
 Кардиомиопатии (КМП) – группа заболеваний, 
при которых первично поражается миокард, и это 
поражение не является следствием ВПС, приобре-
тенных клапанных пороков, АГ, ИБС, поражения 
перикарда. Факт того, что мутации одних и тех же 
генов могут приводить к развитию различных типов 
КМП и внекардиальных фенотипов, говорит о слож-
ности патогенеза заболевания и подчеркивает роль 
других генетических факторов и факторов внешней 
среды.

Этиология
В настоящее время известно более 60 генов, опо-

средующих развитие различных кардиомиопатий. 
Фенотипические проявления кардиомиопатии часто 
зависят от возраста, пола, факторов среды, комор-
бидности.

Патогенез
В результате воздействия этиологических фак-

торов происходит первичное повреждение кардио-
миоцитов, снижение энергетического метаболизма 
клеток и уменьшение количества нормально функ-
ционирующих миофибрилл. Это ведет к прогресси-
рующему уменьшению сократительной способности 
миокарда и насосной функции сердца. В результате 
снижения инотропной функции миокарда проис-
ходит дилатация полостей сердца, которая, согласно 
механизму Старлинга, в течение некоторого вре-
мени поддерживает ударный объем (УО) и фракцию 
выброса (ФВ) на достаточном уровне. Одновременно 
развивающаяся тахикардия (активация симпатоа-
дреналовой системы (САС)) также способствует сохра-
нению сердечного выброса. Однако такая компен-
сация невыгодна с энергетической точки зрения, 
поскольку, согласно закону Лапласа, для создания 
адекватного давления в полости желудочка дилати-
рованная стенка ЛЖ должна развивать значительно 
большее внутримиокардиальное напряжение [5].

Следствиями такого прогрессирующего увели-
чения постнагрузки являются: развитие компенса-
торной гипертрофии миокарда желудочков, которая 
способствует некоторому снижению внутримиокар-
диального напряжения; увеличение потребности 
миокарда в кислороде, которое со временем ведет к 
развитию относительной коронарной недостаточ-
ности и ишемии миокарда; дальнейшее повреждение 
кардиомиоцитов и еще большее снижение сократи-
мости; развитие диффузного и очагового кардиофи-
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броза. В результате происходит критическое падение 
насосной функции сердца, повышается конечное 
диастолическое давление (КДД) в желудочках и раз-
вивается выраженная миогенная дилатация поло-
стей сердца. Эти явления усугубляются развитием 
относительной недостаточности митрального и трех-
створчатого клапанов, что способствует еще большей 
дилатации предсердий и желудочков. Иными сло-
вами, формируется и быстро прогрессирует хрониче-
ская сердечная недостаточность (ХСН) с преимуще-
ственным нарушением систолической функции 
желудочков, застоем крови в малом и большом круге 
кровообращения, падением сердечного выброса и 
нарушением перфузии периферических органов и 
тканей [7].

Классификация
Классификация кардиомиопатий (WHO, 1995)
Первичные кардиомиопатии
• Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП).

• Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП).
• Рестриктивная кардиомиопатия (РКМП).
• Аритмогенная дисплазия правого желудочка 

(АДПЖ).
• Недифференцируемые кардиомиопатии.
Специфические кардиомиопатии (ассоцииро-

ванные со специфическим системным или неси-
стемным заболеванием)

• Ишемическая КМП.
• Клапанная КМП.
• Гипертензивная КМП.
• Воспалительная (инфекционного и аутоим-

мунного генеза).
• Метаболическая (гипо/гипертиреоз, акроме-

галия, феохромоцитома, СД, болезни нако-
пления, гемохроматоз, дефицит факторов 
питания, электролитный дисбаланс).

• КМП при системных заболеваниях соедини-
тельной ткани.

• КМП при нейромышечных заболеваниях.

Первичные кардиомиопатии

Кардиомиопатии

Наследственные

ГКМП ДКМП

Генетический
дефект

не установлен

Генетический
дефект

 установлен

Генетический
дефект

 установлен
Идиопатические

АДПЖ РКМП Неклассифицируемые

Семейные     генетические Не семейные     не генетические

Наследственные Приобретенные

ГМП
Аритмогенная дисплазия ПЖ
Некомпактный миокард
Болезни накопления гликогена

Болезни нарушения поведения
Митохандриальные миопатии
Каналопатин

Воспалительного генеза (миокардит)
Стресс-спровоцированные
Послеродовые
Индуцированные тахокардией
У детей от матерей с инсулин-зависимым 
СД

 
 

PRKG2
Danon

ДКМП
РКМП

Cиндром LQTS
Cиндром Brugada
Cиндром SQTS
Cиндром CVPT

Классификация кардиомиопатий Европейской Ассоциации Кардиологов (Elliott P. et al., 2008) 
 

  № 7 2021                               47

П Р О Ф Е С С И Я :  Т Е О Р И Я  И  П Р А К Т И К АП Р О Ф Е С С И Я :  Т Е О Р И Я  И  П Р А К Т И К А

  № 7 2021                               47



• Токсические КМП.
• Послеродовая КМП
Последние достижения в области изучения этио-

логии и патогенеза кардиомиопатий отражены в 
двух классификациях, предложенных Американской 
Ассоциацией Сердца (ААС) и Европейской 
Ассоциацией Кардиологов (ЕАК) (Maron B.J. et al., 
2006; Elliott P. et al., 2008).

Преимуществами классификационного подхода, 
предложенного ААС, является то, что в его основе 
лежит этиология заболеваний и подробно отражены 
генетические причины. [2]

В классификации ЕАК (2008) выделены морфо-
функциональные классы, что делает данный подход 
клинически ориентированным, удобным для исполь-
зования в повседневной клинической практике.

Клиническая картина
Кардиомиопатии обычно проявляются клиниче-

скими признаками сердечной недостаточности, 
которые могут варьировать в зависимости от преоб-
ладания систолической дисфункции и/или диасто-
лической дисфункции. Некоторые кардиомиопатии 
могут вызывать также боль в грудной клетке, син-
копе, аритмии или внезапную смерть. [5]

Дилатационная кардиомиопатия  – проявля-
ется расширением камер сердца, значительным 
снижением насосной функции сердца, на фоне 
чего возникают явления прогрессирующей сер-
дечной недостаточности, аритмии.

Гипертрофическая кардиомиопатия – харак-
теризуется значительным утолщением стенок 
сердца, что является субстратом для серьезных 
нарушений ритма и может вести к развитию сер-
дечной недостаточности.

Рестриктивная кардиомиопатия  – обуслов-
лена нарушением расслабления сердечной 
мышцы, в связи с чем нарушается наполнение 
желудочков кровью, и ведет к снижению насосной 
функции сердца (развивается сердечная недоста-
точность).

Аритмогенная кардиомиопатия (дис-
плазия)  – связана с замещением участков сер-
дечной мышцы жиром, в связи с чем нарушается 
проведение электрических импульсов и развива-
ются жизнеугрожающие аритмии. По мере про-
грессирования фиброзно-жирового замещения 
может развиться сердечная недостаточность.

Некомпактный миокард - сердечная мышца 
при этой кардиомиопатии состоит из двух слоев: 
компактного (нормального) и некомпактного, 
который имеет губчатую структуру, вследствие 
чего возможно развитие нарушений ритма, сер-
дечной недостаточности, инфаркта и тромбозов.

При кардиомиопатиях довольно часто развива-
ется сопутствующий миокардит (воспаление сер-

дечной мышцы), т.к. измененный в результате 
заболевания миокард является благоприятной 
мишенью для присоединения вирусных инфекций 
и для аутоиммунных реакций собственного орга-
низма. Очень важно своевременно диагностиро-
вать и лечить не только саму кардиомиопатию, но 
и сопутствующий миокардит. [4;6

Клииническая картина  кардиомиопатии 
определяется:

1. Симптомокоплексом сердечной недостаточ-
ности.

2. Наличием нарушений ритма и проводи-
мости сердца.

3. Тромбоэмболическими осложнениями.
4. Наличием основного заболевания при спец-

ифической кардиомиопатии. 

Симптомы
Сердечная недостаточность  на ранних ста-

диях может проявляться повышенной утомляемо-
стью, слабостью, одышкой при ранее привычных 
физических нагрузках. По мере прогрессирования 
заболевания одышка нарастает и возникает при 
минимальных физических нагрузках или даже в 
покое, появляются отеки ног, может увеличи-
ваться в размерах живот за счет скопления в нем 
жидкости.

Аритмии проявляются ощущениями пере-
боев в работе сердца (выпадение отдельных 
ударов), неритмичного сердцебиения, ритмичного 
учащенного сердцебиения, могут не ощущаться 
пациентом вовсе, а регистрироваться лишь при 
помощи ЭКГ.

Венозные тромбоэмболические осложнения 
(ВТЭО), к которым относят тромбоз глубоких вен 
(ТГВ), подкожных вен (тромбофлебит) и тромбоэм-
болию легочных артерий (ТЭЛА), на протяжении 
многих десятилетий остаются важнейшей клини-
ческой проблемой, затрагивающей профессио-
нальную сферу врачей всех без исключения специ-
альностей.            

ТЭЛА — самое опасное осложнение венозного 
тромбоза. Она заключается в отрыве части тромба и 
ее последующим перемещением с током крови 
через правые отделы сердца в легочную артерию. 
При этом оторвавшаяся часть тромба превращается 
в эмбол, закупоривающий просвет легочной 
артерии. Циркуляция крови в легких нарушается, у 
пациента развивается острая сердечная и дыха-
тельная недостаточность. Степень тяжести ТЭЛА 
зависит от количества и размера переместившихся 
фрагментов тромба — эмболов. Небольшие эмболы 
перекрывают только мелкие ветви легочной 
артерии, нарушая кровообращение в легочной 
ткани и приводя к развитию инфаркта легкого. 
Основные признаки этого состояния: приступы 
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одышки, кашель, общая слабость, в некоторых слу-
чаях боль в грудной клетке и кровохарканье. 
Эмболия большим фрагментом тромба может закон-
читься быстрым летальным исходом. [1;7]

Диагностика
Выделяют следующие методы диагностики 

кардиомиопатии:
1. ЭКГ и суточное мониторирование ЭКГ позво-

ляют выявить нарушения ритма сердца, оценить 
состояние проводящей системы миокарда.

2. Эхокардиография (УЗИ сердца) используется 
для оценки размеров камер сердца, толщины 
стенок, состояния клапанов сердца, внутрисер-
дечной гемодинамики.

3. Магнитно-резонансная и/или компьютерная 
томография сердца используются для высоко-
точной оценки структуры и функционирования 
сердца, выявления воспаления сердечной мышцы, 
замещения рабочего миокарда жиром или соеди-
нительной тканью.

4. Эндомиокардиальная биопсия – исследо-
вание под микроскопом с применением специ-
альных окрасок и реактивов крошечного фраг-
мента миокарда, полученного малоинвазивным 
образом. Используется в диагностически неясных, 
сложных случаях для точного определения харак-
тера поражения сердечной мышцы (в том числе, 
для выявления миокардита). [3]

5.  Рентгенография грудной клетки позволяет 
обнаружить застойные явления (жидкость) в 
легких и в плевральных полостях, которые возни-
кают при сердечной недостаточности.

6. УЗИ органов брюшной полости позволяет оце-
нить состояние печени, селезенки, наличие жид-
кости в брюшной полости, что важно знать при 
ведении пациентов с сердечной недостаточностью.

7.   Определение уровня антикардиальных 
антител в крови – позволяет обнаружить сопут-
ствующий миокардит и оценить уровень его 
активности.

8. Генетическая диагностика – исследование 
ДНК для обнаружения патогенной мутации, 
которая является причиной наследственных 
(семейных) кардиомиопатий, в сочетании с кон-
сультацией генетика. [6]

Общие принципы лечения
Лечение кардиомиопатии включает в себя 

назначение препаратов, которые позволяют пода-
влять нарушения ритма, замедлять прогрессиро-
вание заболевания и предупреждать развитие сер-
дечной недостаточности. При наличии сердечной 
недостаточности используются препараты для 
уменьшения ее симптомов и улучшения качества 
жизни пациентов. 

I.Ингибиторы АПФ (ИАПФ)
– иАПФ являются препаратами первой линии 

при лечении ХСН со сниженной сократительной 
функцией миокарда (LVEF <40-45%) (Level of 
evidence A, class I);

– при отсутствии отеков иАПФ назначаются в 
монотерапии, при наличии задержки жидкости в 
комбинации с диуретиками (Level of evidence B, 
class I);

Побочные эффекты  (требующие остановки 
лечения) достаточно редки:

– 1–2% азотемия;
– 2–3% сухой кашель;
– 3–4% гипотония.
Абсолютные противопоказания:
– ангионевротический отек;
– двусторонний стеноз почечных артерий;
– беременность.

II. Блокаторы b-адренорецепторов 
(БАБ)

Правила назначения БАБ
1. БАБ должны применяться только «сверху», 

т.е. дополнительно к иАПФ, и больным, у которых 
достигнута стабилизация состояния (без внутри-
венной инотропной поддержки).

2. Лечение БАБ должно начинаться осто-
рожно, начиная с 1/8 тер. дозы, увеличивается 
медленно (не чаще 1 раза в 2 недели или в 1 
месяц).

3. В первые две недели возможно снижение 
сердечного выброса и обострение симптомов СН, 
что требует тщательного контроля АД, ЧСС, диу-
реза. При нарастании симптомов ХСН в первую 
очередь увеличивают дозу иАПФ и диуретиков, 
при неэффективности - временное снижение 
дозы БАБ.

Противопоказания к назначению БАБ:
– бронхиальная астма или др. тяжелая пато-

логия легких;
– симптомная брадикардия менее 50 уд./ мин.;
– симптомная гипотония менее 85 мм рт ст.;
– АВ-блокады 2-3 ст.;
– облитерирующий эндартериит.

III. Диуретики 
Не замедляют прогрессирования ХСН и не 

улучшают прогноз, применяют для устранения 
отечного синдрома.

Лечение начинают со «слабейшего» диуретика. 
Начинают с малых доз.

IV. Антагонисты альдостерона
Не рекомендуется сочетание больших доз 

спиронолактона и иАПФ, требует контроля за 
уровнем калия и креатинина.
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Рекомендуется в дополнение к иАПФ, БАБ и 
диуретикам при ХСН NYHA III-IV для улучшения 
выживаемости и снижения заболеваемости.

V. Гликозиды
В качестве средства «первой линии» использу-

ются при мерцательной аритмии и СН. 
При наличии жизнеугрожающих нарушений 

ритма возможна имплантация кардиовертера 
дефибриллятора (ИКД) – небольшого устройства, 
которое даёт электрический разряд при развитии 
желудочковой тахикардии или фибрилляции 
желудочков (нарушений ритма, которые могут 
стать причиной внезапной сердечной смерти). [3]

При тяжелой сердечной недостаточности, когда 
нарушается синхронное сокращение сердечной 
мышцы, возможна имплантация устройства для 
ресинхронизации работы сердца (CRT), на фоне 
чего улучшается насосная функция сердца. Часто 
это устройство обладает функциями ИКД. [6, 8]

Рефрактерность сердечной недостаточности к 
стандартной комбинированной терапии, резкое 
снижение фракции выброса менее 20%, 4-й функ-
циональный класс сердечной недостаточности – 
показание к трансплантации сердца. 

В настоящее время успехи в исследовании 
генетических аспектов кардиомиопатий послу-
жили основанием для изучения возможности 
генной терапии. Еще 20 лет назад генная терапия 
сердечной недостаточности являлась далекой 
мечтой. В настоящее время рассматриваются вари-
анты воздействия на генные мутации с целю улуч-
шения систолической функции левого желудочка. 
Генная терапия дилатационной кардиомиопатии 
при болезни Дюшенна уже начинает входить в 
клиническую практику. Продолжаются исследо-
вания по оценке возможности использования 
стволовых клеток, предполагается, что последние 
могут вызвать эндогенную репарацию кардиомио-
цитов [1, 3].
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