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Стратификация риска внезапной сердечной смерти при дилатационной кардиомиопатии:  
обзор современного состояния проблемы

Бердибеков Б. Ш., Булаева Н. И., Александрова С. А., Голухова Е. З.

Дилатационная кардиомиопатия является одной из наиболее распространен-
ных форм кардиомиопатии, характеризующейся дилатацией и систолической 
дисфункцией левого желудочка. Заболевание сопровождается высоким рис-
ком неблагоприятных исходов, включая декомпенсацию хронической сердечной 
недостаточности и внезапную сердечную смерть (ВСС). Традиционно для вы-
явления кандидатов на имплантацию кардиовертера- дефибриллятора с целью 
первичной профилактики ВСС использовалось лишь значение фракции выброса 
левого желудочка ≤35%. Однако с прогрессом в методах медикаментозной те-
рапии хронической сердечной недостаточности, ресинхронизирующей терапии 
и современных методах визуализации сердца, таких как магнитно- резонансная 
томография с отсроченным контрастированием, а также генетических исследо-
ваний, появилась необходимость пересмотра подходов к стратификации риска 
ВСС. Настоящая работа посвящена обзору современного состояния пробле-
мы — стратификации риска ВСС у пациентов с дилатационной кардиомиопати-
ей. Особое внимание уделяется роли методов МР-визуализации и генетических 
исследований, которые значительно расширяют возможности оценки риска 
и позволяют более точно идентифицировать пациентов, нуждающихся в уста-
новке кардиовертера- дефибриллятора с целью первичной профилактики ВСС.

Ключевые  слова: внезапная сердечная смерть, первичная профилактика, 
дилатационная кардиомиопатия, сердечная недостаточность, магнитно- резо-
нансная томография.

Отношения и деятельность: нет.

ФГБУ Национальный медицинский исследовательский центр сердечно- 
сосудистой хирургии им. А. Н. Бакулева Минздрава России, Москва, Россия. 

Бердибеков Б. Ш.* — к. м. н., н. с. отдела координации и сопровождения 
научно- исследовательской деятельности, врач-кардиолог, ORCID: 0000-0001-
7717-4971, Булаева Н. И. — к. б. н., врач-кардиолог, руководитель отдела коор-
динации и сопровождения научно- исследовательской деятельности, доцент 
кафедры кардиологии и функциональной диагностики с курсом детской кар-
диологии, ORCID: 0000-0002-5091-0518, Александрова С. А. — к. м. н., с. н. с., 

доцент кафедры кардиологии и функциональной диагностики с курсом дет-
ской кардиологии, ORCID: 0000-0002-7795-9709, Голухова Е. З. — академик 
РАН, д. м. н., профессор, директор, зав. кафедрой кардиологии и функциональ-
ной диагностики с курсом детской кардиологии, ORCID: 0000-0002-6252-0322.

*Автор, ответственный за переписку (Corresponding author):  
b.berdibekov@yahoo.com

ББ — бета-блокатор, ВСС — внезапная сердечная смерть, ДКМП — дилатаци-
онная кардиомиопатия, ДИ —доверительный интервал, ЕОК — Европейское 
общество кардиологов, ЖА — желудочковая аритмия, ЖТ — желудочковая 
тахикардия, ИКД — имплантируемый кардиовертер- дефибриллятор, КВД — 
кардиовертер- дефибриллятор, ЛЖ — левый желудочек, МРТ — магнитно- 
резонансная томография, НУЖТ — неустойчивая тахикардия, ОМТ — оп-
тимальная медикаментозная терапия, ОР — отношение рисков, ОШ — от-
ношение шансов, РКИ — рандомизированное клиническое исследование, 
СН — сердечная недостаточность, СРТ — сердечная ресинхронизирующая 
терапия, ФВ — фракция выброса, ФК — функциональный класс, ХСН — хро-
ническая сердечная недостаточность, ECV — внеклеточный объем, LGE — 
late gadolinium enhancement, позднее накопление гадолиния, MACE — Major 
adverse cardiovascular events, NYHA — New York Heart Association.

Рукопись получена 01.09.2024
Рецензия получена 01.10.2024
Принята к публикации 08.10.2024

   

Для  цитирования: Бердибеков Б. Ш., Булаева Н. И., Александрова С. А., 
Голухова Е. З. Стратификация риска внезапной сердечной смерти при ди-
латационной кардиомиопатии: обзор современного состояния проблемы. 
Российский кардиологический журнал. 2025;30(6S):6114. doi: 10.15829/1560-
4071-2025-6114. EDN BOSXIO                                                                          

Sudden cardiac death risk stratification in dilated cardiomyopathy: a state of the art review

Berdibekov B. Sh., Bulaeva N. I., Aleksandrova S. A., Golukhova E. Z.

Dilated cardiomyopathy is one of the most common types of cardiomyopathy, 
characterized by left ventricular dilation and systolic dysfunction. The disease 
is accompanied by a high risk of adverse outcomes, including heart failure 
decompensation and sudden cardiac death (SCD). Traditionally, only left ventricular 
ejection fraction ≤35% was used to identify candidates for cardioverter- defibrillator 
implantation for the primary prevention of SCD. However, with the advances in 
therapy for heart failure, cardiac resynchronization therapy and modern cardiac 
imaging techniques such as delayed contrast- enhanced magnetic resonance 
imaging and genetic tests, SCD risk stratification approaches should be revised. 
This paper reviews the state of the art on SCD risk stratification in patients with 
dilated cardiomyopathy. Particular attention is paid to the role of magnetic 
resonance imaging and genetic studies, which significantly expand the potential 
of risk assessment and allow more accurate identification of patients requiring 
cardioverter- defibrillator implantation for primary SCD prevention.
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Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) — одна 
из наиболее распространенных типов кардиомиопа-
тии, которая характеризуется дилатацией и  систо-
лической дисфункцией левого желудочка (ЛЖ), не 
объяснимых аномальными условиями нагрузки или 
ишемической болезнью сердца [1]. Актуальность ис-
следования патологии обусловлена ее возрастающей 
распространенностью (согласно современным дан-
ным частота случаев ДКМП в клинической практике 
может достигать 1:250-500) [2], крайней гетероген-
ностью этиологии, значительным полиморфизмом 
клинических проявлений, отсутствием единых под-
ходов к  риск-стратификации [1]. Пациенты с  уста-
новленным диагнозом ДКМП подвержены высоко-
му риску как неблагоприятных событий, связанных 
с  декомпенсацией хронической сердечной недоста-
точности (ХСН), так и  развития жизнеугрожающих 
желудочковых аритмий (ЖА). Частота внезапной 
сердечной смерти (ВСС) при ДКМП составляет от 
2 до 4% в год [3]. Изобретение и широкое клиниче-
ское применение имплантируемых кардиовертеров- 
дефибрилляторов (ИКД) у  пациентов с  жизне-
угрожающими желудочковыми нарушениями ритма 
сделало настоящий прорыв в  возможностях про-
филактики ВСС [4]. До недавнего времени в  оте-
чественных и  международных рекомендациях по 
сердечной недостаточности (СН) и  профилактике 
ВСС — фракция выброса (ФВ) ЛЖ оставалась един-
ственным показателем для выявления кандидатов 
для имплантации кардиовертеров- дефибрилляторов 
(КВД) с целью первичной профилактики ВСС [4, 5]. 
Данные рекомендации прежде всего базировались 
на рандомизированных клинических исследованиях 
(РКИ), которые были проведены еще вначале теку-
щего столетия, где было показано, что ФВ ЛЖ <30-
35% является основным показанием для профилак-
тической установки КВД. Однако эволюция методов 
медикаментозной терапии ХСН, а также проведение 
ресинхронизирующей терапии при наличии блокады 
левой ножки пучка Гиса, существенно изменило пор-
трет пациентов с  СН со сниженной ФВ ЛЖ. Кроме 
того, развитие методов визуализации сердца, в  т. ч. 
с  применением магнитно- резонансной томографии 
(МРТ) с отсроченным контрастированием, прогресс 
в  методах генетического исследования у  пациентов 
с  ДКМП существенно расширили наши возможно-
сти в стратификации риска ВСС у данной гетероген-
ной популяции пациентов [6-8]. Настоящая работа 
посвящена обзору современного состояния пробле-
мы стратификации риска ВСС у пациентов с ДКМП 
и роли современных методов МР-визуализации и ге-
нетического исследования. Для достижения этой це-
ли в работе будут рассмотрены следующие этапы [9], 
такие как анализ текущего состояния, историческое 
развитие подходов к прогнозированию риска и пер-
вичной профилактики ВСС, также будущие направ-

ления и перспективы стратификации риска ВСС у па-
циентов с ДКМП.

Современные клинические рекомендации по первич-
ной профилактике ВСС при ДКМП

Первоначальный вопрос, "Где мы сейчас нахо-
димся?" — на который следует ответить, приступая 
к  обзору современного состояния проблемы про-
филактики ВСС. Мы можем отметить лишь основ-
ные концепции первичной профилактики ВСС, от-
раженные в текущих руководствах по профилактике 
ВСС. До недавнего времени в рекомендациях по СН 
и профилактике ВСС ФВ ЛЖ оставалась единствен-
ным показателем для выявления кандидатов для им-
плантации КВД с  целью первичной профилактики 
ВСС. Данные рекомендации прежде всего были ос-
нованы на исследованиях, проведенных два десяти-
летия назад (2002-2005гг), когда было доказано, что 
ФВ ЛЖ <30-35% является основным показанием 
для профилактической имплантации КВД. Однако 
развитие методов визуализации сердца, в  т. ч. с  при-
менением МРТ с  отсроченным контрастированием, 
прогресс в методах генетического исследования у па-
циентов с ДКМП, накопление данных о прогности-
ческой роли методик визуализации сердца и выявле-
ние генов, ассоциированных с риском ВСС, привело 
к  изменению концепции первичной профилактики 
ВСС, что соответственно отразилось в  клинических 
рекомендациях.

Согласно текущим рекомендациям Европейского 
общества кардиологов (ЕОК) по ВСС от 2022г [10], 
имплантацию ИКД следует рассматривать у пациен-
тов с ДКМП и симптоматической ХСН (NYHA II-III 
функционального класса (ФК)) со сниженной ФВ ЛЖ 
≤35%, несмотря на оптимальную медикаментозную 
терапию (ОМТ) свыше 3 мес. (IIa А). В данных реко-
мендациях впервые с момента появления концепции 
первичной профилактики ВСС снизился уровень ре-
комендаций с I на IIa для имплантации КВД с целью 
первичной профилактики ВСС, основанный на ФВ 
ЛЖ и ФК СН по NYHA. В руководстве указано, что 
МРТ сердца с поздним контрастным усилением сиг-
нала гадолинием следует рекомендовать пациентам, 
страдающим ДКМП, для оценки этиологии и  рис-
ка ЖА/ВСС (IIa B). Генетическое тестирование, 
включающее как минимум гены LMNA, PLN, RBM20 
и FLNC, рекомендуется пациентам с ДКМП и нару-
шениями атриовентрикулярной проводимости в воз-
расте до 50  лет или с  семейным анамнезом ДКМП 
или случаями ВСС у  родственника первой степени 
родства (в возрасте до 50 лет) (I B). Кроме того, по-
явились разделы в  отношении роли генетических 
маркеров и МРТ параметров при определении пока-
заний к имплантации КВД. Так, имплантацию ИКД 
следует рассматривать у  пациентов с  ДКМП и  под-
твержденной патологической мутацией LMNA, если 
предполагаемый 5-летний риск жизнеугрожающих 
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ЖА ≥10% и  при наличии неустойчивой желудочко-
вой тахикардии (НУЖТ) или ФВ ЛЖ <50% или нару-
шения атриовентрикулярной проводимости (IIa B). 
Кроме того, имплантацию ИКД следует рассмотреть 
у  пациентов с  ДКМП с  ФВ ЛЖ <50% и  наличием 
не <2 факторов риска (обморок, позднее накопле-
ние гадолиния (late gadolinium enhancement, LGE) по 
МРТ, индукция устойчивой желудочковой тахикар-
дии (ЖТ), патогенные мутации в генах LMNA, PLN, 
FLNC и RBM20) (IIa C). Рекомендации ЕОК 2023г по 
лечению кардиомиопатий представляют собой важ-
нейшую веху в диагностике и ведении группы паци-
ентов с гетерогенными заболеваниями миокарда [1]. 
В данном документе также отмечено, что при оценке 
риска ВСС при ДКМП следует учитывать генотип 
пациента (IIa B). ИКД терапия должна быть рассмо-
трена у пациентов с ДКМП и генотипом, ассоцииро-
ванным с высоким риском ВСС, и ФВ ЛЖ >35% при 
наличии дополнительных факторов риска (табл.  1) 
(IIa С). Кроме того, ИКД терапия может быть рас-
смотрена у пациентов с ДКМП и генотипом, ассоци-
ированным с высоким риском ВСС, и ФВ ЛЖ >35% 
и  при отсутствии дополнительных факторов риска 
(табл. 1) (IIb С). Наконец, ИКД терапия может быть 
рассмотрена при отсутствии генотипа, связанного 
с ВСС и ФВ ЛЖ >35% при наличии дополнительных 
факторов как обморок или LGE по МРТ (IIb С). 

Таким образом, на данный момент в  рекомен-
дациях в  отношении стратификации риска ВСС 
у  пациентов с  ДКМП наряду с  ФВ ЛЖ особая роль 
принадлежит МРТ сердца с контрастным усилением 
и генетическому тестированию.

Методология исследования
Стратегия поиска информации для данного разде-

ла обзора была проведена двумя авторами независи-
мо друг от друга в базах данных PubMed (MEDLINE) 
и  Google Scholar. Для поиска исследований в  базах 

данных использовались следующие ключевые слова: 
("dilated cardiomyopathy" OR "non-ischaemic dilated 
car diomyopathy" OR "idiopathic dilated cardiomyopathy" 
OR "heart failure") AND ("implantable cardioverter 
defibrillator" OR "ICD") AND ("sudden cardiac death" 
OR "ventricular arrhythmias") AND "randomized 
controlled trial". Учитывая, что первые РКИ по про-
филактике ВСС с использованием ИКД были начаты 
в  середине 90-х годов прошлого века, в  обзор были 
включены РКИ с  использованием ИКД терапии 
для профилактики ВСС, опубликованные в  период 
с  1990г по настоящее время. Последний поиск дан-
ных для включения в  данный анализ был проведен 
в августе 2024г. 

Формирование концепции  
первичной профилактики ВСС

Исторические аспекты формирования концепции 
первичной профилактики ВСС. Итак, "как мы сюда 
попали?" — второй важный вопрос, который следует 
осветить, исходя из цели текущего обзора. Концеп-
ция профилактики ВСС с использованием ИКД на-
чала разрабатываться с  момента публикаций иссле-
дований AVID (1997) [11], CIDS (2000) [12] и  CASH 
(2000) [13], где была убедительно продемонстриро-
вана польза ИКД-терапии у  пациентов, пережив-
ших внезапную аритмическую смерть или гемоди-
намически значимые устойчивые ЖТ по сравнению 
с антиаритмической терапией. В результате этих ис-
следований была разработана стратегия вторичной 
профилактики ВСС, которая на данный момент не 
претерпела значительных изменений. Согласно со-
временным рекомендациям, ИКД-терапия показа-
на пациентам с  документированной фибрилляцией 
желудочков или ЖТ с  выраженными изменениями 
гемодинамики, при условии отсутствия преходящих 
причин их развития и  спустя 48 ч после инфаркта 
миокарда.

Таблица 1
Генотипы высокого риска и ассоциированные с ними предикторы ВСС [1]

Ген Частота ВСС в год Предикторы ВСС
LMNA 5-10% Предполагаемый 5-летний риск жизнеугрожающих ЖА по LMNA risk score (https://lmna-risk-vta.fr)
FLNC  
(укороченные варианты)

5-10% LGE по МРТ; ФВ ЛЖ <45%

TMEM438 5-10% Мужской пол; женский пол и любой из следующих факторов: ФВ ЛЖ <45%, НУЖТ,  
LGE по МРТ сердца, >200 ЖЭ на 24-часовом холтеровском ЭКГ

PLN 3-5% Предполагаемый 5-летний риск жизнеугрожающих ЖА по PLN risk score  
(https://plnriskcalculator.shinyapps.io/final_shiny) LGE по МРТ ФВ ЛЖ <45% НУЖТ

DSP 3-5% LGE по МРТ ФВ ЛЖ <45%
RBM20 3-5% LGE по МРТ ФВ ЛЖ <45%

Сокращения: ВСС — внезапная сердечная смерть, ЖА — желудочковая аритмия, ЖЭ — желудочковая экстрасистолия, МРТ — магнитно- резонансная томо-
графия, НУЖТ — неустойчивая желудочковая тахикардия, ФВ ЛЖ — фракция выброса левого желудочка, ЭКГ — электрокардиография, DSP — десмоплакин 
(desmoplakin), FLNC — филамин C (filamin C), LGE — late gadolinium enhancement, позднее накопление гадолиния, LMNA — ламин A/C (lamin A/C), PLN — фосфо-
ламбан (phospholamban), RMB20 — РНК-связывающий белок 20 (RNA binding motif protein 20).
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ние включались пациенты как с ишемической (52%), 
так и  с  неишемической (48%) СН со средней ФВ 
ЛЖ 25%, благоприятный эффект ИКД-терапии был 
продемонстрирован в  обеих группах. За медианный 
период наблюдения 45,5 мес. произошло 244  смер-
ти (29%) в группе плацебо, 240 (28%) в группе амио-
дарона и  182 (22%) в  группе ИКД. По сравнению 
с плацебо амиодарон был связан с аналогичным рис-
ком смерти (р=0,53), в  то время как ИКД-терапия 
была связана со статистически значимым снижением 
риска смерти (ОР 0,77; 95% ДИ: 0,62-0,96; р=0,007). 
Таким образом, на основе вышеуказанных РКИ 
в  2005-2006гг окончательно сформировались основ-
ные концепции первичной профилактики ВСС [4], 
что отразилось в  клинических рекомендациях, где 
было указано, что ИКД-терапия рекомендована для 
уменьшения риска ВСС пациентам с  дисфункцией 
ЛЖ (ФВ ЛЖ ≤35%) и СН (II-III ФК по NYHA).

Проблемы первичной профилактики ВСС. Данные 
регистров продемонстрировали, что в реальной кли-
нической практике у  пациентов с  имплантирован-
ными КВД лишь небольшая доля больных переносят 
мотивированные срабатывания устройств. Так, по 
данным реестра ИКД (2015) с  участием >2300  па-
циентов, годовая частота мотивированных сраба-
тываний составила лишь 1,1%, через 30 мес. частота 
срабатываний составила 2,6% [22]. Таким образом, 
большинство пациентов с  ИКД с  целью первичной 
ВСС так и  не получают пользу от данной терапии, 
в то время как другие лишены возможности спастись 
от аритмической смерти, поскольку не соответству-
ют текущим критериям отбора для первичной про-
филактики ВСС, а  если учесть стоимость обеспе-
чения этого профилактического вмешательства, то 
ситуация кажется еще более плачевной. Логично 
возникает вопрос, почему мы находимся в  этом за-
труднительном положении?

В  настоящее время ФВ ЛЖ остается краеуголь-
ным камнем для выявления кандидатов для установ-
ки КВД с целью первичной профилактики ВСС как 
в зарубежных, так и в отечественных рекомендациях 
по ВСС и  СН [10, 23]. Данные рекомендации осно-
ваны, как уже отмечалось, на исследованиях, про-
веденных два десятилетия назад, где было показано, 
что ФВ ЛЖ <30-35% является основным показанием 
для профилактической имплантации КВД. Однако 
на данный момент известно, что большинство боль-
ных (>70%), перенесших ВСС, имеют ФВ ЛЖ >35%. 
Так, в  исследование Stecker EC, et al. было включе-
но 2093 больных с  абортированной ВСС, было по-
казано, что лишь у  20,5% ФВ ЛЖ была ≤35% [24]. 
Вышеуказанные данные подчеркивают потребность 
к  идентификации больных с  ФВ ЛЖ >35% с  высо-
ким риском ВСС, поскольку основное бремя ВСС 
лежит именно в данной подгруппе и не учитываются 
в рекомендациях по первичной профилактике ВСС.

Однако основной интерес исследований был 
направлен на определение пользы ИКД-терапии 
у больных, имеющих высокий риск развития жизне-
угрожающих ЖА, т. е. для первичной профилактики 
ВСС и ЖТ. Основными критериями отбора в эти ис-
следования явились дисфункция ЛЖ (ФВ ≤30-40%) 
и ФК ХСН (II-III ФК по NYHA). Следует отметить, 
что в первоначальных исследованиях наряду с ФВ ЛЖ 
и  ФК ХСН (MADIT (1996) [14], MUSTT (1993) [15], 
DEFINITE (2004) [16]) имелись аритмические кри-
терии включения пациентов, такие как неустойчивая 
ЖТ и/или индуцируемая ЖТ во время электрофизио-
логического исследования. Однако в  последующих 
исследованиях (MADIT-II (2002) [17], SCD-HeFT 
(2005) [18]) основными критериями включения были 
только II-III ФК по NYHA и дисфункция ЛЖ (ФВ ЛЖ 
≤30-35%). В случае пациентов с ишемической этио-
логией ХСН польза ИКД-терапии в  отношении как 
снижения ВСС, так и общей смертности была четко 
установлена в  исследованиях MADIT I  и  MADIT II 
[19]. У пациентов с неишемической этиологией ХСН 
изначально все было не так однозначно. Так, первые 
два рандомизированные контролируемые исследова-
ния CAT и AMIOVIRT (2002-2003) были прекращены 
досрочно, т. к. они не обнаружили различий в эффек-
тивности ИКД-терапии над терапией амиодароном 
в  профилактике ВСС у  пациентов с  ДКМП [20, 21]. 
Основным недостатком вышеуказанных исследова-
ний был малый размер выборки, и  общий уровень 
смертности был ниже, чем ожидалось до начала ис-
следования. В третье рандомизированное исследова-
ние DEFINITE (2004) [16] были включены 458 паци-
ентов с  неишемической кардиомиопатией, ФВ ЛЖ 
<35% (в среднем 21%) с  частыми желудочковыми 
экстрасистолами или неустойчивой ЖТ. В  течение 
периода наблюдения 29±14 мес. отмечалось значи-
тельное снижение риска ВСС (отношение рисков 
(ОР) 0,20; 95% доверительный интервал (ДИ): 0,06-
0,70; p=0,006) в  группе ИКД-терапии в  дополнение 
к ОМТ по сравнению с изолированной ОМТ. Однако 
в  отношении основной конечной точки исследова-
ния отмечалась лишь тенденция к снижению общей 
смертности в  группе ИКД-терапии по сравнению 
с контрольной группой (ОР 0,65; 95% ДИ: 0,40-1,06; 
p=0,08). Таким образом, вышеупомянутые исследо-
вания не показали какой-либо реальной пользы в от-
ношении снижения общей смертности ИКД-терапии 
у пациентов с неишемической СН. Это было показа-
но только в  последующем исследовании SCD-HeFT 
(2005) [18], в  которое были включены >2500 паци-
ентов с  II-III ФК СН по NYHA и  ФВ ЛЖ <35%. 
Пациенты были рандомизированы на три группы: 
традиционная медикаментозная терапия СН плюс 
плацебо (847 пациента), традиционная терапия плюс 
амиодарон (845 пациента) и  традиционная терапия 
плюс ИКД (829 пациента) [18]. В данное исследова-
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пациентов получали антагонисты минералокорти-
коидных рецепторов, и,  наконец, ни один пациент 
не получал сопутствующую кардиоресинхронизи-
рующую терапию. В  исследовании DEFINITE [16], 
в  которое была включена большая доля пациентов, 
получавших ББ (85%), опять же, не было пациентов, 
получавших СРТ. Более низкую частоту случаев ВСС 
в  исследовании DANISH [25], чем в  более ранних 
вышеуказанных исследованиях, можно объяснить 
тем, что популяция в данном исследовании состояла 
преимущественно из амбулаторных пациентов, кото-
рые находились в стабильном состоянии и получали 
ОМТ в соответствии с международными рекоменда-
циями. Причем почти каждый пациент получал ББ 
и  ингибиторы ренин- ангиотензин-альдостероновой 
системы и  60% пациентов получали антагонисты 
минералокортикоидных рецепторов. К  тому же, 
и  в  отличие от предыдущих исследований с  приме-
нением ИКД-терапии, 58% пациентов получили по 
показаниям СРТ. В  совокупности все эти методы 
лечения снижают риск преждевременной сердечно- 
сосудистой смертности, в  т. ч. существенно и  риск 
ВСС. Все это привело к  тому, что смертность, в  т. ч. 
и  внезапная, у  пациентов, вошедших в  данное ис-
следование, была относительно низкой, а  как из-
вестно у  пациентов, имеющих более высокий риск 
аритмической смерти, более высокая вероятность 
достижения преимуществ в отношении выживаемос-
ти за счет ИКД-терапии. Более того, на  фоне риска 
смерти от всех причин риск ВСС должен доминиро-
вать, и  лишь в  этом случае имплантация КВД будет 
полезна и  эффективна. Так, в  том же исследовании 
DANISH показано значимое снижение смертно-
сти в  группе ИКД-терапии по сравнению с  группой 
контроля только среди лиц младше 70  лет (ОР 0,78; 
95% ДИ: 0,61-0,99;  p=0,04), а  в  подгруппе пациен-
тов >70  лет преимущества ИКД-терапии уже не об-
наружено (ОР 0,92; 95% ДИ: 0,67-1,28;  p=0,75) [25]. 
Очевидно, это обусловлено возрастным увеличени-
ем смертности от не сердечно- сосудистых причин, 
и  данные пациенты имеют больший риск конкури-
рующих летальных исходов. Публикация результатов 
датского исследования [25] является одной из основ-
ных причин изменения уровня рекомендаций с  I на 
IIa при имплантации КВД для первичной профилак-
тики у пациентов с неишемической СН в рекоменда-
циях ЕОК (2021) [29]. 

Современные методы оценки риска ЖА при ДКМП
В  течение последнего десятилетия продолжается 

активный поиск наиболее адекватных предикторов 
кроме ФВ ЛЖ, указывающих на электрическую не-
стабильность миокарда и  риск развития жизнеугро-
жающих желудочковых нарушений ритма. В  резуль-
тате исследований были обнаружены ЭКГ предик-
торы (альтернация Т-волны, электрокардиография 
высокого разрешения с  оценкой поздних желудоч-

Публикация результатов исследования DANISH 
(2016) в  очередной раз подтолкнула нас к  понима-
нию несовершенств текущих критериев отбора па-
циентов для имплантации КВД с  целью первичной 
профилактики ВСС у  пациентов с  неишемической 
кардиомиопатией. В  данное многоцентровое РКИ 
[25] было включено 1116 пациентов с систолической 
ХСН II-III ФК по NYHA (и IV при наличии пока-
заний к  сердечной ресинхронизирующей терапии 
(СРТ)), имеющих ФВ ЛЖ ≤35% и не имеющих ИБС 
(в 97% подтверждено при коронарографии). Все па-
циенты получали ОМТ, при этом больным, имею-
щим показаниями к СРТ, проводилась имплантации 
СРТ-Д в  группе лечения и  СРТ в  группе контроля. 
Авторами были получены довольно неожиданные 
результаты, так не было выявлено никаких разли-
чий в  частоте первичной конечной точки — смерт-
ности от всех причин в  группе с  ИКД-терапией по 
сравнению с  контрольной группой (21,6% vs 23,4% 
(ОР 0,87; 95% ДИ: 0,68-1,12; р=0,28)). В то же время 
ВСС развилась практически в два раза реже в группе 
ИКД-терапии по сравнению с контрольной группой 
(4,3% vs 8,2%; (ОР 0,50; 95% ДИ: 0,31-0,82; р=0,005)). 
Другими словами, хотя ИКД-терапия была ассоци-
ирована с практически двукратным снижением риска 
ВСС по сравнению с контрольной группой, которым 
проводилась ОМТ, влияние на общую смертность, 
которая была основной конечной точкой исследова-
ния, не было статистически значимым. Но как мы 
должны интерпретировать данные выводы?

 По мнению McMurray JJV, тот факт, что не было 
никакой существенной пользы ИКД-терапии в отно-
шении общей смертности в  исследовании DANISH, 
является результатом исходно низкого риска ВСС 
среди пациентов, включенных в  данное исследова-
ние [26]. Но чем отличались пациенты датского ис-
следования от пациентов, включенных в  исследова-
ния SCD-HeFT и DEFINITE, два десятилетия назад, 
на основе которых были сформированы основные 
концепции первичной профилактики ВСС у  паци-
ентов с не ишемической СН?

В  рекомендациях ЕОК (2016) показания к  про-
филактической постановке ИКД у  больных с  ХСН 
и  сниженной ФВ ЛЖ до недавнего времени имели 
класс I A для ишемической и I B для не ишемической 
этиологии [27], а  в  рекомендациях Американской 
кардиологической ассоциации по лечению СН 
(2017) вообще I  A  вне зависимости от этиологии 
[28]. Последние, в  свою очередь, в  рекомендациях 
ссылаются исключительно к  вышеупомянутому ис-
следованию SCD-HeFT [18], тогда как в  рекомен-
дациях ЕОК кроме того упоминается исследование 
DEFINITE [16]. Напомним, что исследование SCD-
HeFT [18] включало пациентов в период между 1997 
и 2001гг, и в начале исследования только 69% паци-
ентов получали бета-блокаторы (ББ), и  только 20% 
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тием 427 пациентов с ДКМП, после поправки на ис-
ходные характеристики включая ФВ ЛЖ, наличие 
зон накопления гадолиния было независимым пре-
диктором ВСС (ОР 4,61; 95% ДИ: 2,75-7,74, p<0,001) 
[34]. В недавнем метаанализе с участием 15217 паци-
ентов с  периодом наблюдения 3  года, обнаружение 
зон LGE было ассоциировано с  развитием жизне-
угрожающих желудочковых аритмических событий 
(отношение шансов (ОШ) 3,99; 95% ДИ: 3,08-5,16), 
смертностью от всех причин (ОШ 2,14; 95% ДИ: 1,81-
2,52), сердечно- сосудистой смертностью (ОШ 2,83; 
95% ДИ: 2,23-3,60) и  госпитализации по поводу СН 
(ОШ 2,53; 95% ДИ: 1,78-3,59) [35]. В настоящий мо-
мент в рекомендациях по профилактике ВСС прежде 
всего именно обнаружение зон отсроченного нако-
пления гадолиния указано как фактор риска ВСС. 
Однако не только обнаружение зон отсроченного 
накопления гадолиния, но и  их локализация и  пат-
терны накопления могут быть ассоциированы с  бо-
лее высоким риском аритмических событий. Так, 
в  недавнем проведенном исследовании Halliday BP, 
et al. (2019г), которое включало большую когорту па-
циентов с  ДКМП (n=874 пациентов), имплантиро-
вали КВД для первичной профилактики ВСС [36]. 
Локализация LGE в  межжелудочковой перегородке 
(ОР 3,13; 95% ДИ: 1,68-5,81; p<0,001), а также его ло-
кализация как в  межжелудочковой перегородке, так 
и  в  свободной стенке ЛЖ (ОР 5,82; 95% ДИ: 3,30-
10,27; p<0,0001) была ассоциирована с более высокой 
частотой развития конечной точки в  виде ВСС по 
сравнению с пациентами без LGE. Более того, опре-
деленные паттерны накопления LGE также были ас-
социированы с  риском развития ВСС, а  расчетные 
скорректированные ОР для пациентов с  линейной 
интрамиокардиальной, субэпикардиальной, фокаль-
ной и  множественными паттернами составили 3,21 
(95% ДИ: 1,82-5,66; p<0,001), 5,54 (95% ДИ: 2,18-
14,08; p<0,001), 3,16 (95% ДИ: 0,91-10,97; p=0,070) 
и 5,72 (95% ДИ: 3,06-10,69; p<0,001), соответственно, 

ковых потенциалов, длительность и  дисперсия ин-
тервала Q-T, вариабельность и турбулентность ритма 
сердца), нейрогуморальные маркеры и  др. Однако 
большинство вышеуказанных параметров показали 
низкую положительную прогностическую ценность, 
соответственно имеют ограниченную роль в  стра-
тификации риска ВСС. Фиброз миокарда является 
в  большинстве случаев основной патофизиологиче-
ской детерминантой возникновения и  поддержания 
различного рода жизнеугрожающих ЖА [30]. Методы 
визуализации аритмогенного субстрата являются од-
ним из наиболее перспективных шагов в  направ-
лении поиска наиболее адекватного маркера риска 
аритмических событий. Кроме того, имеющиеся 
данные свидетельствуют о  том, что генотип также 
является одним из важных факторов [1], определяю-
щих риск ВСС в  данной когорте больных, причем 
у  пациентов с  вариантами мутации генов наблюда-
ется значительно более высокая частота серьезных 
аритмических событий независимо от ФВ ЛЖ.

Роль МРТ в стратификации риска ВСС. МРТ с от-
сроченным контрастированием с  использованием 
контрастных агентов на основе гадолиния — на дан-
ный момент является золотым стандартом оценки 
фиброза миокарда [31]. Современные возможнос-
ти МРТ и  программ постпроцессорной обработки 
позволяют провести комплексный анализ структур 
и функ ций сердца с  использованием различных по-
следовательностей, включая МР-киновизуализацию, 
отсроченное контрастирование миокарда с  исполь-
зованием гадолиния, Т1-картирование [6]. Кроме 
того, разработаны инструменты для оценки де-
формации миокарда по данным МР-изображений, 
с  применением так называемой технологии MR 
feature- tracking [32, 33] (рис.  1). В  многочисленных 
исследованиях показано, что само по себе наличие 
зон LGE в миокарде ЛЖ при МРТ является маркером 
неблагоприятных сердечных, в  т. ч. и  аритмических 
событий. В исследовании Gulati A, et al.  (2013) с учас-

Рис. 1. Современные модальности МРТ сердца при ДКМП.
Примечание: цветное изображение доступно в электронной версии журнала.
Сокращения: Cine MRI — МР-киновизуализация, Late Gadolinium Enhancement — отсроченное накопление гадолиния, ECV — extracellular volume, T1 mapping —
Т1-картирование.
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миокарда у пациентов с ДКМП, кроме того, в боль-
шинство исследований были включены небольшие 
выборки с небольшим количеством событий в отда-
ленном периоде.

Генетические факторы риска ВСС при ДКМП. 
ДКМП характеризуются выраженной генетической 
и аллельной гетерогенностью, т. е. множество различ-
ных вариантов во многих различных генах могут вы-
зывать один и  тот же фенотип. Патогенные вариан-
ты, связанные с  кардиомиопатиями, часто проявля-
ют неполную и возрастную пенетрантность, а также 
переменную экспрессивность. Для семейной формы 
ДКМП характерно аутосомно- доминантное наследо-
вание. Аутосомно- рецессивное, Х-сцепленный или 
митохондриальный типы наследования встречаются 
значительно реже [7]. При изучении аритмогенных 
фенотипов ДКМП, а именно их генетической состав-
ляющей, наиболее сильную ассоциацию с развитием 
жизнеугрожающих ЖА продемонстрировали мута-
ции в генах LMNA (ламин A/C), PLN (фосфаламбан), 
FLNC (филамин C), RBM20 и SCN5A (α-субъединица 
5-типа натриевого канала) и др. (табл. 1) [43]. Следует 
отметить, что ЖА могут предшествовать систоличе-
ской дисфункции ЛЖ, таким образом, при данных 
генных мутациях риск ВСС может быть повышен 
независимо от степени снижения сократительной 
функции ЛЖ. Ген  LMNA  (ламин A/C) — наиболее 
распространенный ген, кодирующий белки ядер-
ной пластинки — ламины A/C (LMNA). Мутации 
в  данном гене встречаются в  5-10% случаев ДКМП 
с  аутосомно- доминантным типом наследования [7, 
43]. Несмотря на то, что мутации гена LMNA не явля-
ются наиболее распространенной причиной развития 
ДКМП, он является наиболее изученным геном в ря-
де проспективных исследований с участием больных 
с ДКМП из-за высокой частоты развития ЖА и ВСС 
у носителей данных мутаций [43, 44]. Фосфоламбан 
(PLN) — белок, расположенный на мембране сарко-
плазматического и  эндоплазматического ретикулу-
ма (SR/ER), который участвует в  регуляции обмена 
кальция в  кардиомиоцитах за счет ингибирования 
SERCA2a (SR Ca2+ ATPase). Нарушение обмена Са2+ 
в СР и цитозоле кардиомиоцитов лежит в основе как 
систолической дисфункции ЛЖ, так и развития ЖА 
[45]. Для вышеуказанных генотипов высокого рис-
ка (например, LMNA (https://lmna-risk-vta.fr)) были 
разработаны специфичные для гена (или, в  случае 
варианта PLN p.Arg14del, специфичные для вариан-
та (https://plnriskcalculator.shinyapps.io/final_shiny)) 
калькуляторы оценки предполагаемого 5-летнего 
риска жизнеугрожающих ЖА, которые учитывают 
характеристики генотипа и дополнительные феноти-
пические особенности. Филамин C (FLNC) — один 
из основных изомеров филаминов наиболее распро-
страненный в  кардиомиоцитах. Филамин C играет 
решающую роль в  регуляции клеточной механики, 

по сравнению с пациентами без LGE [36]. Наконец, 
не утихают споры о  влиянии степени фиброза ЛЖ 
на риск развития неблагоприятных событий. Рядом 
авторов выявлены определенные пороговые значе-
ния фиброзных изменений в миокарде, обладающие 
наиболее сильным неблагоприятным прогностиче-
ским эффектом вне зависимости от ФВ ЛЖ [37]. В то 
же время результаты исследований количественной 
оценки фиброза ЛЖ для оценки риска ВСС показы-
вают противоречивые данные, одним из основных 
факторов этого, вероятно, является отсутствие еди-
ного стандартного метода количественной оценки 
LGE. Тем не менее, по данным недавнего система-
тического обоза и  метаанализа Golukhova EZ, et al. 
2023, более высокая степень очагового фиброза была 
независимо ассоциирована с  риском смертности от 
всех причин (ОР 1,07/1% LGE; 95% ДИ: 1,00-1,14; 
p=0,04), с  риском комбинированной аритмической 
конечной точки (ОР 1,07/1% LGE; 95% ДИ: 1,02-
1,012; p=0,004) и MACE (Major adverse cardiovascular 
events) (ОР 1,04/1% LGE; 95% ДИ: 1,01-1,08; p=0,005) 
[38]. Следует отметить, что МРТ с контрастным уси-
лением (LGE) имеет ограниченную роль для оценки 
диффузного фиброза. Т1-картирование — относи-
тельно новый подход к  неинвазивной количествен-
ной оценке диффузного интерстициального фиброза 
[39]. Данная методика использует последователь-
ность изображений для количественного определе-
ния времени релаксации T1 и представление ее в ви-
де цветового изображения.  Картирование миокарда 
с  помощью последовательностей MOLLI до и  после 
применения гадолиний- содержащий контрастных 
веществ позволяет рассчитать внеклеточный объем 
(ECV) с  высокой воспроизводимостью, что хорошо 
подтверждено гистологическими данными. В  не-
давнем исследовании Cadour F, et al. с  участием па-
циентов с  ДКМП показано, что ECV с  пороговым 
значением >32,1% был единственным независимым 
прогностическим фактором событий, связанных как 
с  СН, так и  с  ЖА [40]. Кроме того, в  данном ис-
следовании нативное время Т1 (Z-score >4,2) также 
показало себя в  качестве независимого предиктора 
возникновения событий, связанных с ЖА. Благодаря 
технологии MR feature- tracking появилась возмож-
ность также провести оценку деформации миокарда 
с  высокой воспроизводимостью. Исследования по-
казали, что параметры деформации ЛЖ по данным 
МРТ статистически значимо коррелируют со сте-
пенью фиброза миокарда при ДКМП [41].  Кроме 
того, недавний метаанализ показал, что ухудшение 
показателей глобальной продольной, циркулярной 
и радиальной деформации ЛЖ у пациентов с ДКМП 
было ассоциировано с  повышенным риском разви-
тия MACE [42]. Однако в текущее время имеются все 
еще ограниченные данные о  прогностической роли 
методик Т1-картирования и  оценки деформации 
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<35% и без фиброза (LGE-), при отсутствии геноти-
пов высокого риска. Кроме того, интересно опре-
делить прогностическую роль оценки парамет ров 
Т1-картирования и  параметров деформации ЛЖ 
при отсутствии обнаружения очагового фиброза ЛЖ 
(LGE-) по данным МРТ. По мере накопления дан-
ных генетических исследований, необходимо созда-
ние калькуляторов оценки предполагаемого риска 
жизне угрожающих ЖА, которые учитывают харак-
теристики конкретного генотипа и  дополнительные 
фенотипические особенности пациента. Развитие 
технологий искусственного интеллекта и машинного 
обучения являются одним из инновационных направ-
лений, в  т. ч. при визуализации сердца с  по мощью 
МРТ. Так, например, данные методики позволят 
обеспечить более стандартизованную количествен-
ную оценку фиброза, преодолев текущие ограниче-
ния, связанные с  вариабель ностью и  воспроизводи-
мостью. Комплексный подход к стратификации рис-
ка ВСС позволит создать персонифицированный 
профиль заболевания пациента на основании оцен-
ки клиническо- инструментальных факторов и опре-
деления суммарного уровня индивидуального риска 
неблагоприятных исходов. 

Ограничения исследования. Одно из ограничений 
обзора текущего состояния проблемы стратифика-
ции риска ВСС у больных ДКМП заключается в  ге-
терогенности дефиниции фенотипа ДКМП в  РКИ, 
представленных в  данной работе. В  исследованиях 
наряду с термином ДКМП используется термин "не-
ишемическая кардиомиопатия", т. е. не исключается 
включение промежуточных фенотипов (гипокинети-
ческие формы без дилатации с  систолической дис-
функцией), не соответствующие стандартным крите-
риям ДКМП, несмотря на снижение ФВ ЛЖ. Однако 
следует отметить, что на данный момент целевая 
группа рекомендаций ЕОК по кардиомиопатиям 
указала, что показания по первичной профилактике 
и  имплантации ИКД при недилатационной кардио-
миопатии ЛЖ должны быть такими же, как и  для 
больных с  ДКМП [1]. Кроме того, в  данном обзоре 
представлены лишь наиболее крупные и  значимые, 
на взгляд авторов, работы, посвященные прогности-
ческой роли современных методов МР-визуализации 
и генетического тестирования. 

Заключение
Возможность предсказать непредсказуемое собы-

тие — вероятность развития ВСС остается вечным не-
разрешимым вопросом современной аритмологии. 
С  момента появления концепции ВСС проводятся 
попытки найти надежные прогностические маркеры 
развития жизнеугрожающих ЖА. Однако риск арит-
мии для каждого человека является многофакторным 
и  связан с  генетическими, приобретенными, ана-
томическими и  патофизиологическими факторами. 

расположении и  ориентации  Z-диска, миофибрилл. 
Пациенты с  мутациями гена FLNCtv характеризу-
ются выраженным фиброзом, дилатацией и  систо-
лической дисфункцией ЛЖ. Кроме того, носители 
мутаций данного гена подвержены высокому риску 
ВСС [46]. Варианты мутации гена RBM20  (РНК-
связывающий белок 20) могут приводить к  особен-
но тяжелой форме заболевания, часто вызывающей 
аритмию и прогрессирующую СН, и составляют ~3% 
случаев семейной ДКМП [43]. Данный ген участвует 
в  регуляции альтернативного сплайсинга и  экспрес-
сии титина (тайтин) и других белков, в т. ч. участвую-
щих в  обмене кальция (RYR2) и  других ионных ка-
налов (например,  CACNA1C) [43, 47]. Известно, 
что семейство натриевых каналов состоит из девяти 
генов (SCN1A-SCN5A, SCN7A-SCN11A). Среди них 
ген SCN5A, кодирующий α-субъединицу 5-типа на-
триевого канала, экспрессируется преимущественно 
в  миокарде предсердий и  желудочков, пучке Гиса, 
ветвях пучка Гиса и  волокнах Пуркинье. Несмотря 
на невысокую распространенность случаев ДКМП 
(~2%), опосредованных мутациями гена SCN5A, 
раз витие ДКМП у  данной группы характеризует-
ся возрастной пенетрантностью, а  также развитием 
аритмий, в т. ч. желудочковых, и нарушениями прово-
димости сердца [48]. Таким образом, с развитием ме-
дицинских технологий частота диагностики мутаций 
генов, ассоциированных с  развитием ДКМП, в  т. ч. 
и  с  развитием жизнеугрожающих ЖА, все увеличи-
вается. Результаты проведенных исследований под-
тверждают потенциально важную роль молекулярно- 
генетической диагностики как неотъемлемой части 
интегральной клинической оценки семейной ДКМП 
для стратификации риска ВСС.

Будущие направления
Наконец, вопрос "куда мы могли бы пойти даль-

ше?" — важный и сложный вопрос, на который нужно 
постараться ответить. По мере того, как становятся 
доступными новые методы оценки структур и функ-
ций миокарда с помощью МРТ, а также обнаружение 
генотипов высокого риска ВСС, требуются допол-
нительные исследования, чтобы определить, какая 
комбинация параметров оптимизирует стратифи-
кацию риска в  этой гетерогенной популяции паци-
ентов по сравнению с  традиционными маркерами. 
Дальнейшая эволюция методик стратификации рис-
ка ВСС будет идти, вероятнее всего, в  направлении 
расширения возможностей применения МРТ серд-
ца, в т. ч. оценки диффузного фиброза. Крайне инте-
ресным является поиск дополнительных параметров 
у пациентов с обнаруженным фиброзом ЛЖ (LGE+), 
в т. ч. и при ФВ ЛЖ >40%, с целью выявить больных 
с  наибольшим риском ВСС. Напротив, требуются 
исследования с  целью выявления пациентов с  низ-
ким аритмическим риском, как, например, с ФВ ЛЖ 
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Отношения и деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интересов, 
требующего раскрытия в данной статье.

В  настоящее время применение комплексных мето-
дов визуализации сердца с  помощью МРТ, выявле-
ние конкретных генов, ассоциированных с  риском 
развития жизнеугрожающих ЖА существенно рас-
ширили наши возможности в  стратификации риска 
ВСС у данной гетерогенной популяции пациентов.
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