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ЛИТЕРАТУРА

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – генетически обусловленное заболевание, являю-
щееся основной причиной внезапной сердечной смерти (ВСС) у подростков. Проведен анализ 
характера и частоты нарушений сердечного ритма и проводимости у 66 детей в возрасте от 7 до 
17 лет с ГКМП по данным холтеровского мониторирования. Нарушения сердечного ритма и про-
водимости были представлены наджелудочковой экстрасистолией (37%), желудочковой экстраси-
столией (42,6%), неустойчивой желудочковой тахикардией (6,8%), синдромом слабости синусового 
узла, транзиторной атриовентрикулярной блокадой, феноменом Wolf–Parkinson–White (WPW). 
Электрическая нестабильность миокарда по результатам анализа турбулентности сердечного ритма 
(ТО>0 и TS<2,5 мс/RR) по данным суточного мониторирования ЭКГ была выявлена в 15% слу-
чаев. Разработана тактика ведения детей с ЭКГ-феноменом WPW, синкопальными состояниями. 
Определены показания к имплантации электрокардиостимулятора (брадикардия, максимальный 
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 

характеризуется тяжелым проградиентным тече-

нием, с высокой частотой летальных исходов, 

половина из которых связана с внезапной сер-

дечной смертью (ВСС). По данным проведен-

ных исследований установлено, что ежегодная 

смертность пациентов с ГКМП варьирует от 

1 до 6% [1–3]. В исследовании J.A. Decker et al. 

в ходе длительного проспективного исследова-

ния (10-летнего катамнеза) предпринята попытка 

оценить причины и факторы риска неблагоприят-

ного исхода у детей с ГКМП [3]. Установлено, что 

причиной неблагоприятного исхода могут быть с 

одинаковой частотой как сердечная смерть вслед-

ствие систолической дисфункции и последующей 

сердечной недостаточности, так и ВСС [4]. ГКМП 

является наиболее частой причиной ВСС у детей и 

лиц молодого возраста [1, 2].

В исследованиях последних лет установлено, 

что существуют определенные возрастные отли-

чия в смертности. Так, максимальная частота 

ВСС характерна для детей в возрасте от 9 до 14 лет 

(8%), что значительно превышает частоту ВСС у 

взрослых пациентов (2–4%) [1]. Этим объясняет-

ся особая важность поиска предиктора ВСС среди 

пациентов с ГКМП школьного возраста с целью 

своевременной первичной профилактики.

Факторы риска ВСС установлены на осно-

вании обследования большой когорты взрослых 

пациентов с ГКМП [5]. Выделены так называемые 

«большие» и «возможные» факторы риска ВСС. 

К большим факторам риска отнесены: отягощен-

ная наследственность по ГКМП в сочетании с 

внезапной смертью близких родственников, экст-

ремально выраженная гипертрофия межжелудоч-

ковой перегородки (МЖП) (более 30 мм), син-

копальные состояния, перенесенная абортивная 

остановка сердца (успешная реанимация), неадек-

ватная реакция артериального давления (АД) на 

физическую нагрузку (снижение или минималь-

ный прирост АД), непостоянная и/или постоянная 

желудочковая тахикардия. В качестве возмож-

ных факторов риска рассматриваются фибрилля-

ция предсердий, ишемия миокарда, обструкция 

выходного тракта левого желудочка (ЛЖ), экст-

ремальные физические нагрузки [6].

Гораздо меньше число исследований было 

посвящено оценке факторов риска ВСC у детей. 

В последнее время выполнено несколько исследо-

ваний, оценивающих функциональные предикто-

ры ВСС у детей с ГКМП. Результаты этих работ 

свидетельствуют о том, что в детском возрасте в 

качестве предикторов неблагоприятного исхода 

должны рассматриваться те же факторы риска 

ВСС, значение которых было доказано в ходе дли-

тельных проспективных исследований у взрослых 

пациентов. Лишь в единичных работах рассма-

тривалось значение нарушений сердечного ритма 

в качестве предикторов неблагоприятного исхода 

ГКМП в детском возрасте [6–8].

Учитывая, что основной причиной ВСС явля-

ются нарушения сердечного ритма, своевремен-

ная диагностика жизнеугрожающих аритмий у 

детей с ГКМП играет важную роль в профилакти-

ке возникновения ВСС. В связи с этим актуальна 

проблема улучшения тактики ведения и лечения 

детей с нарушениями ритма и определение пока-

заний к первичной профилактике ВСС с помощью 

хирургических методов лечения: радиочастотная 

аблация, имплантации электрокардиостимулято-

ра (ЭКС) и/или искусственного кардиовертера-

дефибриллятора (ИКД).

Цель исследования – определить характер 

нарушения ритма и проводимости у детей с ГКМП 

и разработать тактику ведения, направленную на 

профилактику ВСС.

RR-интервал более 2 с, синкопальные состояния), искусственного кардиовертера-дефибриллятора 
(толщина межжелудочковой перегородки более 30 мм, синкопальные состояния, неустойчивая 
желудочковая тахикардия). 

Ключевые слова: гипертрофическая кардиомиопатия, нарушения сердечного ритма, дети, под-
ростки, профилактика внезапной сердечной смерти. 

Hypertrophic cardiomyopathy (HCMP) is genetic disease which is main cause of sudden cardiac death 
(SCD) in adolescents. Analysis of rate and character of cardiac rhythm disorders according to data of 
Holter monitoring was performed in 66 children aged 7–17 years with HCMP. Disorders of cardiac 
rhythm and conduction were presented as supraventricular extrasystole (37%), ventricular extrasystole 
(42,6%), unstable ventricular tachycardia (6,8%), sick sinus syndrome, transient atrioventricular block, 
Wolf–Parkinson–White (WPW) phenomenon. Electric instability of myocardium according to cardiac 
rhythm turbulence analysis (TO>0 and TS<2,5 ms/RR) according to data of 24-hour ECG monitoring 
was diagnosed in 15% of patients. Tactic of management of children with WPW – phenomenon and his-
tory of syncope was outworked. Next states were determined as indications to implantation of pacemak-
er (bradycardia, maximal RR-interval >2 sec, syncope) and to implantation of cardioverter-defibrillator 
(thickness of ventricular septum >30 mm, recurrent syncope, unstable ventricular tachycardia). 

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, cardiac rhythm disorders, children, adolescents, prophylaxis of 
sudden cardiac death.
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этих пациентов к группе риска по возникновению 

желудочковой тахикардии. Непостоянная моно-

морфная желудочковая тахикардия зарегистри-

рована у 3 детей (6,8%), данное нарушение ритма 

ассоциируется с внезапной аритмогенной смертью 

и входит в список состояний для стратификации 

риска внезапной смерти. Выявление непостоян-

ной желудочковой тахикардии в комбинации с 

гипертрофией МЖП более 30 мм и/или синко-

пальными состояниями явились показанием для 

имплантации кардиовертера дефибрилятора. Еще 

одно жизнеугрожающее нарушение ритма в виде 

трепетания предсердий выявлено у 2 (2%) детей. 

Эпизоды трепетания носили транзиторный харак-

тер и были устранены на фоне антиаритмической 

терапии.

Большое внимание уделялось выявлению бра-

диаритмий. Важность определения тактики веде-

ния детей с брадикардией при ГКМП определяется 

профилактикой возникновения брадизависимых 

синкопальных состояний, а также ограничением 

в назначении β-блокаторов и блокаторов каль-

циевых каналов, которые являются основными 

классами медикаментозных препаратов, исполь-

зуемых в лечении ГКМП. Различная степень 

выраженности синусовой брадикардии выявлена 

у половины обследуемых детей. Симптомы дис-

функции синусового узла в виде миграции водите-

ля ритма, превышения долженствующей длитель-

ности пауз ритма за счет синоатриальной блокады 

или остановки синусового узла зарегистрированы 

у 20 детей (33%), у 6 детей выявлена (9%) тран-

зиторная атриовентрикулярная блокада. Среди 

обследуемых с брадикардией у 4 детей (6,8%) 

отмечались паузы сердечного ритма более 2000 мс, 

обусловленные остановкой синусового узла и/

или атриовентрикулярной блокадой. В клиниче-

ской картине у детей с брадикардией отмечались 

головокружения, пре-/синкопальные состояния. 

Учитывая необходимость проведения медика-

ментозной терапии у детей с ГКМП, показанием 

к имплантации ЭКС явились не только паузы 

RR>2 с, но и паузы RR от 1,5 до 2 с, в сочетании 

с головокружением и/или пре-/синкопальными 

состояниями. 4 детям выполнена имплантации 

ЭКС с последующим назначением β-блокаторов/

блокаторов кальциевых каналов.

Выводы 

1. ГКМП у детей ассоциирована с высокой 

частотой хронотропных и гетеротропных наруше-

ний сердечного ритма. Жизнеугрожаемые арит-

мии представлены синдромом слабости синусового 

узла и непостоянной мономорфной желудочковой 

тахикардией.

2. Выявление неустойчивой желудочковой 

тахикардии или прогностически неблагоприят-

ных показателей ТРС в сочетании с выраженной 

гипертрофией миокарда ЛЖ и/или отягощенным 

анамнезом по внезапной смерти, а также клини-

ческими проявлениями (сердцебиения, голово-

кружения, синкопальные состояния) требует про-

ведения инвазивного ЭФИ с целью верификации 

возникновения тахисистолических нарушений 

ритма с последующей импалантацией ИКД.

3. Показаниями к первичной профилактике 

ВСС у детей с ГКМП с использованием импланта-

ции ИКД являются непостоянная желудочковой 

тахикардия в комбинации с выраженной гипертро-

фией МЖП и/или синкопальными состояниями.

4. Определена тактика ведения детей с ГКМП, 

ассоциированной с брадикардией. Угнетение 

функции синусового узла в сочетании с пресин-

копальными состояниями является показанием к 

имплантации ЭКС. Своевременная имплантация 

ЭКС позволяет профилактировать синкопальные 

состояния и расширяет возможности медикамен-

тозной терапии. Брадикардию у детей с ГКМП 

следует рассматривать как фактор риска возник-

новения жизнеугрожающих состояний. 

1. O’Stman-Smith I, Wettrell G, Keeton B, et al. Age and gen-

der specific mortality rates in childhood hypertrophic cardiomyo-

pathy. Eur. Heart J. 2008; 29: 1160–1167;

2. Colan SD, Lipshultz SE, Lowe AM, et al. Epidemiology 

and Cause-Specific Outcome of Hypertrophic Cardiomyopathy in 

Children. Findings From the Pediatric Cardiomyopathy Registry. 

Circulation. 2007; 115: 773–781.

3. Decker JA, MD, Rossano JW, O’Brian Smith E, et al. 
Risk Factors and Mode of Death in Isolated Hypertrophic Cardio-

myopathy in Children. Journal of the American College of 

Cardiology. 2009; 54 (3): 250–254. 

4. Dimitrow PP, Chojnowska L, Tomasz Rudzinski T, et al. 
Sudden death in hypertrophic cardiomyopathy: old risk factors 

re-assessed in a new model of maximalized follow-up. Eur. Heart 

Journal. 2010; 31: 3084–3093.

5. Maron BJ, McKenna WJ, Danielson GK, et al. ACC/ESC 

Clinical expert consensus document on hypertrophic cardiomyopa-

thy. J. Am. Coll. Cardiol. 2003; 42: 1687. 

6. ACCF/AHA guideline for the diagnosis and treatment of 

hypertrophic cardiomyopathy: a report of the American College of 

Cardiology Foundation/American Heart Association Task Force on 

Practice Guidelines. J. Thorac. Cardiovasc. Surg. 2011; 142 (6): 

e153–203.

7. Monserrat L, Elliott PM, Gimeno JR, et al. Non-Sustained 

Ventricular Tachycardia in Hypertrophic Cardiomyopathy: An 

Independent Marker of Sudden Death Risk in Young Patients. 

Journal of the American College of Cardiology. 2003; 42 (5): 

873–879.

8. Nugent AW, Daubeney PE, Chondros P, et al. The epidemi-

ology of childhood cardiomyopathy in Australia. N. Engl. J. Med. 

2003; 348: 1639–1646. 

9. Pettersen MD, Wei Du, Skeens ME, Humes RA. Regression 

equations for calculation of Z scores of cardiac structures in a 

large cohort of healthy infants, children, and adolescents: An 

echocardiographic study. J. Am. Soc. Echocardiogr. 2008; 21 (8): 

922–934.

10. Рябыкина Г.В., Соболев А.В. Холтеровское и бифункцио-

нальное мониторирование ЭКГ и артериального давления. М.: 

Медпрактика-М, 2010. 

11. Losi M, Nistri S, Galderisi M, et al. Echocardiography in 

patients with hypertrophic cardiomyopathy: usefulness of old and 

new techniques in the diagnosis and pathophysiological assess-

ment. Cardiovasc. Ultrasound. 2010; 8: 7. 

12. Wigle ED, Sasson Z, Henderson MA, et al. Hypertrophic 

cardiomyopathy. The importance of the site and the extent of 

hypertrophy. A review. Prog. Cardiovasc. Dis. 1985; 28: 1–83. 

ЛИТЕРАТУРА




