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Одним из вариантов течения гипертрофической кардиомиопатии 
(ГКМП) является внезапная сердечная смерть (ВСС). 
Стратификация риска развития ВСС является важнейшим этапом 
в определении тактики ведения больного ГКМП. Своевременное 
назначение профилактической терапии больным с высоким риском 
ВСС является единственным способом спасти их жизнь. 
Клинический опыт свидетельствует о том, что стратификация 
риска ВСС является достаточно эффективным алгоритмом для 
решения вопроса о необходимости проведения профилактическо-

го лечения, которое должно быть индивидуально в зависимости 
от уровня риска каждого больного.
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One of the clinical scenarios of hypertrophic cardiomyopathy 
(HCMP) is sudden cardiac death (SCD). The stratification of SCD 
risk is the key component of defining the therapeutic strategy in 
HCMP patients. Timely preventive treatment is the only life-saving 
intervention in patients with high SCD risk. The available clinical 
evidence suggests that SCD risk stratification is an effective 
algorithm for determining the need for preventive treatment. The 

latter should be individualised, based on the risk levels in each 
patient.
Key words: hypertrophic cardiomyopathy, stratification of sudden 
cardiac death risk, sudden cardiac death risk prevention, cardioverter 
defibrillator.
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) явля-
ется самым распространенным вариантом КМП, которая 
встречается с частотой 0,02% [1]. Течение ГКМП может 
осложняться развитием разнообразных нарушений 
ритма — суправентрикулярной и желудочковой экс-
трасистолией, пароксизмальной суправентрикулярной 
и желудочковой тахикардией (ЖТ), нарушениями прово-
димости, фибрилляцией предсердий (ФП) и желудочков 
(ФЖ), тромбоэмболиями, инфекционным эндокардитом, 
инфарктом миокарда (ИМ), кардиогенным шоком, 
острым нарушением мозгового кровообращения. Одним 
из вариантов течения ГКМП является внезапная сердеч-
ная смерть (ВСС). Желудочковые тахиаритмии, которые 
возникают в результате первичной электрической неста-
бильности миокарда, определяются как основной меха-

низм ВСС при ГКМП. Субстратом для электрической 
нестабильности служит неоднородная структура мио-
карда — наличие ишемии миокарда, а также гипертро-
фии, дезорганизации мышечных волокон, полей фиброза, 
которые создают условия для возникновения феномена 
re-entry. Провоцирующим фактором для возникновения 
ВСС может быть интенсивная физическая нагрузка (ФН), 
например, у спортсменов во время соревнований. 
ГКМП — одна из основных причин ВСС лиц <50 лет 
и спортсменов. До 36% случаев ВСС обусловлено не выяв-
ленной или скрыто протекающей ГКМП. До появления 
автоматических кардиовертеров-дефибрилляторов (КД) 
ежегодная смертность больных, страдающих ГКМП, 
в результате ВСС составляла 3–6% для детей и подрост-
ков, и 2–4% для взрослых [2].
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В 2003г был создан Международный комитет 
American College of Cardiology/EuropeanSociety of 
Cardiology (ACC/ESC), объединивший американских 
и европейских экспертов по ГКМП, и издано сообщение, 
суммировавшее основные положения, включая страте-
гию лечебных мероприятий и стратификацию риска ВСС 
[3]. В 2011г ACC Foundation/American Heart Association 
(ACCF/AHA) опубликовали свои рекомендации по диаг-
ностике и лечению ГКМП, которые концептуально мало 
отличаются от предшествующих рекомендаций, однако 
некоторые проблемы получили в них детализацию и рас-
ширение [4].

Факторы риска (ФР) и стратификация риска ВСС 
у больных ГКМП в клинической практике

Определение риска развития ВСС складывается 
из выявления отдельных факторов и определения их зна-
чимости у каждого конкретного пациента. Наличие 
нескольких ФР позволяет отнести пациента к определен-
ным клиническим подгруппам, определить риск развития 
ВСС во времени и, в конечном итоге, определяет опти-
мальную тактику профилактических мероприятий.

Современная стратегия ведения больных ГКМП 
предполагает выделение группы высокого риска возник-
новения ВСС для пристального наблюдения за ними 
и имплантации им КД (ИКД) в качестве первичной про-
филактики ВСС.

Согласно рекомендациям ACC/ESC 2003 и ACCF/
AHA 2011г по ведению больных ГКМП, ФР ВСС 
делятся на основные и вероятные (таблица 1).

Основные ФР ВСС
У пациентов с ГКМП, перенесших ВСС или устой-

чивую ЖТ (УЖТ), определяется самый высокий риск для 
последующих аритмогенных событий. Вероятность 
повторения ВСС в этой группе достигает 10% в год [5], 
и, соответственно, эти критерии являются самыми мощ-
ными при стратификации риска.

Семейный анамнез ВСС
Наличие указаний на развитие ВСС в молодом воз-

расте у членов семьи больного также считается общеприз-
нанным ФР. Тщательное изучение семейного анамнеза 
может рассматриваться как эквивалент генетического 
тестирования [6]. Несмотря на очевидную значимость 
семейного анамнеза, не во всех исследованиях была обна-
ружена достоверная связь между наличием случаев ВСС 
в семье больного и увеличением индивидуального риска 
ее развития [7]. Это может быть обусловлено рядом при-
чин. Подтверждение семейного характера заболевания 
возможно лишь при непосредственном обследовании 
родственников больного или их генетическом тестирова-
нии, что не всегда осуществимо. Чаще приходится огра-
ничиваться опросом, с помощью которого бывает трудно 

определить точное количество пораженных родственни-
ков или причину их смерти [8]. Таким образом, подобно 
другим ФР семейный анамнез, отягощенный по ВСС, 
имеет низкую положительную и высокую отрицательную 
прогностическую ценность [9].

Синкопальные состояния
Синкопальные состояния являются маркером про-

грессирующего течения ГКМП и единственным клини-
ческим фактором, используемым при стратификации 
риска ВСС [10]. Жизнеугрожающие аритмии как причина 
синкопальных состояний должны быть исключены в пер-
вую очередь. Подобные обмороки следует рассматривать 
как эквивалент ВСС [11]. Таким образом, наличие у боль-
ного синкопальных состояний требует проведения тща-
тельного обследования, направленного на поиск возмож-
ных причин их развития. Однако в клинической практике 
их удается выявить лишь не более чем у 30% больных 
ГКМП.

Наличие у больного ГКМП только синкопальных 
состояний обладает относительно низкой положительной 
прогностической ценностью. Для повышения прогности-
ческой значимости этого ФР следует учитывать возраст 
больного. Развитие обмороков у пациентов молодого воз-
раста, по всей видимости, является тревожным клиниче-
ским признаком, ассоциированным с высоким риском 
ВСС [12]. При стратификации риска следует активно 
выявлять и другие факторы (семейный анамнез), позво-
ляющие увеличить точность прогнозирования развития 
этого грозного осложнения [13].

Выраженная гипертрофия миокарда левого желудочка
Выраженная гипертрофия миокарда левого желу-

дочка (ГЛЖ) (толщина стенки ≥30 мм) является самосто-
ятельным и независимым предиктором неблагоприят-
ного прогноза для пациентов с ГКМП. Наличие этого 
фактора приводит к более чем четырехкратному возраста-
нию риска развития ВСС. Среди больных с выраженной 
ГЛЖ, как правило, преобладают пациенты молодого воз-
раста, у которых клиническая симптоматика часто отсут-
ствует, или выражена минимально. У пациентов более 
старших возрастных групп (>50 лет), выраженную ГЛЖ 
обнаруживают значительно реже, как правило, не более 
чем в 0,5% случаев. Однако устойчивой взаимосвязи 
между возрастом больного с выраженной ГЛЖ и риском 
развития ВСС выявлено не было (р=0,13) [14]. Было 
показано, что тяжесть прогноза больных ГКМП прямо 
коррелирует с толщиной стенки ЛЖ. Пациенты с умерен-
ной степенью гипертрофии миокарда (толщина стенки 
<20 мм) имеют низкий риск развития ВСС. У больных же 
с толщиной стенки ЛЖ ≥30 мм прогноз по развитию ВСС 
крайне неблагоприятен: ~20% в течение 10 лет и 40% 
в течение 20 лет [15]. Тем не менее, положительная про-

Таблица 1
Факторы риска ВСС

Основные ФР ВСС Вероятные ФР ВСС

остановка сердца ФП

спонтанная УЖТ ишемия миокарда

семейный анамнез ранней ВС обструкция ВТ ЛЖ

синкопальные состояния неясной этиологии злокачественные мутации генов, ответственные за возникновение ГКМП

выраженная ГЛЖ ≥ 30 мм интенсивная ФН (участие в соревнованиях) 

патологическая реакция АД при ФН аневризма верхушки ЛЖ

НУЖТ (≥ 3) при ЧСС ≥120 уд./мин по данным холтеровского 
мониторирования ЭКГ

Мнение по проблеме
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гностическая ценность этого ФР составляет не >20%, что 
свидетельствует о том, что большинство этих больных 
не умирают внезапно [16].

Патологическая реакция АД при ФН
У одной трети больных ГКМП имеется неадекватная 

реакция систолического артериального давления (САД) 
во время ФН — отсутствие увеличения, по крайней мере, 
на 20 мм рт.ст. или снижение, по крайней мере, на 20 мм 
рт.ст. во время ФН. Было установлено, что это является 
ФР ВСС. Два исследования показали однофакторную 
ассоциацию между этим показателем и риском развития 
ВСС [17]. Однако не ясно, как этот показатель связан 
с такими гемодинамическими эффектами, как увеличе-
ние динамической обструкции выносящего тракта ЛЖ 
(ВТЛЖ) при ФН, которое может изменяться как в резуль-
тате лекарственной терапии, так и хирургического лече-
ния.

Неустойчивая ЖТ
Неустойчивая ЖТ (НУЖТ), присутствующая у ~20% 

больных ГКМП, является одним из ФР ВСС [6]. 
Результаты обсервационных исследований показали, что 
наличие этого ФР приводит к не более чем двукратному 
повышению риска развития ВСС. Следует отметить, что 
подобно синкопальным состояниям, прогностическая 
ценность НУЖТ значительно возрастает у больных моло-
дого возраста, достигая пятикратного увеличения риска 
ВСС. У пожилых же пациентов с НУЖТ риск ВСС обычно 
не превышает 2–3%.

Таким образом, НУЖТ является чувствительным 
и специфичным маркером развития ВСС, с высокой отри-
цательной (97%) и низкой положительной (22%) прогно-
стической ценностью только у молодых больных. 
Значимость этого ФР была доказана в проспективном 
исследовании, включившим в себя 169 больных с перио-
дом наблюдения 3 года, в котором было показано, что еже-
годная смертность больных ГКМП с НУЖТ составила 
~8%.

Вероятные ФР ВСС
Ишемия миокарда
Ишемия миокарда у больных ГКМП является пуско-

вым механизмом развития ВСС, приводя к развитию жиз-
неугрожающих аритмий [19]. Однако ее выявление 
и оценка представляют собой достаточно трудную задачу. 
Проведенные исследования показали, что в настоящее 
время не оправдано использование какого-либо маркера 
ишемии миокарда в качестве прогностического фактора 
ВСС. 

Обструкция ВТЛЖ
Достоверной связи между наличием или отсутствием 

обструкции ВТЛЖ и риском развития ВСС у больных 
ГКМП не выявлено (р=0,76) [20]. Отсутствуют многоцен-
тровые исследования, в которых было бы изучено влия-
ние выраженности обструкции ВТЛЖ (>100 мм рт.ст.) 
на риск развития ВСС.

Генетические мутации
В начале 90-х годов стал развиваться новый подход 

в стратификации риска развития ВСС у больных ГКМП, 
который был основан на поиске мутаций генов белков 
саркомера, определяющих прогноз заболевания. Было 
показано, что некоторые мутации могут быть ассоцииро-
ваны с высоким риском развития ВСС. К ним были отне-
сены мутации в гене тропонина Т (cTnT), некоторые 
мутации в гене тяжелой цепи β миозина (β МНС — 
Arg403Gln, Arg453Cys, Аrg719Тrр, Arg719Gln и Arg249Gln), 

миозин связывающего протеина С (MYBPC3 — InsG791) 
и α тропомиозина (TM1 Asp175Asn). Тем не менее, суще-
ствует ряд факторов, которые препятствуют широкому 
использованию ДНК диагностики в определении риска 
развития ВСС. Было установлено, что в семьях с одной 
и той же мутацией могут наблюдаться совершенно разные 
клинические варианты течения ГКМП. Например, 
в семье с мутациями в гене сТпТ было зарегистрировано 8 
случаев развития ВСС в возрасте <25 лет, при этом 8 чле-
нов из этой семьи, имеющих ту же самую мутацию, дожи-
вали до 70-летнего возраста [21].

В настоящее время, поиск мутаций остается доста-
точно трудоемким и дорогостоящим процессом. Это 
обуславливает его низкую доступность в современной 
клинической практике. Вероятность того, что данный 
пациент имеет одну из ранее установленных мутаций, 
ассоциированных с каким-либо прогнозом, является 
исключительно низкой. Следовательно, в настоящее 
время генетический скрининг не может рассматриваться 
как эффективный метод для стратификации риска разви-
тия ВСС у больных ГКМП.

Аневризма верхушки ЛЖ
У части больных ГКМП (распространенность ~2%) 

развивается тонкостенная верхушечная аневризма ЛЖ, 
связанная с рубцовыми изменениями, развившимися 
после перенесенных ИМ [22]. Развитие подобных анев-
ризм у больных ГКМП рассматривается как предиктор 
неблагоприятного исхода заболевания, развития в после-
дующем прогрессирующей сердечной недостаточности 
(СН), вплоть до летального исхода. Хотя данные по анев-
ризмам ЛЖ при ГКМП ограничены, эту патологию необ-
ходимо учитывать в стратификации риска ВСС.

Эффективность системы стратификации риска ВСС 
у больных ГКМП была изучена во многих исследованиях, 
наиболее репрезентативным из которых является иссле-
дование, проведенное в Госпитале Святого Георгия 
(St George’s Hospital Medical School), в Великобритании 
[23]. Результаты, полученные при стратификации риска 
развития ВСС, показали, что 50% пациентов ГКМП 
не имеют ни одного ФР, 25% имеют только один, 
в то время как у оставшихся больных можно выявить 
не менее 2 ФР. С увеличением количества ФР наблюда-
лось увеличение риска ВСС.

Таким образом, в приведенном выше исследовании 
было показано, что при наличии у больного 3 ФР — его 
6-летняя выживаемость составляет лишь 36%, т. е. каждый 
третий больной в этой когорте умирает внезапно в тече-
ние ближайших 6 лет. Наличие ≥2 из вышеуказанных фак-
торов было ассоциировано с 2–4% уровнем ежегодной 
смертности и оправдывало проведение первичной про-
филактики ВСС – ИКД [24]. Решение о проведении пер-
вичной профилактики ВСС у больных ГКМП с един-
ственным ФР (уровень ежегодной смертности ~1%), тре-
бует индивидуального подхода. Необходимо оценивать 
значимость имеющегося ФР и возраст пациента. 
Например, выявление НУЖТ у молодых пациентов 
ГКМП вероятнее всего свидетельствует о целесообразно-
сти проведения профилактических мероприятий. У пожи-
лых же пациентов использование превентивных мер тре-
бует обсуждения. В идеале, отсутствие ФР должно быть 
ассоциировано со 100% выживаемостью. Однако при 
проспективном исследовании больных ГКМП без ФР, 
было показано, что некоторые из них, тем не менее, уми-
рали внезапно. Ретроспективный анализ показал, что 
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у этих пациентов были признаки выраженной ишемии 
миокарда, а некоторые из них страдали сопутствующей 
ИБС. Таким образом, для констатации факта наличия 
у больного ГКМП благоприятного прогноза необходимо 
исключить не только ФР развития ВСС, но и ишемию 
миокарда, которая не обязательно может быть обуслов-
лена только ГКМП [25].

Профилактика ВСС
В настоящее время доказано, что ИКД является 

единственным эффективным методом профилактики 
ВСС. Современная техника относительно проста 
в выполнении и не сопряжена с высоким риском разви-
тия осложнений, что определило широкое применение 
этого метода в клинической практике [26]. 
Эффективность КД в предупреждении развития жизне-
угрожающих желудочковых тахиаритмий была доказана 
в основном при исследовании больных ИБС с высоким 
риском развития ВСС [27]. Результаты исследований 
показали улучшение прогноза и увеличение продолжи-
тельности жизни этих больных [28]. Преимущество КД 
над антиаритмической фармакотерапией при первичной 
и вторичной профилактике ВСС у больных ИБС было 
продемонстрировано в нескольких проспективных, ран-
домизированных исследованиях [27].

В настоящее время целями ИКД больным ГКМП 
является проведение первичной и вторичной профилак-
тики ВСС. Вторичная профилактика ВСС подразуме-
вает ИКД больным, уже перенесшим ВСС с успешной 
сердечно-легочной реанимацией или имеющим ее экви-
валенты: УЖТ и/или ФЖ. В настоящее время ни у кого 
не вызывает сомнений целесообразность проведения 
вторичной профилактике ВСС у больных ГКМП [19]. 
Наибольшие проблемы представляет первичная профи-
лактика, т. е. еще до развития ВСС или ее «предвестни-
ков».

Показания для ИКД больным ГКМП с целью пер-
вичной профилактики ВСС остаются поводом продолжа-
ющихся дискуссий. Некоторые исследователи, в частно-
сти в США, склоняются к целесообразности проведения 
первичной профилактики ВСС, даже при наличии един-
ственного ФР, например, ВСС у близких родственников 
больного. Подобное отношение к проблеме привело 
к тому, что частота имплантаций КД больным ГКМП 
в клинических центрах США достигла 20%, и стала самой 
высокой в мире [29]. Другие авторы придерживаются 
более консервативных взглядов, рекомендуя проведение 

этого профилактического мероприятия лишь при нали-
чии ≥2 ФР [16,17]. Выбор тактики ведения больного, по-
видимому, должен основываться на оценке индивидуаль-
ного риска каждого конкретного пациента. Необходимо 
учитывать его возраст, а также значимость выявленных 
у него ФР развития ВСС. Однако несовершенство про-
цесса стратификации риска ВСС и возможность развития 
осложнений, связанных с имплантацией электронных 
систем, в частности неоправданная активация КД при 
развитии доброкачественных нарушений ритма, застав-
ляют тщательно взвешивать все имеющиеся аргументы 
за и против. Необходимо отметить, что отношение врача 
и пациента к ИКД, во многом определяемого менталите-
том и религиозной конфессией населения, а также 
доступность этих устройств в соответствующей системе 
здравоохранения, может значительно варьировать. 
Согласно рекомендациям ACCF/AHA от 2011г, установка 
КД в качестве первичной профилактики ВСС имеет класс 
рекомендаций 2Б, а при проведении вторичной профи-
лактики — класс 1 (рисунок 1) [4].

Эффективность КД у больных ГКМП была иссле-
дована в ретроспективном, многоцентровом исследова-
нии, в которое были включены 128 больных ГКМП 
с имплантированным КД [19]. Период наблюдения 
за исследуемой группой составил в среднем ~ 3 лет. 
Адекватность работы КД оценивалась на основании 
сопоставления частоты активации устройства (дефи-
брилляция или антитахикардитическая стимуляция) 
и развитием жизнеурожающих нарушений ритма: ЖТ и/
или ФЖ. Частота оправданных активаций устройства 
у больных ГКМП при вторичной профилактике ВСС 
составила 7–11% в год, а при первичной профилактике 
~5%. В целом, в исследуемой группе оправданная акти-
вация КД была зафиксирована только у 25% больных, 
т. е. для сохранения жизни 1 пациента потребовалось 
проведение ИКД 4 больным. В то же самое время, 
в исследованиях по первичной профилактике ВСС 
у больных ИБС было показано, что это отношение при-
ближалось к 11:11 [26]. Это свидетельствует об избыточ-
ности интервенционных вмешательств, которая, по всей 
видимости, отражает несовершенство используемой 
в настоящее время системы по стратификации риска 
ВСС у больных ГКМП. Яркими примерами этому 
с одной стороны может быть тот факт, что у ~50% паци-
ентов с ГКМП удается выявить хотя бы один из ФР 
ВСС, что может объяснять избыточность проведения 
ИКД. С другой стороны было установлено, что до 5% 
больных ГКМП, умерших внезапно, не имело ни одного 
из известных ФР ВСС, что подчеркивает несовершен-
ство имеющейся системы стратификации [17, 29].

Несмотря на кажущуюся нецелесообразность столь 
широкого использования КД у больных ГКМП по срав-
нению с пациентами, страдающими ИБС, оправданность 
проведения этой процедуры становится понятной при 
оценке периодов дожития этих групп больных. Пациенты 
с ИБС на момент проведения вмешательства, как пра-
вило, бывают старшего возраста (в среднем, ~65 лет), 
часто с тяжелой, прогрессирующей СН. Период дожития 
в этой группе вряд ли может составить >10 лет. В отличие 
от них,ИКД чаще проводится пациентам ГКМП моло-
дого возраста без выраженной клинической симптома-
тики. В многоцентровом исследовании было показано, 
что средний возраст больных ГКМП на момент ИКД 
составил 40 лет, причем ~25% больных были <30 лет [19]. 

Рис. 1     Показания для имплантации КД (ИКД) при ГКМП.

Мнение по проблеме
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Таким образом, в этой группе больных период дожития 
должен исчисляться десятилетиями. ИКД может дать воз-
можность пациентам с ГКМП прожить несколько десят-
ков лет и достичь нормальной (или почти нормальной) 
продолжительности жизни. Следовательно, ежегодную 
частоту активации имплантированного КД у больных 
ГКМП не следует сравнивать с таковой у пациентов 
с ИБС в абсолютных значениях, поскольку это бы при-
вело к смещению и недооценке клинического значения 
ИКД пациентам молодого возраста [19, 28].

Как и любой метод лечения, ИКД имеет ряд ослож-
нений, которые могут повлиять на принятие решения 
о целесообразности проведении этого вмешательства. 
Среди них можно выделить неоправданную активацию 
устройства, поломку или отсоединение электродов, и раз-
витие вторичной инфекции. Дороговизна КД и необхо-
димость постоянного обслуживания устройства может 
быть еще одним препятствием. В некоторых странах 
также существуют законодательные ограничения приме-

нения этого метода лечения. Не вызывает сомнений, что 
все эти ограничения должны быть тщательно взвешены 
при определении показаний к ИКД.

Таким образом, ИКД является эффективным 
и сохраняющим жизнь методом лечения при первичной 
и вторичной профилактике ВСС у больных ГКМП [30]. 
Пациентам, у которых проявление заболевания в боль-
шей степени ограничивается признаками электрической 
нестабильности миокарда, показана ИКД, которая может 
успешно предотвращать развитие жизнеугрожающих 
аритмий. Однако ИКД не следует рассматривать как 
метод лечения всех (или даже большинства) пациентов 
с ГКМП. Его применение должно быть ограничено отно-
сительно небольшой группой больных, имеющих высо-
кий риск развития ВСС согласно современной стратифи-
кации риска.

Рекомендации по выбору типа КД
Более молодым пациентам с ГКМП, которым нужна 

ИКД, без необходимости стимуляции предсердий или 

Привалова Е. В., … Стратификация риска и профилактика ВСС у больных гипертрофической КМП …

Таблица 2
Оценка допустимости рекреационных спортивных занятий и ФН для больных ГКМП

Уровень интенсивности Оценка допустимости при ГКМП

Высокий

Баскетбол 0

Стритбол 0

Бодибилдинг 1

Гимнастика 2

Хоккей с шайбой 0

Ракетбол/сквош 0

Скалолазание 1

Бег (спринт) 0

Лыжный спорт (скоростной спуск) 2

Лыжный спорт (по пересеченной местности) 2

Футбол 0

Теннис 0

Американский футбол 1

Виндсерфинг 1

Умеренная

Бейсбол/софтбол 2

Велосипедный спорт 4

Пеший туризм 3

Умеренный пеший туризм 4

Мотоспорт 3

Бег трусцой 3

Парусный спорт 3

Серфинг 2

Плавание (в бассейне) 5

Теннис (в паре) 4

Беговая дорожка/велотренажер 5

Тяжелая атлетика (свободные веса) 1

Низкая

Боулинг 5

Пешие прогулки 5

Гольф 5

Верховая прогулка 3

Подводное плавание с аквалангом 0

Катание на коньках 5

Подводное плавание с дыхательной трубкой 5

Тяжелая атлетика (несвободные веса) 4



Кардиоваскулярная терапия и профилактика, 2013; 12(1)78

желудочков, однокамерные устройства подходят больше 
(класс IIа, уровень доказательности B). Двухкамерные КД 
подходят для больных ГКМП с синусовой брадикардией 
и (или) пароксизмальной ФП (класс IIa, уровень доказа-
тельности C), а также больным с повышенным градиен-
том давления в ВТЛЖ в покое >50 мм рт.ст. и выражен-
ными симптомами СН (чаще всего пациентам >65 лет) 
(класс IIа, уровень доказательности B) [4].

Рекомендации о приемлемости рекреационных (несо-
ревновательных) спортивных занятий и ФН для больных 
ГКМП

Больным ГКМП можно участвовать в неинтенсив-
ных соревновательных видах спорта [31, 32], а также 
в различных рекреационных видах спорта (класс IIа, уро-
вень доказательности C).

Несоревновательные виды спорта делятся на классы 
с высокой, умеренной и низкой нагрузкой и оцениваются 
по относительной шкале допустимости (от 0 до 5), от 0 
до 1 балла — запрещенные или нерекомендуемые виды 
сорта; 4–5 баллов — возможно допустимые; и 2–3 балла — 
промежуточное звено, решение должно приниматься 
в каждом случае отдельно. Спортивные занятия с высо-
кой, умеренной и низкой нагрузкой эквивалентны >6; 
4–6 и <4 баллов.

Противопоказания
Пациенты с ГКМП не должны заниматься соревно-

вательными видами спорта с интенсивной нагрузкой 
независимо от возраста, пола, расы, наличия или отсут-
ствия обструкции ВТЛЖ, перенесенной операции по вос-
становлению межжелудочковой перегородки или профи-
лактической ИКД [31] (уровень доказательности C).

Многие масштабные исследования, проводимые 
в США, указывают на то, что ГКМП является наиболее рас-
пространенной причиной ВСС у молодых спортсменов 
приблизительно в одной трети случаев [32, 34]. Рекомендации 
Конференции АСС в Бетезде № 36 [31], а также ЕSC указы-
вают на то, что риск ВСС увеличивается во время интенсив-
ных занятий соревновательными видами спорта, а также 
предполагают, что прекращение такой интенсивный спор-

тивной нагрузки может уменьшить риск. Этот принцип 
является основанием для дисквалификации спортсменов 
с ГКМП из официальных видов спорта в старших классах 
средней школы и колледже [31]. Необходимо подчеркнуть, 
что эти консенсусные рекомендации для спортсменов, уча-
ствующих в соревнованиях, не относятся к тем, кто занима-
ется несоревновательными, рекреационными видами 
спорта.

Общие рекомендации для легкой ФН у больных 
ГКМП должны соответствовать желаниям и возможно-
стям человека, однако, преобладают определенные пра-
вила. Например, следует предпочесть занятия аэробикой 
изометрическим упражнениям. Пациенты с ГКМП 
должны избегать рекреационных спортивных соревнова-
ний. Резкое напряжение, при котором увеличивается 
частота сердечных сокращений (ЧСС), например, ускоре-
ние в стритболе, менее желательно, чем плавание или 
велосипедные прогулки. Наконец, таким пациентам сле-
дует избегать физической активности в экстремальных 
условиях окружающей среды — в жару, холод или при 
высокой влажности, при этом внимательно следить, 
чтобы не было обезвоживания. Подробные рекомендации 
для отдельных видов спорта представлены в таблице 2.

Идентифицируемые клинические маркеры успешно 
используются в стратификации риска ВСС при ГКМП, 
таким образом формируется когорта больных для профи-
лактической ИКД. Тем не менее, применение существую-
щего алгоритма стратификации риска ВСС у отдельных 
пациентов может быть весьма неоднозначно. Существует 
необходимость выявления дополнительных, более чув-
ствительных и специфичных ФР. Кроме того, ВСС иногда 
развивается и у пациентов «с низким риском». Достигнуть 
существенного прогресса в эффективности стратифика-
ции риска ВСС и проведении первичной профилак-
тики — ИКД, станет возможным только после получения 
результатов крупных исследований когорт больных 
ГКМП с подробным анализом клинических и генетиче-
ских данных, включающих также информацию об образе 
жизни этих пациентов.
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