит карнитина- 
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цилкарнитинтранслоказы. Клиническая картина по-
ражения сердца сходна с первичной карнитиновой 
дилатационной кардиомиопатией. Лабораторные 
маркеры: снижение в крови уровня свободного карни-
тина и повышение уровня С

16
+С

18
-ацилкарнитинов, 

при этом дикарбоксильная ацидурия отсутствует. 
Дефекты β-окисления жирных кислот включают 

несколько форм аутосомно-рецессивных заболева-
ний, связанных с недостаточностью ацил-КоА-де-
гидрогеназ жирных кислот с очень длинной, средней 
или короткой углеродной цепью. Характер поражения 
сердца аналогичен таковому при карнитиновой дила-
тационной кардиомиопатии. Возможно быстрое про-
грессирование сердечной недостаточности, особенно 
при дефиците ацил-КоА-дегидрогеназы жирных кис-
лот с короткой цепью. Часто возникают тяжелые нару-
шения сердечного ритма, остановка синусового узла, 
желудочковая тахикардия (по типу приступов torsades 
de pointes). Лабораторными критериями являются: ди-
карбоксильная ацидурия, гипогликемия (без кетоза), 
метаболический ацидоз, гиперлактатемия, повышение 
в крови уровня креатинкиназы, трансаминаз печени, 
низкий уровень свободного карнитина, накопление 
специфических ацилкарнитинов. Для верификации 
диагноза метаболической кардиомиопатии и уточне-
ния прогноза необходимо молекулярно-генетическое 
исследование [10, 11].

Нервно-мышечная патология как причина дилата-
ционной кардиомиопатии, по данным педиатриче-
ского регистра кардиомиопатий, составляет 10% [3]. 
Наиболее часто дилатационная кардиомиопатия 
развивается при прогрессирующих миодистрофиях 
Дюшенна и Беккера, реже – при прогрессирующей 
мышечной дистрофии Эмери–Дрейфуса. Прогрес-
сирующая миодистрофия Дюшенна встречается у 1 
на 3–3,5 тыс., новорожденных мальчиков, обычно 
манифестирует в возрасте 1,5–3 лет. Дилатацион-
ная кардиомиопатия развивается медленно, но но-
сит прогрессирующий характер. Типично укороче-
ние интервала P–R, отклонение электрической оси 
сердца, распространенные фиброзные изменения 
в миокарде. В клинической картине доминирует 
миопатический синдром, что приводит к обездви-
женности детей. По мере утраты моторных функций 
прогрессирование дилатации сердца и симптомов 
сердечной недостаточности несколько замедляет-
ся. При миодистрофии Беккера утрата моторных 
функций происходит гораздо медленнее, в то же 
время поражение сердца развивается более быстры-
ми темпами, характерна выраженная систолическая 
дисфункция, тяжелая сердечная недостаточность, 
диффузный кардиосклероз [12]. Дилатационная 
кардиомиопатия в сочетании с нарушениями сер-
дечного ритма у пациентов с симптомами миопатии 
и/или высоким уровнем креатинкиназы требует ис-
ключения нервно-мышечного заболевания. Диаг- 
ноз верифицируется по результатам генетического 

тестирования, следует подчеркнуть, что в этих слу-
чаях гораздо чаще выявляется генетический дефект 
(62%), чем при семейных (25%) и спрорадических 
(8%) случаях кардиомиопатии [1].

Идиопатическая  дилатационная  кардиомиопатия: 
у 50–60% пациентов определенная этиология заболе-
вания не выявляется, в этих случаях кардиомиопатия 
классифицируется как идиопатическая [3]. По дан-
ным последних исследований, среди этой группы па-
циентов семейная агрегация заболевания варьирует 
от 20 до 30% случаев [13]. Эмпирический риск наличия 
подобной патологии у других членов семьи – не менее 
6%; если поражен более чем один родственник пер-
вой степени родства, риск кардиомиопатии возрастает 
до 50%. Причем у ряда родственников болезнь может 
протекать субклинически. О семейной форме следует 
думать, если дилатационная кардиомиопатия выявля-
ется у пробанда и у одного из родственников первой 
степени родства, а также при наличии в родослов-
ной случаев внезапной сердечной смерти в возрасте 
до 35 лет. При этом учитываются большие критерии: 
расширение полости левого желудочка (более двух 
стандартных отклонений), снижение фракции выбро-
са менее 45%, а также малые критерии: необъяснимая 
аритмия – фибрилляция, суправентрикулярная та-
хикардия (с частотой сердечных сокращений  более 
120 в минуту), желудочковая экстрасистолия, увеличе-
ние конечного диастолического давления левого же-
лудочка более 112%, снижение фракции выброса ме-
нее 50% (по Тейхольцу), сегментарная систолическая 
дисфункция, атриовентрикулярная блокада IIb типа 
II степени, внезапная сердечная смерть в возрасте 
до 50 лет. Диагноз семейной дилатационной кардио-
миопатии ставится на основании двух больших кри-
териев или одного большого + одного малого или трех 
малых критериев [13, 14].

Генетические  аспекты. Последние годы характе-
ризуются значительным прогрессом в изучении ге-
нетических факторов заболевания. Спектр генов 
чрезвычайно широк, что затрудняет проведение мо-
лекулярно-генетического тестирования. Выявлены 
мутации в генах, кодирующих белки различных струк-
тур кардиомиоцитов: цитоскелета (ген DMD – бе-
лок дистрофин, Des – десмин, VCL – метавинкулин,  
SGCD – саркогликановый комплекс), саркомерного 
комплекса (ACTC1 – актин, MYH6 – альфа-субъеди-
ница тяжелой цепи миозина, MYH7 – бета-субъеди-
ница тяжелой цепи миозина, MYPN – миопалладин, 
TNNT2 – тропонин, ТTN – титин), внутренней ядер-
ной мембраны (LMNA – ламин А/С, EMD – эмерин), 
Z-дисков (ACTN2 – альфа-актин 2, TCAP – титин-
кэп, CSRP3 – цистеин и глицин обогащенный бе-
лок 3), митохондриальной мембраны (TAZ – тафазин) 
[13, 14]. Тип наследования заболевания и идентифи-
цированная мутация в настоящее время указываются 
при использовании MOGE(S) классификации кардио-
миопатий, (М – морфофункциональная характери-
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стика, О – органное вовлечение, G – тип наследования, 
E – мутация в конкретном гене, S – функциональный 
класс сердечной недостаточности по NYHA) [15]. 

При семейной дилатационной кардиомиопатии 
чаще всего выявляется мутация в гене ламина. В этом 
случае характерны различные нарушения сердечного 
ритма (супрапавентрикулярная и желудочковая та-
хикардия, трепетание предсердий) и проводимости 
(синдром слабости синусового узла, атриовентрику-
лярная блокада, блокада левой ножки пучка Гиса), 
что создает предпосылки для внезапной сердечной 
смерти [13, 14]. 

Среди дилатационных кардиомиопатий домини-
руют аутосомно-доминантные формы, они характе-
ризуются клинической вариабельностью и генети-
ческой гетерогенностью. Мутации основных генов, 
наследуемые аутосомно-доминантно, частота их вы-
явления при дилатационной кардиомиопатии пред-
ставлены в таблице [13].

Х-сцепленное наследование заболевания харак-
терно для миодистрофии Дюшенна–Беккера (ген 
дистрофина картирован на коротком плече Х-хро-
мосомы – Хр21), а также при мышечной дистрофии 
Эмери–Дрейфуса (гена эмерина – Хq28). Наиболее 
частая Х-сцепленная дилатационная кардиомиопа-
тия детского возраста – синдром Барта (ген тафази-
на – Хq28) [9, 12]. 

Аутосомно-рецессивные формы преимуществен-
но представлены метаболическими кардиомиопа-
тиями. Митохондриально, по материнской линии, 
с высоким риском наследуются кардиомиопатии, 
обусловленные точковыми мутациями генов, ло-
кализованных на митохондриальной ДНК (гены 
транспортных РНК – MTTL1, MTTL2, MTTK, MTTI, 
MTTG и др.; гены субъединиц дыхательных комплек-
сов). Заболевания, связанные с делецией митохон-
дриальной ДНК (классический пример – синдром 
Кернса-Сейра), в родословных встречаются споради-
чески и не наследуются [14].

Крайне важным направлением следует считать 
выделение мутаций, ассоциированных с неблагопри-

ятным течением кардиомиопатии, высокой вероят-
ностью внезапной сердечной смерти. К ним относят-
ся мутации в генах LMNA, PLN, TPM1, TAZ, TNNC1. 
Наибольший риск имеет мутация в гене PLN (белок 
фосфоламбан – регулятор саркоплазматического 
кальциевого ретикулума) [14].

Семейные случаи заболевания могут быть свя-
заны с мутациями не только в генах, кодирующих 
белки кардиомиоцитов, но и в генах, определяющих 
развитие аутоиммунного воспаления в ответ на ан-
тигены, ассоциированные с кардиотропными виру-
сами, что определяет трансформацию миокардита 
в дилатационную кардиомиопатию. Так, в экспери-
ментальных моделях было показано, что ответ на им-
мунизацию миокарда специфическими сердечными 
антигенами генетически детерминирован. Необхо-
димы дальнейшие исследования в этом направлении 
для идентификации генов, ответственных за аутоим-
мунные формы миокардитов [5].  

Прогноз.  Дилатационная кардиомиопатия явля-
ется тяжелым заболеванием с прогредиентным те-
чением и неблагоприятным прогнозом. Вместе с 
тем возможны три варианта течения заболевания: 
благоприятный, относительной клинической ста-
билизации, неблагоприятный. Результаты ката-
мнестического наблюдения за больными в течение 
1 года демонстрируют крайне широкую вариабель-
ность летальных исходов – от 5,7 до 59%, в среднем  
26–30%. При наблюдении за больными в течение 5 лет 
смертность увеличивается до 35–40%, а за 10-летний 
период – до 55% [16]. По данным продолжительно-
го наблюдения (10 лет) за детьми в возрасте от 5 мес 
до 15 лет, благоприятное течение процесса отмечено 
в 14% случаев, преимущественно у больных раннего 
возраста, стабилизация процесса – в 21,1%, к плохому 
прогнозу отнесено 64,8% случаев. В последние годы 
за счет более широкого внедрения в практику транс-
плантации выживаемость детей увеличилась [16, 17].

Возраст дебюта заболевания и тяжесть сердеч-
ной недостаточности оказывают влияние на прогноз. 
Установлено, что выраженная сердечная недостаточ-

Таблица. Мутации основных генов при дилатационной кардиомиопатии с аутосомно-доминантным типом наследования 
Table. Mutations of the main genes in dilated cardiomyopathy with autosomal dominant type of inheritance

Ген Белок Функция
№ 

по OMIM
Частота 
мутаций 

LMNA Ламин A/C
Структура/ ген стабильности внутренней ядерной 
мембраны

150330 0,06

MYH6 альфа-миозин тяжелых цепей Белок саркомера; мышечное сокращение 160710 0,043

MYH7 бета-миозин тяжелых цепей Белок саркомера; мышечное сокращение 160760 0,042

MYPN миопалладин Белок саркомера; мышечное сокращение; Z-диск 608517 0,035

TNNT2 сердечный тропонин Т Белок саркомера; мышечное сокращение 191045 0,029

SCN5A натриевые каналы Контроль натриевых ионных каналов 600163 0,026

MYBPC3 С связывающий белок миозина Белок саркомера; мышечное сокращение 600958 0,02

RBM20 RNA-связывающий белок РНК связывающий белок сплайсосом 613172 0,0019
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ность уже в начале болезни ассоциируется с неблаго-
приятным прогнозом. Кроме того, влияет на прогноз 
этиология дилатационной кардиомипатии. В исследо-
вании, проведенном в Новой Зеландии, установлено, 
что дети с семейной формой имеют худший прогноз 
по сравнению с идиопатической и миокардитиче-
ской кардиомиопатиями [16]. В другом исследовании 
показано, что неблагоприятный прогноз характерен 
для дилатационной кардиомиопатии, возникающей 
на фоне прогрессирующей мышечной дистрофии, 
и при идиопатической форме. Наилучший прогноз ха-
рактерен для детей с миокардитом [17]. 

Большое значение имеет выделение неблагоприят-
ных факторов прогноза – главным фактором служит 
снижение систолической функции сердца. Снижение 
фракции выброса левого желудочка менее 0,30 является 
основным эхокардиографическим прогностически 
неблагоприятным маркером по данным большинства 
исследований; также имеет значение выраженная ми-
тральная и трикуспидальная недостаточность, легоч-
ная гипертензия. К электрокардиологическим марке-
рам неблагоприятного прогноза при дилатационной 
кардиомиопатии следует относить блокаду ветвей ле-
вой ножки пучка Гиса, наличие глубокого и широкого 
зубца Q, перегрузку предсердий, желудочковые нару-
шения сердечного ритма, ишемические изменения 
процесса реполяризации [17].

Необходимы дальнейшие исследования по оценке 
роли фиброзных изменений в миокарде по данным 
магнитно-резонансной томографии с гадолинием 
в прогнозе течения дилатационной кардиомиопатии. 
Так, фиброзные изменения в средней части миокар-
диальной стенки выявляются у половины взрослых 
пациентов с дилатационной кардиомиопатией, чаще 
при постмиокардитической форме. Примечательно, 
что отсутствие фиброза ассоциируется с возможно-
стью обратного ремоделирования миокарда, улуч-
шением клинического статуса. Следует учитывать, 
что фиброзные изменения – это морфологический 
субстрат для возникновения нарушений сердечного 
ритма [18]. Необходимы дальнейшие исследования 
с целью уточнения роли фиброзных изменений в мио-
карде и прогноза заболевания у детей.

Определенную помощь в уточнении неблагопри-
ятного прогноза дилатационной кардиомиопатии 
оказывают биохимические маркеры, такие как уро-
вень натрийуретического пептида и чувствительно-
го тропонина. Установлено, что повышение в крови 
уровня чувствительного тропонина является неза-
висимым предиктором неблагоприятного прогноза 
у взрослых пациентов с дилатационной кардиомио-
патией. Повышенная концентрация высокочувстви-
тельного тропонина cTnT (>0,01 нг/мл, наиболее 
значим уровень >0,03 нг/мл) ассоциируется с сер-
дечными событиями (госпитализация вследствие 
декомпенсации сердечной недостаточности, внезап-
ная сердечная смерть, смерть от декомпенсирован-

ной сердечной недостаточности). Увеличение уровня 
сердечного тропонина отражает продолжающийся 
процесс повреждения кардиомиоцитов, что сочета-
ется с клиническим ухудшением [19]. К сожалению, 
в педиатрической практике подобные исследования 
до настоящего времени отсутствуют. Другой марке 
неблагоприятного течения болезни – это уровень 
натрийуретического пептида. В исследовании, про-
веденном у детей раннего возраста (до 2 лет) с ди-
латационной кардиомиопатией, было установлено, 
что показатель натрийуретического пептида более 
140 пг/мл служит предиктором неблагоприятного те-
чения заболевания [20].

Внезапная  сердечная  смерть. Частота внезапной 
смерти у взрослых больных с дилатационной кардио-
миопатией колеблется от 18 до 23%. Частота внезап-
ной смерти у детей с этим заболеванием ниже – от 1,5 
до 4%, в большинстве случаев причина летального 
исхода – аритмии. Нарушения сердечного ритма 
носят как брадикардитический (атриовентрику-
лярная блокада), так и тахикардитический характер 
(неустойчивая желудочковая тахикардия). К факто-
рам риска внезапной смерти относятся полиморф-
ные желудочковые экстрасистолы, особенно ранние  
и/или спаренные, неустойчивая желудочковая тахи-
кардия. Вместе с тем нарушения сердечного ритма 
не являются независимым фактором риска внезап-
ной смерти, так как они тесно сопряжены с левоже-
лудочковой дисфункцией. В случае внезапной смерти 
отмечена высокая частота фибрилляции желудочков, 
ее появлению способствует резкое нарушение насос-
ной функции исчерпавшего свои возможности левого 
желудочка и повышение давления в его полости [21]. 
Нарушения проведения (атриовентрикулярная бло-
када, синдром слабости синусового узла, полная бло-
када левой ножки пучка Гиса) также служат фактором 
риска возникновения внезапной сердечной смерти, 
чаще они встречаются при дилатационной кардимио-
патии, обусловленной мутацией в гене ламина [13].

Важным фактором, увеличивающим риск внезап-
ной сердечной смерти, считается миокардиальный 
фиброз, как субстрат для возникновения желудоч-
ковых аритмий. Установлено, что фиброз более чем 
в 30% случаев ассоциируется с высоким риском вне-
запной сердечной смерти [18]. 

Для определения риска внезапной сердечной 
смерти важны данные генетических исследований. 
Выявлены мутации, повышающие риск жизнеугро-
жающих нарушений ритма. К ним относятся мутации 
в генах фосфоламбана PLN (наиболее высокий риск), 
ламина LAMA4, альфа-тропомиозина 1 (TPM1), мед-
ленного тропонина С (TNNC1) [14]. 

Лечение.  Основным направлением в лечении де-
тей с дилатационной кардиомиопатией является 
коррекция сердечной недостаточности. Результаты 
крупных многоцентровых рандомизированных пла-
цебо контролируемых исследований убедительно 
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продемонстрировали, что применение ингибиторов 
ангиотензинпревращающего фермента при лечении 
хронической сердечной недостаточности у взрослых 
пациентов значительно снижает смертность, частоту 
госпитализаций, повышает качество жизни. Данные, 
полученные в ходе этих исследований, были экстра-
полированы на детскую популяцию. Согласно реко-
мендациям по лечению хронической сердечной недо-
статочности в педиатрической практике, назначение 
ингибиторов ангиотензинпревращающего фермента 
относится к первому классу показаний для лечения 
симптомной сердечной недостаточности, при этом 
лечение начинается с низкой дозы с постепенным ти-
трованием до максимально переносимой. При асим-
птомной сердечной недостаточности (стадия В) по-
казания к назначению этих препаратов относятся 
к IIA классу [22, 23]. Отмечено позитивное влияние 
капотена и эналаприла на фракцию выброса левого 
желудочка. Вместе с тем рандомизированные кон-
тролируемые исследования по применению ингиби-
торов ангиотензинпревращающего фермента у детей 
с дилатационной кардиомиопатией отсутствуют. 

В многочисленных рандомизированных иссле-
дованиях, проведенных у взрослых пациентов, было 
продемонстрировано, что β-блокаторы улучшают 
функцию сердца, снижают прямой токсический эф-
фект норадреналина, уменьшают частоту сердечных 
сокращений, удлиняя при этом диастолу, оказывают 
антиаритмическое действие. Наиболее часто для ле-
чения сердечной недостаточности у больных с дила-
тационной кардиомиопатией применяется карведи-
лол; препарат относится к адреноблокаторам третьего 
поколения, он действует на β- и α

1
-адренорецепторы. 

Карведилол снижает преднагрузку на сердце, тормо-
зит нейрогормональную вазоконстриктурную акти-
вацию, оказывает длительное антигипертензивное 
и антиангинальное действие, не имеет собственной 
симпатикомиметической активности, тормозит про-
лиферацию гладкомышечных клеток, обладает ан-
тиоксидантными свойствами, что обеспечивает его 
максимальный кардиопротективный эффект. 

В настоящее время проведены рандомизиро-
ванные исследования по изучению эффективности 
и безопасности применения карведилола для лечения 
детей с дилатационной кардиомиопатией. Установ-
лено, что препарат способствует увеличению фрак-
ции выброса, повышению функционального класса 
сердечной недостаточности [24, 25]. Даже у детей 
с дилатационной кардиомиопатией с крайне низкой 
фракцией выброса (менее 30%) и IY функциональ-
ным классом сердечной недостаточности достигну-
то улучшение сократимости миокарда и функцио-
нального состояния, что позволяет снять пациентов 
с листа ожидания на трансплантацию сердца [25]. 
Исследования последнего времени показали влия-
ние генетического полиморфизма α- и β-адреноре-
цепторов на эффективность карведилола. Препарат 

более эффективен у детей при полиморфизме 
α2cdel322-325 α2-адренорецепторов и при варианте 
β1Arg389 и β2Arg16 β-адренорецепторов [26].

Диуретики остаются необходимым компонен-
том лечения сердечной недостаточности при ди-
латационной кардиомиопатии. Диуретики следует 
назначать в сочетании с ингибиторами ангиотензин-
превращающего фермента. Доза определяется инди-
видуально с учетом стадии сердечной недостаточно-
сти. В настоящее время более широко используются 
минералокортикоиды (спиронолактон). Учитывая 
опыт их назначения взрослым, препараты следует 
применять и для лечения детей (I класс показаний) 
[22]. Дигоксин может использоваться в комбинации 
с ингибиторами ангиотензинпревращающего фер-
мента и β-блокаторами при сохраняющейся низкой 
фракции выброса; при этом применяют низкие дозы 
препарата (концентрация в крови 0,5–0,9 нг/мл), 
класс показаний IIа [22, 23]. 

Наибольшие дискуссии вызывает применение 
иммуносупрессивной терапии для лечения воспа-
лительной дилатационной кардиомиопатии, а так-
же эффективность иммуномоделирующей терапии 
на фоне назначения иммуноглобулинов. В ходе 
двойного рандомизированного плацебо-контролиро-
ванного исследования показана эффективность им-
муносупрессии для лечения вируснегативных форм 
миокардита (комбинация циклоспорина и пред-
низолона) [27]. В настоящее время использование 
иммуносупрессивной терапии при доказанном ви-
руснегативном миокардите относится к показаниям 
IIa класса рекомендаций. Вместе с тем в последних 
рекомендациях по лечению сердечной недостаточ-
ности кортикостероиды не рекомендуется назначать 
при миокардитах у детей (класс IIб) [22]. Требуются 
дальнейшие более крупные исследования для доказа-
тельства возможности иммуносупрессивной терапии. 

Также необходимы исследования эффективно-
сти интерферона в лечении энтеровируспозитивных 
форм воспалительной дилатационной кардиомио-
патии, анализ эффективности высоких доз иммму-
ноглобулинов при цитомегалопозитивных формах. 
По данным регистра кардиомиопатий, использо-
вание внутривенного иммуноглобулина позитивно 
действует при аденовирусположительных миокарди-
тах как на уменьшение воспаления, так и на ирради-
кацию вируса. В случаях парвовирусного (Parvo B19) 
миокардита применение иммуноглобулина приво-
дило к клинико-функциональному улучшению, од-
нако персистенция вируса сохранялась. Нуждается 
в изучении дозозависимость эффекта. Вместе с тем 
в последних рекомендациях по лечению сердечной 
недостаточности показания к назначению иммуно-
глобулинов для лечения миокардитов у детей отнесе-
ны только к IIб классу [22]. 

В связи с неблагоприятным течением дилатаци-
онной кардиомиопатии у детей часто происходит 
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декомпенсация сердечной деятельности. Целью ле-
чения декомпенсированной сердечной недостаточ-
ности является достижение клинической стабилиза-
ции пациента, восстановление перфузии в жизненно 
важных органах, нормализация уровня системного 
артериального давления. Для этой цели использу-
ется внутривенное введение инотропных препара-
тов (милрион и/или добутамин) как первая линия 
терапии IIа класс показаний) [22, 28]. В последние 
время для лечения декомпенсированной сердечной 
недостаточности стал применяться левосимендан. 
Препарат повышает чувствительность сократитель-
ных белков к Ca2+ путем связывания с тропони-
ном С миокарда в кальциевозависимой фазе, уве-
личивает силу сердечных сокращений, не влияет 
на расслабление желудочков, открывает АТФ-чув-
ствительные K+-каналы в гладких мышцах сосудов, 
вызывает расслабление системных и коронарных 
артерий, улучшает перфузию миокарда. Препарат 
назначают при неэффективности терапии добутами-
ном, применение левосимендана относится к пока-
заниям IIб класса [22].  

Продолжаются поиски новых лекарственных 
средств для лечения хронической сердечной недоста-
точности. В последнем рандомизированном мульти-
центровом исследовании было доказано, что присо-
единение ивабрадина к стандартной терапии у детей 
с дилатационной кардиомиопатией улучшает функ-
циональный класс сердечной недостаточности, по-
вышает систолическую функцию [29]. 

Инвазивные  методы  лечения. В последние годы 
обсуждается возможность применения кардиоре-
синхронизирующей терапии в лечении дилатаци-
онной кардиомиопатии. Показаниями являются 
расширении QRS комплекса на фоне полной бло-
кады левой ножки пучка Гиса, снижение фракции 
выброса менее 35%, неэффективность стандартной 
терапии сердечной недостаточности в течение 3 мес 
(класс показаний IIа). Установлено, что данная про-
цедура способствует увеличению фракции выброса 
и уменьшению функционального класса сердечной 
недостаточности у 71% взрослых больных с дилата-
ционной кардиомиопатией [30]. В детской практике 
имеются описания отдельных случаев ресинхрони-
зирующей терапии, однако многоцентровые иссле-
дования отсутствуют.

Крайне важная задача – профилактика внезап-
ной сердечной смерти у детей с дилатационной кар-
диомиопатией путем имплантации кардиоверте-
ра-дефибриллятора. В клинических исследованиях, 
проведенных у взрослых с этим заболеванием, было 
показано, что имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора увеличивает продолжительность жизни 
пациентов. В детском возрасте подобных исследова-
ний до настоящего времени не проводилось. Однако 
результаты длительного наблюдения за детьми с ди-
латационной кардимиопатией и имплантированным 

кардивертером-дефибриллятором показали, что сра-
батывание произошло у 52% пациентов, при этом 
не отмечалось значимого снижения систолической 
функции [31]. Вместе с тем снижение систолической 
функции не является основным фактором отбора па-
циентов для имплантации кардиовертера-дефибрил-
лятора. Необходимо дальнейшее изучение показаний 
для этой операции на основании рандомизирован-
ных мультицентровых исследований.

Трансплантация  сердца. Рефрактерность сердеч-
ной недостаточности к стандартной комбинирован-
ной терапии, резкое снижение фракции выброса 
менее 20%, 4-й функциональный класс сердечной 
недостаточности – показание к трансплантации 
сердца. Первая успешная ортотопическая транс-
плантация ребенку была проведена в 1984 г. В Евро-
пе выполнено 500 трансплантаций сердца пациентам 
в возрасте до 17 лет. Дилатационная кардиомиопатия 
составляет 50% в структуре причин трансплантации 
сердца в педиатрической практике. Выживаемость 
за 1 год составляет 93%, за 5 лет – 60%, за 10 лет – 42%. 
Основными проблемами при трансплантации сердца 
на первом году считаются недостаточная гистосовме-
стимость и отторжение трансплантанта, через 3–10 
лет – появление опухолей, через 10 лет – опухоли, 
дислипопротеидемии, атеросклероз. Также возмож-
но возникновение пострансплантационной кардио-
миопатии. При трансплантации сердца детям ран-
него возраста через 10–15 лет возникает проблема 
ретрансплантации, что менее эффективно [28, 32]. 
Наиболее часто трансплантацию сердца проводят де-
тям с семейной формой заболевания. В России осу-
ществить трансплантацию сердца детям невозможно 
из-за отсутствия законодательной базы. 

В настоящее время успехи в исследовании генети-
ческих аспектов кардиомиопатий послужили основа-
нием для изучения возможности генной терапии. Еще 
20 лет назад генная терапия сердечной недостаточно-
сти являлась далекой мечтой.  В настоящее время рас-
сматриваются варианты воздействия на генные мута-
ции с целю улучшения систолической функции левого 
желудочка. Генная терапия дилатационной кардио-
миопатии при болезни Дюшенна уже начинает входить 
в клиническую практику. Продолжаются исследования 
по оценке возможности использования стволовых кле-
ток, предполагается, что последние могут вызвать эн-
догенную репарацию кардиомиоцитов [32].

Заключение

Дилатационная кардиомиопатия относится к наи-
более тяжелым заболеваниям миокарда, характеризу-
ется крайне высокой инвалидностью и смертностью. 
Этиология заболевания крайне широка и связана 
как с перенесенным миокардитом, так и с метаболи-
ческими нарушениями, нервно-мышечной патоло-
гией. К сожалению, истинная причина заболевания 
устанавливается только в 40–50% случаев. 
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В последние годы достигнут значительный про-
гресс в диагностике метаболических форм дилата-
ционной кардиомиопатии на основании внедрения 
новых методов лабораторной диагностики. Ранняя 
диагностика метаболических причин развития забо-
левания позволяет своевременно назначить патоге-
нетическое лечение и улучшить прогноз. Кроме того, 
имеются успехи в изучении генетической природы 
кардиомиопатии. Определено большое количество ге-
нов (более 30), кодирующих белки различных структур 
миокарда, дефекты которых ведут к дилатационной 
кардиомиопатии. Показана широкая вариабельность 
типов наследования заболевания. Можно надеяться, 
что снижение стоимости генетического тестирования 
будет способствовать более широкому его внедрению 
в клиническую практику. 

Необходим поиск новых предикторов неблаго-
приятного течения заболевания, в этом плане боль-
шое значение имеют генетические маркеры. Важен 
дальнейший поиск новых методов диагностики пост-
миокардитической кардиомиопатии, уточнение эф-
фективности противовоспалительной терапии в рам-
ках многоцентровых исследований. Важен поиск 
новых лекарственных препаратов в лечении дила-
тационной кардиомиопатии. Наконец, необходимо 
более широкое внедрение в практику хирургических 
методов лечения: имплантации кардиовертера-де-
фибриллятора для профилактики внезапной сердеч-
ной смерти; определение показаний для проведения 
ресинхронизирующей терапии; решение вопроса 
о трансплантации сердца в детском возрасте на зако-
нодательном уровне.
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