
PACING
А

N
N

A
LY

 A
R

IT
M

O
LO

G
II 

•
  2

0
2

0
 •

  V
o

l. 
1

7
•

  N
o

. 
4

256

êÛ·ËÍ‡: Í‡‰ËÓÒÚËÏÛÎflˆËfl

© Л.А. БОКЕРИЯ, О.Л. БОКЕРИЯ, Г.А. ЮРКУЛИЕВА, 2020

© АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, 2020

УДК 616.127-053.2-089

DOI: 10.15275/annaritmol.2020.4.5

ВНЕЗАПНАЯ СЕРДЕЧНАЯ СМЕРТЬ У ДЕТЕЙ
C КАРДИОМИОПАТИЯМИ. ПОКАЗАНИЯ К ИМПЛАНТАЦИИ
КАРДИОВЕРТЕРОВ-ДЕФИБРИЛЛЯТОРОВ
Тип статьи: обзорная статья

Л.А. Бокерия, О.Л. Бокерия, Г.А. Юркулиева

ФГБУ «Национальный медицинский исследовательский центр сердечно-сосудистой хирургии 
им. А.Н. Бакулева» (президент – академик РАН и РАМН Л.А. Бокерия) Минздрава России,
Рублевское ш., 135, Москва, 121552, Российская Федерация

Бокерия Лео Антонович, доктор мед. наук, профессор, академик РАН и РАМН, президент; 
orcid.org/0000-0002-6180-2619

Бокерия Ольга Леонидовна, доктор мед. наук, профессор, чл.-корр. РАН, гл. науч. сотр.; 
orcid.org/0000-0002-7711-8520

Юркулиева Гюлсуна Абдулвагабовна, кардиолог; orcid.org/0000-0003-2467-2613, 
e-mail: Yurkulieva1991gulya@mail.ru

Кардиомиопатии в детском возрасте диагностируются достаточно редко, а клиническая картина

заболевания проявляется скудно. В данной статье анализируются основные типы кардиомиопатий,

возникающих у детей, при этом особое внимание уделено факторам риска и профилактике внезапной

сердечной смерти. Так как единственным проявлением заболевания может быть внезапная сердечная

смерть, важное значение имеют стратификация факторов риска и определение стратегии профи-

лактики. В связи с этим рассматриваются основные показания к импланатации кардиовертеров-де-

фибрилляторов. Учитывая малочисленность имеющихся исследований, рекомендации по импланта-

ции кардиовертеров-дефибрилляторов у детей мало отличаются от таковых для взрослых. Кроме

того, у детей возможно появление осложнений в отдаленном послеоперационном периоде после уста-

новки устройства. Поэтому особое преимущество имеют кардиовертеры-дефибрилляторы, уста-

новленные подкожным способом, однако по техническим причинам их нельзя использовать у детей

младшего возраста. В рамках настоящего обзора обсуждается опыт применения таких устройств

в педиатрии, хотя на сегодняшний день достаточного количества данных об эффективности и безо-

пасности имплантации кардиовертеров-дефибрилляторов у этой категории больных нет.

Ключевые слова: кардиомиопатия, кардиовертер-дефибриллятор, внезапная сердечная смерть,

факторы риска.

SUDDEN CARDIAC DEATH IN CHILDREN WITH CARDIOMYOPATHY. 
INDICATIONS FOR IMPLANTATION OF CARDIOVERTER-DEFIBRILLATORS

L.A. Bockeria, O.L. Bockeria, G.A. Yurkulieva

Bakoulev National Medical Research Center for Cardiovascular Surgery, Moscow, 121552, Russian Federation

Leo A. Bockeria, Dr. Med. Sc., Professor, Academician of Russian Academy of Sciences, President; 
orcid.org/0000-0002-6180-2619

Ol’ga L. Bockeria, Dr. Med. Sc., Professor, Corresponding Member of Russian Academy of Sciences, 
Chief Researcher; orcid.org/0000-0002-7711-8520



КАРДИОСТИМУЛЯЦИЯ

Введение

Кардиомиопатии у детей встречаются доста-

точно редко, их распространенность в мире со-

ставляет 1,1–1,5 случая на 100 000 детей в год.

Клинически данное заболевание может прояв-

ляться одинаково как у взрослых, так и у детей,

но при этом исходы могут быть разными [1].

Данные о кардиомиопатиях у детей основаны

главным образом на международных реестрах

и исследованиях небольших центров [2–4].

В связи с этим в настоящее время существует не-

обходимость проведения более масштабных ис-

следований, так как отсутствуют предваритель-

ные данные о факторах риска возникновения

внезапной сердечной смерти (ВСС), специаль-

ных методах лечения и не разработана стратегия

профилактики в данной группе заболеваний.

В настоящем обзоре анализируются кардио-

миопатии, которые чаще встречаются в детском

возрасте, их факторы риска и профилактика

ВСС. В крупных регистрах, например в северо-

американском регистре детских кардиомио-

патий «North America Pediatric Cardiomyopathy

Registry» (PCMR, 1994), отмечается, что наибо-

лее распространенными являются дилатацион-

ная кардиомиопатия (ДКМП) и гипертрофичес-

кая кардиомиопатия (ГКМП) с первичной забо-

леваемостью соответственно 0,57 и 0,47 случая

на 100 000 детей в год [5]. По данным других ис-

точников, более распространенной формой

у детей является ГКМП с частотой заболеваемо-

сти в мире 2,9/100 000. ГКМП встречается в дет-

ском возрасте чаще, чем рестриктивная кардио-

миопатия (РКМП). Необходимо отметить, что

нередко наблюдается также некомпактный мио-

кард левого желудочка (НМЛЖ) с распростра-

ненностью в мире от 0,12 до 0,81/100 000 в зави-

симости от возраста. В последнее время встреча- А
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Cardiomyopathies in childhood are rarely diagnosed, and the clinical picture is rather poor. This article ana-

lyzes the main cardiomyopathies that occur in children, paying special attention to the risk factor and pre-

vention of sudden cardiac death. Since the only manifestation of the disease may be sudden cardiac death, it

is important to stratify risk factors and determine a prevention strategy. In this regard, discusses the main indi-

cations for implantation cardioverter-defibrillators. Given the paucity of available research, recommendations

for implantation of cardioverter-defibrillators in children differ little from those for adults. It should also be

noted that children may experience complications in the long-term postoperative period after the device is

installed. Therefore, cardioverter-defibrillators installed subcutaneously have a special advantage, but for

technical reasons they cannot be used in young children. This review discusses some experience in the use of

these devices in pediatrics, although there is currently insufficient data on the effectiveness and safety of car-

dioverter-defibrillator implantation. 

Keywords: cardiomyopathy, cardioverter-defibrillator, sudden cardiac death, risk factors.

ется все больше детей с аритмогенной кардио-

миопатией (АКМП), которая изначально диа-

гностировалась только у молодых людей [6].

Важно отметить, что у детей с кардиомиопа-

тиями клиническая картина неяркая, в связи

с чем у таких пациентов необходимо проведение

ранней диагностики.

Внезапная сердечная смерть 
у детей с кардиомиопатиями

Внезапная сердечная смерть у детей с кар-

диомиопатиями встречается достаточно редко –

от 1,3 до 8,5 случая на 100 000 больных в год

в мире [7]. Однако существуют сложности в про-

ведении профилактических мер в данной попу-

ляции детей с учетом гетерогенности известных

случаев. У большинства детей в возрасте от 1 го-

да до 4 лет ВСС обусловлена электрофизиологи-

ческими изменениями в миокарде. Среди паци-

ентов более старшего возраста чаще встречаются

морфологические изменения в сердце [8]. Воз-

никновение ВСС зависит от типа кардиомиопа-

тии, возраста и пола ребенка. Отмечается, что

в группе детей в возрасте от 5 до 10 лет риск ВСС

ниже, чем в группах пациентов возрастных кате-

горий от 1 года до 4 лет и старше 15 лет. Более

высокий риск ВСС отмечается у больных муж-

ского пола – соотношение 2:1 [9]. Что касается

типа заболевания, то среди кардиомиопатий ос-

новной причиной ВСС в первую очередь является

ГКМП, затем следуют АКМП и ДКМП [10, 11].

Рекомендации по имплантации кардиоверте-

ров-дефибрилляторов (КВДФ) у детей мало от-

личаются от таковых для взрослых в связи с ма-

лочисленностью имеющихся исследований [12,

13]. Таким образом, факторы риска, выявлен-

ные у взрослых пациентов, рассматриваются

и у детей, несмотря на отсутствие адекватной

валидации. С целью вторичной профилактики
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имплантация КВДФ показана при гемодинами-

чески нестабильной желудочковой тахикардии

(ЖТ), устойчивой стабильной ЖТ и пациентам,

реанимированным после остановки сердца.

При этом при наличии показаний необходима

первичная профилактика (при ДКМП имплан-

тация КВДФ рекомендована пациентам, у кото-

рых отмечается низкая фракция выброса (ФВ)

ЛЖ (30–35%), а также тем, кому запланирована

пересадка сердца) [14].

Гипертрофическая кардиомиопатия
Этиология ГКМП у детей включает измене-

ния в саркомерах, болезни накопления, нейро-

дегенеративные митохондриальные болезни

[15]. Обычно изменения в саркомерах диагнос-

тируются в подростковом возрасте, чаще всего

встречаются неврологические и мышечные пато-

логии. Известно, что этиология во многом обус-

ловливает долгосрочный прогноз. У детей отме-

чается более высокая вероятность возникнове-

ния желудочковых аритмий, нежели у взрослых

[16]. Худший прогноз наблюдается у детей с сер-

дечной недостаточностью, низкой ФВ, большой

толщиной задней стенки и перегородки на мо-

мент постановки диагноза. Детям, так же как

и взрослым, рекомендуется прекратить соревно-

вательные виды спорта. В настоящее время не-

известно, насколько существенно бета-блокато-

ры снижают риск возникновения ВСС, так как

данные, подтверждающие их эффективность,

незначительные [17]. Другим более важным во-

просом является снижение риска развития ВСС

при уменьшении толщины перегородки. Так,

в отношении взрослых пациентов имеются дан-

ные о том, что уменьшение толщины перегород-

ки может снизить риск развития ВСС, в то вре-

мя как в когорте детей убедительные результаты

по этому вопросу в настоящее время отсутству-

ют, при этом градиент на выводном отделе лево-

го желудочка (ВОЛЖ) не всегда связан с обяза-

тельным возникновением ВСС, в отличие от си-

туации со взрослыми пациентами [18]. 

В отношении имплантации КВДФ с целью

первичной профилактики ВСС европейские

и американские рекомендации не согласуются

[12, 13]. Так, европейские рекомендации пред-

лагают вычисление рисков, которые не валиди-

рованы для детей до 16 лет. В данных рекоменда-

циях в отношении детей предлагается учитывать

четыре основных фактора: максимальная тол-

щина стенки ЛЖ более 30 мм, обмороки неяс-

ного генеза, нестабильная ЖТ и семейный

анамнез ВСС. Имплантация КВДФ показана

при наличии двух и более клинических факто-

ров риска [12]. В американских рекомендациях

предложена такая же схема стратификации фак-

торов риска для взрослых и детей с гипертрофи-

ческой кардиомиопатией. Однако в них рассма-

триваются пять факторов, из которых три явля-

ются основными – это семейный анамнез ВСС,

гипертрофия ЛЖ, синкопальные состояния не-

ясной этиологии; при наличии одного из них

показана имплантация КВДФ. Два оставшихся

фактора являются незначительными – неустой-

чивая ЖТ и снижение артериального давления

при физической нагрузке [13].

B.J. Maron et al. поддержали такую стратегию

стратификации факторов риска. В 2013 г. 224 де-

тям был имплантирован КВДФ (из них 188 па-

циентам – с целью первичной профилактики

ВСС; 77% пациентов, имевших саркомерную

ГКМП, а также симптомные пациенты были

исключены из исследования) [19].

У пациентов, которым имплантировали КВДФ

в рамках вторичной профилактики ВСС, часто-

та разряда батареи была достаточно высокой –

14% в год (у пациентов при первичной профи-

лактике ВСС – 3,1% в год). Наиболее распрост-

раненным фактором риска являлась гипертро-

фия ЛЖ, затем семейный анамнез, реже – син-

копальные состояния неясной этиологии [19]. 

В 2019 г. G. Norrish совместно с группой авто-

ров опубликовали новые данные, исходя из кри-

териев европейских рекомендаций [20]. В иссле-

довании участвовали 411 детей, которым в тече-

ние 5,5 года была выполнена имплантация

КВДФ. При ГКМП из анализа были исключены

такие признаки, как метаболические изменения

и нейромускулярные заболевания. Итак, КВДФ

были имплантированы 280 больным без факто-

ров риска, у 113 присутствовал один фактор ри-

ска, и только у 16 пациентов имелись два и более

факторов риска. Таким образом, учитывая евро-

пейские рекомендации, большинству пациентов

КВДФ были имплантированы при отсутствии

показаний [12]. При этом риск возникновения

жизнеугрожающих аритмий у пациентов серьез-

но повышался с увеличением количества кли-

нических факторов риска, а положительный

прогноз редко имел место, что приводило к им-

плантации устройств без абсолютных показа-

ний, с последующими длительными осложне-

ниями [20].

Также опубликованы другие исследования,

в которых были выявлены дополнительные фак-А
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торы, играющие роль в стратификации риска

у детей с ГКМП. В 2017 г. G. Norrish et al. прове-

ли метаанализ данных 3394 пациентов в возрас-

те до 18 лет. Были выявлены четыре основных

фактора риска: предшествующие неблагоприят-

ные кардиологические события, неустойчивая

желудочковая тахикардия, обмороки неясной

этиологии и крайняя степень гипертрофии ЛЖ.

В качестве дополнительного важного фактора

авторами указан размер левого предсердия. Так-

же G. Norrish et al. в своем ретроспективном ис-

следовании разработали новую модель страти-

фикации риска ВСС у детей с ГКМП [18].

По результатам оценки данных 1024 пациентов

младше 16 лет наиболее прогностически значи-

мыми критериями были синкопе неясной этио-

логии, степень гипертрофии ЛЖ и размер лево-

го предсердия, в то время как градиент на

ВОЛЖ был обратно пропорционален риску воз-

никновения ВСС. Необходимы дополнительные

исследования для подтверждения этих данных.

N. Maurizi et al. приводят результаты 40-лет-

него наблюдения 100 детей с ГКМП. Важно от-

метить, что в этом случае генетические факторы

стали основными в развитии ВСС. Таким обра-

зом, пациенты с любыми мутациями филамен-

тов, а именно тропонинов I и Т, имели более вы-

сокий риск развития неблагоприятных сердечно-

сосудистых событий, в то время как выраженная

гипертрофия ЛЖ и нестабильная ЖТ не ассоци-

ировались с высоким риском ВСС [21]. 

Следует отметить, что общие данные по стра-

тификации риска ВСС у детей при ГКМП отсут-

ствуют, однако все больше исследователей ука-

зывают на определенные факторы риска, кото-

рые приведены в таблице.
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Европейские ГКМП Максимальная толщина левого желудочка более 30 мм или синкопе 
рекомендации неясного генеза, неустойчивая желудочковая тахикардия, семейный 

анамнез ВСС

Американские ГКМП Большие критерии: семейный анамнез ВСС, гипертрофия левого 
рекомендации желудочка, синкопальные состояния неясной этиологии. 

Малые критерии: гипотензивная реакция артериального давления 
на физическую нагрузку, неустойчивая желудочковая тахикардия

B.J. Maron et al. ГКМП Большие критерии: семейный анамнез ВСС, гипертрофия левого  
желудочка, синкопальные состояния неясной этиологии.
Малые критерии: гипотензивная реакция артериального давления 
на физическую нагрузку, неустойчивая желудочковая тахикардия

G. Norrish et al., ГКМП Большие критерии: предшествующий сердечный приступ, неустойчивая 
метаанализ желудочковая тахикардия, синкопе неясной этиологии.

Промежуточные критерии: диаметр левого предсердия.
Малые критерии: возраст и пол, наличие клинических симптомов, 
патологические проявления ЭКГ, реакция АД на физическую нагрузку, 
обструкция выводного отдела ЛЖ, семейный анамнез ВСС

N. Maurizi et al. ГКМП Начальные симптомы, мутации филаментов

G. Norrish et al. ГКМП Синкопальное состояние неясной этиологии, нестабильная 
желудочковая тахикардия, размер левого предсердия, гипертрофия ЛЖ

PCMR Registry ДКМП Диагноз, установленный до 14 лет, дилатация ЛЖ, истончения задней 
стенки ЛЖ (< 14 мм), низкая ФВ ЛЖ, применение антиаритмической 
терапии

Европейские ДКМП ФВ ЛЖ < 35% у пациентов со II–III ФК по NYHA, несмотря
и американские на оптимальную медикаментозную терапию
рекомендации

NAACS НМЛЖ Систолическая дисфункция, аритмия

A.S. Te Riele et al. АКМП Структурные аномалии

E.S. De Witt et al. АКМП Белок PKP2, заболевания ЛЖ, воспаление сердца

Consensus АКМП Большие критерии: нестабильная желудочковая тахикардия, 
Document for AC инициированная желудочковая тахикардия, ФВ ЛЖ ≤ 49%.

Малые критерии: мужской пол, более 1000 желудочковых экстрасистол
в сутки, дисфункция правого желудочка

Основные факторы риска ВСС, 
возникающие при ГКМП, ДКМП, НМЛЖ и АКМП у детей

Факторы риска ВССКардиомиопатия
Рекомендации, 

исследователи
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Рестриктивная кардиомиопатия

Рестриктивная КМП у детей имеет различ-

ные проявления, которые варьируют от бес-

симптомного течения до развития сердечной

недостаточности, а также возникновения об-

мороков или ВСС [22]. Прогноз при изолиро-

ванных формах РКМП хуже, чем при комбини-

рованных формах. Отметим лишь несколько

факторов, которые могут повлиять на исход

у пациентов с РКМП: застойная сердечная не-

достаточность, ишемия, тахиаритмия, легочная

гипертензия. При РКМП лечебные мероприя-

тия крайне ограничены, а факторы риска разви-

тия ВСС неизвестны. В связи с этим для некото-

рых пациентов единственным методом лечения

является пересадка сердца.

Дилатационная кардиомиопатия
По данным одного крупного исследования –

«PCMR Registry», в которое были включены

1803 ребенка с ДКМП, перенесенный миокар-

дит служит наиболее частой причиной развития

ДКМП у детей (40% случаев) [23–25]. Другими

не менее важными факторами являются генети-

ческие причины и токсические воздействия

[26]. В зарубежной литературе имеются данные,

согласно которым у 20% детей с диагнозом

ДКМП систолическая функция нормализуется

в течение 2 лет на консервативной терапии, в то

время как около 40% нуждаются в пересадке

сердца или умирают [27–29]. Наличие у пациен-

тов нервно-мышечных, метаболических или ми-

тохондриальных заболеваний является важным

фактором, определяющим исход в данной ситу-

ации [30]. У детей клиническая картина может

варьировать от незначительных симптомов до

сердечной недостаточности и кардиогенного

шока [31]. При этом у детей с сердечной недоста-

точностью отмечается более высокий уровень за-

болеваемости и смертности, чем у взрослых па-

циентов. В связи с отсутствием клинических ис-

пытаний, которые должны быть специально

разработаны для детей, подбор лекарственной

терапии может быть затруднен. 

У детей с ДКМП ВСС является редким исхо-

дом. Желудочковые аритмии и фиброз встреча-

ются также достаточно редко (в отличие от

взрослых пациентов), при этом смертность воз-

никает от несостоятельности насосной функ-

ции. К факторам риска ВСС относятся: ранний

возраст, дилатация ЛЖ, истончение задней стен-

ки ЛЖ (менее 14 мм) при наличии сердечной не-

достаточности и низкой ФВ [32]. Тем не менее

более точных рекомендаций по имплантации

КВДФ для детей нет, в связи с чем применяются

те же рекомендации, что и для взрослых пациен-

тов. В европейских рекомендациях предлагается

имплантировать КВДФ при наличии гемодина-

мически значимых желудочковой тахикардии

и фибрилляции желудочков (ФЖ) (класс Ia)

и в качестве первичной профилактики у паци-

ентов с клиникой сердечной недостаточности

(II–III ФК по NYHA), с низкой ФВ (менее

35%), несмотря на оптимальную консерватив-

ную терапию [12]. Аналогичные предложения

содержатся в американских рекомендациях: по-

казаниями для имплантации КВДФ с целью

первичной профилактики служат клинические

проявления сердечной недостаточности, ФВ ме-

нее 35% (с учетом оптимальной консервативной

терапии) [13].

Некомпактный миокард 
левого желудочка

Распространенность НМЛЖ в мире состав-

ляет 0,12 случая на 100 000 детей в возрасте до

10 лет, при этом в первый год жизни она состав-

ляет 0,81/100 000. Данное заболевание может

встречаться в изолированном (23%) и смешан-

ном (ГКМП с НМЛЖ – 11% или НМЛЖ

с ДКМП – 59%) вариантах [33]. У детей с изоли-

рованным НМЛЖ заболевание может протекать

с тяжелой, прогрессирующей систолической

или диастолической дисфункцией и развитием

жизнеугрожающих аритмий или тромбоэмбо-

лий. При этом у взрослых тромбоэмболические

осложнения встречаются в 24% случаев. Худшие

прогнозы наблюдаются у детей со смешанными

формами, а более благоприятные исходы можно

отметить при нормальной систолической функ-

ции [34]. Так же как и при ДКМП, систоличес-

кая дисфункция и аритмия при НМЛЖ являют-

ся основными факторами риска внезапной

смерти, и у детей, имеющих данные признаки,

необходимо рассматривать вопрос об импланта-

ции КВДФ.

Недавно установлено, что мутации в белке

кальмодулине (кальцийсвязывающий белок)

могут быть ассоциированы с синдромом удли-

ненного QT, что нередко встречается при

НМЛЖ. У таких пациентов часто развиваются

жизнеугрожающие аритмии, которые возника-

ют очень рано и обычно индуцируются адренер-

гической активностью. Существующая медика-

ментозная терапия нередко оказывается недо-А
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статочной, и в большинстве случаев необходима

имплантация КВДФ [35].

Аритмогенная кардиомиопатия
Диагностические критерии АКМП разраба-

тывались для взрослых. При этом некоторые из

них, например инверсия зубца Т, в норме встре-

чаются у детей [36]. В детском возрасте можно

наблюдать две редкие формы АКМП – это син-

дром Карваджала (мутация в геноме ARVC8)

и болезнь Наксоса (мутация в геноме ARVC12).

Оба заболевания передаются по аутосомно-ре-

цессивному типу наследования. Болезнь Наксо-

са возникает из-за мутации гена плакоглобина,

которая характеризуется тяжелым поражением

сердца, при этом в 100% случаев она проявляет-

ся в подростковом возрасте и отмечается вы-

сокий уровень ВСС (2,3%), клинически прояв-

ляется пальмарно-плантарной кератодермией

и изменениями волос. Вариантом болезни На-

ксоса является синдром Карваджала, который

характеризуется такими же поражениями кожи

и преимущественным поражением ЛЖ, которое

маскируется под ДКМП [37].

Крайне мало исследований сфокусировано

на детях с более распространенной аутосомно-

доминантной формой АКМП. 

A.S. Te Riele et al. приводят результаты иссле-

дования 75 пациентов младше 18 лет, в соответ-

ствии с которыми впервые выявленная АКМП

у детей характеризуется высокой частотой ВСС

[38]. Такие осложнения, как длительная ЖТ,

трансплантация сердца и смерть, имели место

и у взрослых пациентов с идентичным диагно-

зом. В данной группе пациентов мутации белка

плакофилина-2 (PKP2) чаще встречались у боль-

ных мужского пола (76%), при этом все пациен-

ты занимались различными видами спорта, раз-

вивающими выносливость. Из этого следует вы-

вод, что чрезмерная физическая нагрузка может

привести к раннему проявлению заболевания.

В таких случаях европейские и американские

рекомендации предлагают исключить интен-

сивную физическую нагрузку, так как она может

способствовать прогрессированию заболевания

и возникновению ВСС [12, 13].

E.S. De Witt et al. опубликовали результаты

своего исследования, которое включало 32 слу-

чая АКМП с преобладающим поражением пра-

вого желудочка (n = 16), левого желудочка (n = 7)

или бивентрикулярной АКМП (n = 9). При

правожелудочковой форме заболевания чаще

встречались остановка сердца и устойчивая ЖТ,

при которых идентифицировались различные

мутации белка PKP2 [6]. Так как ранее опубли-

кованные данные немногочисленны и недоста-

точны, у детей с АКМП используются те же по-

казания к имплантации КВДФ, что и у взрос-

лых. В европейских рекомендациях отмечается,

что с целью первичной профилактики ВСС им-

плантация КВДФ осуществляется при одном

или нескольких факторах риска, а именно син-

копальном состоянии неясной этиологии, на-

следственном анамнезе ВСС, дисфункции пра-

вого и левого желудочков. Что касается вторич-

ной профилактики, то с целью устранения риска

ВСС имплантация КВДФ осуществляется при

неустойчивой ЖТ и сниженной ФВ [12].

Однако в американских рекомендациях от-

мечается, что необходимо устанавливать КВДФ

при наличии одного из факторов риска у реани-

мированных пациентов после ВСС, при устой-

чивой ЖТ, а также ФВ левого желудочка менее

35% или обморочном состоянии, вызванном со-

бытиями аритмогенного характера [13]. Недав-

но специалистами из 18 центров Северной Аме-

рики и Европы была совместно разработана

стратификация факторов рисков, которая отра-

жала 5-летний прогноз при ВСС. Однако стоит

учесть, что большинство пациентов, включен-

ных в исследование, были родом с Кавказа, с ге-

нетическими мутациями преимущественно в ге-

не белка PKP2, в связи с этим учитывать резуль-

таты и использовать данную модель рисков

в других этнических группах представляется

в настоящий момент малоинформативным [39].

В более позднем согласительном документе для

АКМП – «Consensus Document for AC» (2019 г.)

отмечены те же факторы риска, но при этом ни-

каких определенных рекомендаций для детей

дано не было [40].

В настоящее время в соответствии с геноти-

пом пациентов предлагаются дополнительные

варианты стратификации риска. Пациентам

с АКМП и мутацией белка фосфоламбана при

развитии недостаточности левого желудочка,

сниженной ФВ (менее 45%) и нестабильной ЖТ

показана имплантация КВДФ [41].

Использование КВДФ
для профилактики ВСС

При выявлении у детей заболеваний, приво-

дящих к ВСС, важную роль в профилактике

последней играет имплантация КВДФ с уче-

том факторов риска. Самыми распространенны-

ми показаниями к имплантации КВДФ у детей А
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являются впервые диагностированные жизне-

угрожающие аритмии (40%), кардиомиопатии

(30%) и врожденные пороки сердца (30%) [42].

Однако необходимо учитывать и отдаленные

осложнения после имплантации КВДФ, осо-

бенно у молодых пациентов. У взрослых боль-

ных осложнения при имплантации КВДФ на-

блюдаются в 3–8% случаев. Такие же последст-

вия могут отмечаться и у детей при длительной

работе КВДФ в сочетании с активным образом

жизни [43]. 

F. Migliore et al. приводят данные о высокой

частоте развития осложнений у молодых паци-

ентов с каналопатиями и кардиомиопатиями,

у 9% больных отмечалась неадекватная дефиб-

рилляция, у 21% осложнения были связаны не-

посредственно с устройством (необходимость

в повторной операции, инфекция, тромбофле-

бит, аллергическая реакция на свинец, неис-

правность КВДФ) [44].

Согласно результатам исследования, прове-

денного B.J. Maron et al., из более чем 200 паци-

ентов с ГКМП осложнения возникали у 41%,

причем наиболее часто наблюдались неадекват-

ная дефибрилляция и аллергическая реакция на

свинец, при этом большинству пациентов уст-

ройство было имплантировано с целью первич-

ной профилактики [19].

Необходимо также учитывать, что у малень-

ких детей имплантация КВДФ и его програм-

мирование могут быть затруднены в связи

с небольшими размерами тела, увеличенной ча-

стотой сердечных сокращений и быстрым уве-

личением роста и веса пациента. Таким образом,

для данной группы больных единственным ме-

тодом выбора является эпикардиальная им-

плантация КВДФ с расположением устройства

подкожно в передней брюшной стенке. Однако

необходимо учитывать, что при таком располо-

жении устройства могут чаще возникать хирур-

гические осложнения.

В реестре EFFORTLESS и рекомендациях по

имплантации КВДФ была проанализирована

эффективность подкожного способа импланта-

ции: в течение года осложнения встречались

с частотой 8,4%, а неадекватная дефибрилляция

наблюдалась в 8,1% случаев [45, 46]. У пациен-

тов с ГКМП отмечалась эффективная работа

прибора, дефибрилляция не возникала только

при наличии ожирения. В дальнейшем были

усовершенствованы алгоритмы распознавания

аритмий, что позволило снизить частоту воз-

никновения внеочередных импульсов тока.

У пациентов с ДКМП также устанавливаются

подкожные КВДФ, если при этом отсутствуют

показания к ресинхронизирующей терапии, так

как потребность в стимуляции у таких больных,

как правило, низкая. При этом АТФ хорошо

применяется с целью купирования ЖТ у паци-

ентов с АКМП. Молодым пациентам с ФЖ по-

казана имплантация подкожного КВДФ при от-

сутствии стабильной ЖТ. При установке КВДФ

необходимо учитывать данные скрининга. От-

рицательными предикторами ВСС у молодых

пациентов являются расширенный комплекс

QRS и удлинение интервала QT, аналогичные

признаки наблюдаются и у взрослых. 

Несмотря на малое количество существую-

щих в настоящее время исследований по им-

плантации КВДФ у детей, некоторые авторы от-

мечают эффективность применения КВДФ при

кардиомиопатиях.

Еще одно исследование в когорте пациентов

моложе 18 лет было проведено M.S. Silvetti et al.

в 2018 г. Пятнадцати пациентам (средний воз-

раст 15 лет, ИМТ 22,6 ± 3,4 кг/м2) имплантиро-

вали подкожные устройства с целью первичной

профилактики ВСС (93%). Важно отметить, что

операция по имплантации КВДФ является безо-

пасной и эффективной, однако у 27% пациентов

развились осложнения, потребовавшие хирур-

гического вмешательства. Чаще это касалось де-

тей с индексом массы тела менее 20 кг/м2 [47].

Заключение
У детей с кардиомиопатиями данные по стра-

тификации факторов риска ограничены. В связи

с этим оценка факторов риска проводится с уче-

том данных, полученных у взрослых пациентов.

Поскольку дети подвержены более высокому

риску развития как ранних, так и отдаленных

осложнений, связанных с устройством, необхо-

димо углубленное изучение всех факторов риска

в этой возрастной категории пациентов. Кроме

того, из-за небольшого числа детей с указанны-

ми патологиями, при которых необходима им-

плантация КВДФ, экономический интерес

к разработке таких устройств для данной возра-

стной группы пациентов невелик.
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