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Спи сок со кра ще ний 
АВ — атриовентрикулярный (предсер-

дно-желудочковый)

АКПЖ — аритмогенная кардиомиопатия 

правого желудочка

АМР — антагонист минералокортикоид-

ных рецепторов

АПФ — ангиотензин-превращающий 

фермент

БРА — блокатор рецепторов ангиотен-

зина II

в/в — внутривенно

ВАС — внезапная аритмическая 

смерть

ВВСС — внезапная внегоспитальная 

сердечная смерть

ВНОА — Всероссийское научное обще-

ство аритмологов

ВНСН — внезапная необъяснимая 

смерть новорожденного

ВНСЭ — внезапная необъяснимая 

смерть при эпилепсии

ВПС — врожденный порок сердца

ВСС — внезапная сердечная смерть

ВОС — внезапная остановка сердца

ВТ — выходной тракт

ВТЛЖ — выходной тракт левого желудочка

ВТПЖ — выходной тракт правого желу-

дочка

ГКМП — гипертрофическая кардиомио-

патия

ДВЖТ — Tdp — двунаправленная 

веретенообразная желудочковая 

тахикардия — torsade de pointes — по-

лиморфная желудочковая тахикардия 

типа пируэт

ДИ — доверительный интервал

ДКМП — дилатационная кардиомио-

патия

ЖА — желудочковая аритмия

ЖТ — желудочковая тахикардия

ЖЭ — желудочковая экстрасистола

ИБС — ишемическая болезнь сердца

ИКД — имплантируемый кардиовертер-

дефибриллятор

КПЖТ — катехоламинергическая поли-

морфная желудочковая тахикардия

КСР — Комитет по составлению реко-

мендаций

КТ — компьютерная томография

ЛЖ — левый желудочек / левожелудоч-

ковый

МРТ — магнитно-резонансная томография

мс — миллисекунда
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1. Предисловие

Распространенность внезапной остановки сердца и 

внезапной сердечной смерти в разных странах зна-

чительно варьирует и всегда связана с распростра-

ненностью сердечно-сосудистых заболеваний. На 

сегодняшний день в большинстве экономически раз-

витых стран внезапная остановка сердца является 

частой непосредственной причиной смерти, особен-

но среди молодых, трудоспособных лиц. Частота вне-

запной сердечной смерти как необратимого исхода 

и результата внезапной остановки сердца достигает 

50% среди других исходов у лиц 35—50 лет, преиму-

щественно мужского пола, однако в последнее время 

наблюдается тенденция к увеличению доли лиц жен-

ского пола, а также лиц подросткового и юношеского 

возраста. Высокая актуальность проблемы диктует 

необходимость создания и разработки клинических 

рекомендаций, направленных на решение данной 

проблемы посредством раннего выявления факто-

ров риска, разработки и внедрения мер профилакти-

ки, а также мер оказания первой помощи и спасения 

в момент развития остановки сердца.

Данные клинические рекомендации суммируют 

доказательные данные по проблеме внезапной сер-

дечной смерти, имеющиеся на момент написания 

рекомендаций. Клинические рекомендации долж-

ны служить вспомогательным инструментом для 

медицинских работников при выборе наилучшей 

стратегии ведения каждого конкретного пациента 

с заболеванием, сопровождающимся риском внезап-

ной сердечной смерти, с учетом влияния на исход 

лечения, а также с учетом соотношения польза-риск 

для различных диагностических и терапевтических 

методов. Цель рекомендаций — помочь в принятии 

решений в клинической практике. Они представля-

ют собой помощь практическому врачу в принятии 

окончательного решения по ведению каждого кон-

кретного пациента.

Рабочая группа по составлению настоящих реко-

мендаций, как и комитет экспертов, принимавших 

рекомендации, представлены специалистами раз-

личных медицинских направлений, связанных по 

роду своей деятельности с проблемами диагностики 

и лечения заболеваний, ассоциированных с высоким 

риском ВОС/ВСС, а также с проблемами стратифи-

кации риска, профилактики и спасения при ВОС/

ВСС. Специалисты провели тщательный обзор опу-

бликованной литературы по ведению пациентов с 

рассматриваемыми заболеваниями (включая диа-

гностику, лечение, профилактику и реабилитацию). 

Произведена критическая оценка диагностических 

и терапевтических методов, включая оценку соот-

ношения польза-риск. Также проанализированы 

ожидаемые исходы лечения. Уровень доказанности и 

силу рекомендаций по отдельным методам лечения 

определяли в соответствии с заранее установленны-

ми критериями (см. табл. 1 и 2).

После внесения всех необходимых поправок ре-

комендации утверждались комитетом экспертов по 

данной проблеме. При составлении рекомендаций 

учитывали все научные и клинические данные, а 

также результаты исследований, доступные на мо-

мент составления рекомендаций.

НКД — носимый кардиовертер-дефи-

бриллятор

НУЖТ — неустойчивая желудочковая 

тахикардия

ОКС — острый коронарный синдром

ОР — отношение рисков

ОШ — отношение шансов

ОФЭКТ — однофотонная эмиссионная 

компьютерная томография

ПЖ — правый желудочек / правожелу-

дочковый

ПСЖ — программируемая стимуляция 

желудочков

РКИ — рандомизированное контролиру-

емое исследование

СВНС — синдром внезапной необъясни-

мой смерти

СВСН — синдром внезапной смерти 

новорожденного

СРТ — сердечная ресинхронизирующая 

терапия

СРТ-Д — сердечная ресинхронизирую-

щая терапия-дефибриллятор

СРТ-П — сердечная ресинхронизирую-

щая терапия-пейсмекер (кардиостиму-

лятор)

СУИQT — синдром удлиненного интер-

вала QT

СУ-ЭКГ — сигнал-усредненная ЭКГ

ФВЛЖ — фракция выброса левого 

желудочка

ФЖ — фибрилляция желудочков

ФК — функциональный класс

ФП — фибрилляция предсердий

ХСН — хроническая сердечная недо-

статочность

ЭКГ — электрокардиограмма / электро-

кардиографический

ЭФИ — электрофизиологическое ис-

следование

ACC — Американская коллегия кардио-

логов

AHA — Американская ассоциация 

кардиологов

EHRA — Европейская ассоциация 

аритмологов

ESC — Европейское общество кардио-

логов

ILCOR — Международный согласитель-

ный комитет по реанимации

LMNA — ламин А/С

LQTS1 — синдром удлиненного интерва-

ла QT 1-й тип

LQTS2 — синдром удлиненного интерва-

ла QT 2-й тип

LQTS3 — синдром удлиненного интервала 

QT 3-й тип

NYHA — Нью-Йоркская кардиологиче-

ская ассоциация

QTc — корригированный интервал QT

WPW-синдром — синдром Вольфа—

Паркинсона—Уайта
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Медицинским работникам следует обращаться к 

данным клиническим рекомендациям как к вспомо-

гательной информации при принятии решения в еже-

дневной клинической практике, для определения и 

реализации стратегий профилактики, для диагности-

ки и лечения конкретного заболевания. Однако кли-

нические рекомендации ни в коей мере не отменяют 

личную ответственность медицинских работников 

по принятию точных и надлежащих клинических 

решений с учетом характера заболевания у каждого 

конкретного пациента и после консультации с самим 

пациентом и его близкими, если это целесообразно 

и необходимо. Медицинский работник несет ответ-

ственность за проверку требований и нормативных 

документов по лекарственным препаратам и меди-

цинским изделиям в момент их назначения.

2. Введение
В основу создания данных рекомендаций положе-

ны рекомендации Европейского и Американского 

научных обществ по лечению желудочковых арит-

мий и профилактике внезапной сердечной смерти 

2006 г. [1], рекомендации Европейского Кардиологи-

ческого Общества по лечению желудочковых арит-

мий и предотвращению внезапной сердечной смерти 

2015 г. [2], клинические рекомендации по проведению 

электрофизиологических исследований, катетерной 

аблации и применению имплантируемых антиарит-

мических устройств ВНОА [3] и рекомендации Евро-

пейского Совета по реанимации 2015 г. [4]. Комитет 

экспертов по проблеме ВОС/ВСС решил уделить ос-

новное внимание в настоящих рекомендациях вопро-

сам прогнозирования и профилактики ВСС, а также 

мероприятиям, направленным на предотвращение 

развития ВСС и трансформации ВОС в ВСС.

2.1. Структура рекомендаций

Настоящий документ содержит разделы, посвященные 

определенным темам. Предлагаемую схему оценки 

риска и стратегии лечения следует адаптировать для 

каждого конкретного пациента с учетом сопутству-

ющих заболеваний, ожидаемой продолжительности 

жизни, изменений качества жизни и других факторов.

При подготовке данных рекомендаций комитет 

проанализировал самые последние рекомендации 

по каждому из рассматриваемых вопросов и уста-

новил класс показаний и уровень доказанности с 

учетом новых результатов рандомизированных ис-

Таблица 1. Классы рекомендаций

Классы 
рекомендаций

Определение Предлагаемая 
формулировка

Класс I Доказательные данные и/или всеобщее мнение экспертов, что 
конкретный метод лечения или процедура благоприятны, полезны, 
эффективны

Рекомендовано/показано

Класс II Спорные данные и/или расхождение мнений экспертов о полезности/
эффективности конкретного метода лечения или процедуры

Класс IIa Вес доказательных данных/экспертного мнения свидетельствует 
о полезности/эффективности конкретного метода лечения или 
процедуры

Следует рассмотреть 
возможность применения

Класс IIb Полезность/эффективность конкретного метода лечения или 
процедуры в меньшей степени подтверждаются доказательными 
данными/экспертным мнением

Можно рассмотреть 
возможность применения

Класс III Доказательные данные и экспертное мнение свидетельствуют, что 
конкретный метод лечения или процедура не являются полезными/
эффективными, а в некоторых случаях могут принести вред

Не рекомендуется

Таблица 2. Уровни доказательности данных

Уровень доказательности A Данные получены в многочисленных рандомизированных клинических 
исследованиях или метаанализах

Уровень доказательности B Данные получены в одном рандомизированном клиническом исследовании или в 
крупных нерандомизированных исследованиях

Уровень доказательности C Согласованное мнение экспертов и/или результаты малых исследований, 
ретроспективных исследований, регистровых исследований
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следований, метаанализов или клинических данных. 

В состав комитета экспертов входят известные уче-

ные, являющиеся экспертами в области ВОС/ВСС и 

их профилактики, клинической электрофизиологии, 

реаниматологии, диагностики и лечения сложных на-

рушений ритма сердца, ИБС, ХСН, кардиомиопатий, 

детской кардиологии и нарушений ритма у детей, 

антиаритмических устройств, генетики сердечно-со-

судистых заболеваний. Эксперты разных специаль-

ностей были приглашены членами правления ВНОА.

Перед изданием проект рекомендаций прошел 

широкое обсуждение на российских конгрессах и 

конференциях, в медицинском сообществе, после 

чего рекомендации были утверждены членами ко-

митета экспертов. В основу настоящего документа 

положены зарубежные и отечественные рекоменда-

ции и другие нормативные документы [1—20].

3. Определения, эпидемиология 
и перспективы по профилактике 
внезапной сердечной смерти

В табл. 3 приводятся определения терминов «внезап-

ная сердечная смерть (ВСС)», «внезапная остановка 

сердца (ВОС)», «идиопатическая фибрилляция желу-

дочков (ФЖ)» и других, связанных с профилактикой 

внезапной сердечной смерти.

Иногда, особенно в отечественной литературе, 

под термином «внезапная сердечная смерть» под-

разумевают обратимость процесса, отождествляя 

его с понятием «клиническая смерть», что является 

некорректным в принципе. Обратимость явления 

следует подразумевать в равнозначных терминах: 

«внезапная остановка сердца» или «внезапная оста-

новка кровообращения», которые соответствуют 

международному термину в английском языке — 

sudden cardiac arrest. Остановка кровообращения 

проявляется внезапной потерей сознания, останов-

кой дыхания, отсутствием сердечной деятельности 

и артериального давления. Внезапная сердечная 

смерть (sudden cardiac death) является следствием 

внезапной остановки кровообращения и необра-

тимым исходом. В судебно-медицинской практике 

использование временных критериев ВСС от 1 часа 

до 24 часов от начала симптомов бывает проблема-

тичным, так как судмедэксперт чаще всего не распо-

лагает какими-либо сведениями об обстоятельствах, 

предшествующих наступлению смерти, в том числе о 

времени начала фатального приступа. В отечествен-

ной судебной медицине чаще используют термин 

«скоропостижная смерть», тогда как клиницисты 

предпочитают термин «внезапная смерть». «Скоропо-

стижной смерти» в отечественной судебной медици-

не дано следующее определение: «смерть человека, 

наступающая неожиданно для окружающих, часто 

среди полного, обычно кажущегося, здоровья, назы-

вается скоропостижной» [18].

3.1. Эпидемиология внезапной сердечной 
смерти

За последние 20 лет смертность от сердечно-сосуди-

стых заболеваний в развитых странах очень значи-

мо снизилась вследствие мер профилактики ИБС и 

ХСН [22]. Но несмотря на эти оптимистичные дан-

ные, ежегодно от сердечно-сосудистых заболева-

ний во всем мире погибают 17 млн человек, из них 

25% становятся жертвами ВСС [23]. Риск ВСС вы-

ше у мужчин и увеличивается с возрастом в связи с 

большей распространенностью ИБС среди пожилых 

людей [24]. Число случаев ВСС варьирует от 1,40 на 

100 000 человеко-лет (95% доверительный интервал 

[ДИ] 0,95, 1,98) у женщин до 6,68 на 100 000 человеко-

лет (95% ДИ 6,24, 7,14) у мужчин [24]. Число слу-

чаев ВСС среди молодых поколений составляет 

0,46—3,7 на 100 000 человеко-лет [25], что транс-

формируется в 1100—9000 смертей в Европе и 800—

6200 смертей в США каждый год [26].

По данным официальных документов Американ-

ской Ассоциации сердца, в 2014 г. внегоспитальная 

внезапная остановка сердца произошла у 356 500 че-

ловек (347 000 взрослых), из которых выжило только 

12%. Среди госпитализированных больных внезапная 

остановка сердца ежегодно происходит у 209 000 па-

циентов; из них доживают до выписки из стационара 

25% [27].

Данные о распространенности ВСС в России весьма 

ограничены. Наиболее репрезентативными представ-

ляются данные ретроспективного анализа частоты 

и причин внегоспитальной ВСС за период с 2005 по 

2009 гг. на основании заключений второго танатологи-

ческого отделения Бюро судебно-медицинской экспер-

тизы г. Москвы (к отделению прикреплены 29 отделов 

внутренних дел г. Москвы, на территориях которых 

проживает около 2,5 млн человек). Из исследования 

были исключены случаи насильственной смерти и 

случаи, когда очевидной причиной смерти были тя-

желые сопутствующие заболевания. Доля ВСС во всех 

возрастных группах составила 49,1% (15 420 из 31 428 

вскрытий, или 123,3 на 100 000 населения в год). При 

этом распространенность ВСС в возрасте от 1 до 45 лет 

составила 27,5% (2790 из 10 132 вскрытий) [28].

Отечественный регистр ВСС ГЕРМИНА [29], про-

веденный в пяти крупных районах Брянской обла-

сти и г. Брянска среди популяции трудоспособного 

возраста (25—64 лет), продемонстрировал часто-

ту ВСС, равную 25,4 случаев на 100 000 населения. 

Среди мужчин этот показатель составил 46,1 слу-

чаев на 100 000 населения, среди женщин — 7,5 на 

100 000 населения в год, соотношение случаев ВСС 

у мужчин/женщин — 6,1:1. В качестве наиболее ча-

стых причин смерти фигурировала хроническая ИБС 

(43%), несколько реже — острые формы ИБС (37%). 

Доля кардиомиопатий составила 18%, а в 2% случаев 

в посмертном диагнозе в качестве непосредственной 

причиной смерти была обозначена ВСС [29].
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Основываясь на данных официальной статисти-

ческой отчетности о смертности от сердечно-со-

судистых заболеваний и используя коэффициенты 

внезапной смертности, полученные в зарубежных ис-

следованиях, возможно рассчитать число случаев ВСС 

в России за год. Разброс значений (в зависимости от 

коэффициента) абсолютного количества умерших от 

ВСС может составлять от 142 000 до 473 000 человек в 

год. Однако более близкими к реальности представля-

ются значения 200 000—250 000 человек в год [30].

3.1.1. Причины внезапной сердечной смерти 
в разных возрастных группах
Причины ВСС в молодом и пожилом возрасте суще-

ственно различаются. Наиболее частой причиной 

ВСС в молодом возрасте являются нарушения ритма и 

проводимости сердца, которые могут возникать как в 

отсутствие структурных изменений со стороны серд-

ца (например, синдром WPW, врожденные дисфунк-

ции ионных каналов [т. н. «каналопатии»]), так и при 

органических поражениях сердца (кардиомиопатии, 

Таблица 3. Определения часто используемых терминов

Термин Определение Ссылка

Внезапная смерть Непредвиденное смертельное событие, не связанное с травмой и возникающее 
в течение 1 часа с момента появления симптомов у практически здорового 
человека.

Если смерть произошла без свидетелей, о внезапной смерти говорят в том случае, 
если погибший находился в удовлетворительном состоянии за 24 ч до смерти

1, 2

Синдром внезапной 
необъяснимой смерти 
(СВНС) и внезапная 
необъяснимая смерть 
новорожденного (ВНСН)

Внезапная смерть без видимой причины, после которой не выполнялось 
вскрытие, применительно к взрослому (СВНС) или к новорожденному в 
возрасте до 1 года (ВНСН)

16

Синдром внезапной 
смерти младенцев 
(СВСМ)

Под синдромом внезапной смерти младенцев (СВСМ) понимают неожиданную 
ненасильственную смерть внешне здорового ребенка первого года жизни, 
при которой отсутствуют адекватные для объяснения причины смерти данные 
анамнеза и патоморфологического исследования

16

Внезапная сердечная 
смерть (ВСС)

Термин используется в следующих случаях:

погибший при жизни имел врожденное или приобретенное, потенциально 
опасное для жизни заболевание сердца, ИЛИ

при вскрытии обнаружено заболевание сердца или сосудов, которое могло 
быть причиной внезапной смерти, ИЛИ

при вскрытии не выявлено других внесердечных причин смерти и 
предполагается, что смерть могла быть вызвана аритмией

Внезапная 
внегоспитальная 
сердечная смерть (ВВСС)

Внезапная или скоропостижная сердечная смерть вне лечебных учреждений 
в отсутствие других выявленных причин для смерти. Термин используется в 
российской судебно-медицинской практике

18

Внезапная аритмическая 
смерть (ВАС) и синдром 
внезапной смерти 
новорожденного (СВСН)

Патологоанатомическое и токсикологическое исследование не позволяют 
установить причину смерти, сердце не имеет структурной патологии при 
макроскопическом и гистологическом исследовании, внесердечные причины 
исключены, применительно к взрослым (ВАС) или новорожденным (СВСН)

19

Внезапная остановка 
сердца (ВОС)

Непредвиденная остановка кровообращения, возникающая в течение 1 ч с 
момента появления острых симптомов, которая была устранена с помощью 
успешных реанимационных мероприятий (например, дефибрилляции)

—

Идиопатическая 
фибрилляция желудочков

Клиническое обследование пациента не позволило выявить заболевания, 
потенциально ассоциированные с фибрилляцией желудочков

20, 21

Первичная профилактика 
ВСС

Мероприятия, направленные на снижение риска ВСС у лиц, имеющих 
повышенный риск ВСС, но без анамнеза угрожающих жизни аритмий или 
предотвращенной остановки сердца

—

Вторичная профилактика 
ВСС

Мероприятия, направленные на снижение риска ВСС у лиц, имеющих анамнез 
угрожающих жизни аритмий или предотвращенной остановки сердца

1
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врожденные пороки сердца и др.) [24, 31—54]. При-

чинами ВСС у молодых больных могут быть миокар-

диты, токсические влияния на миокард в результате 

употребления алкоголя и наркотиков [55]. Большая 

доля внезапной сердечной смерти у лиц молодого воз-

раста приходится на синдром внезапной смерти мла-

денцев. Также необходимо учитывать, что в молодом 

возрасте имеет место больший уровень физической 

активности, как и большее количество профессио-

нальных спортсменов. У лиц среднего и пожилого 

возраста преобладают хронические заболевания деге-

неративного характера (ИБС, приобретенные пороки 

клапанов и сердечная недостаточность).

В обеих возрастных группах установление причи-

ны ВСС сопряжено с трудностями. Так, в пожилом воз-

расте возможно сочетание нескольких хронических 

сердечно-сосудистых заболеваний, и не всегда можно 

определить, какое из них в большей степени способ-

ствовало ВСС. В молодом возрасте причина ВСС может 

оставаться неясной даже после вскрытия, поскольку 

некоторые заболевания, например, «каналопатии» 

(первичные электрические заболевания сердца) или 

аритмии, обусловленные действием лекарственных 

препаратов или наркотиков, могут не сопровождаться 

структурными изменениями сердца.

3.2. Патологоанатомическое 
исследование и молекулярный анализ у 
жертв внезапной сердечной смерти
Выявление причины внезапной смерти позволяет 

близким погибшего хотя бы частично осознать и при-

нять случившееся несчастье, а также узнать, суще-

ствует ли риск внезапной смерти для других членов 

семьи. По этой причине всем жертвам необъяснимой 

внезапной смерти следует делать вскрытие и по-

смертно определять диагноз, чтобы исключить сер-

дечную патологию (табл. 4). В большинстве случаев 

среди лиц старше 40 лет причиной внезапной смерти 

является ИБС. При этом не следует забывать о дру-

гих возможных причинах, в том числе генетически 

детерминированных врожденных структурных забо-

леваниях сердца (см. раздел 7) и «каналопатиях» (см. 

раздел 8). Верификация диагноза наследственного 

заболевания особенно важна, поскольку существу-

ет риск его возникновения (и, соответственно, риск 

внезапной сердечной смерти) у других членов семьи.

К сожалению, даже с учетом результатов пато-

логоанатомического исследования причина значи-

тельной доли внезапных смертей, от 2% до 54% [54], 

остается неясной, и данные исходы не поддаются ло-

гическому объяснению; такой широкий разброс зна-

чений может быть связан с различиями в протоколах 

вскрытия в разных лечебных учреждениях. Для раз-

работки единых стандартов патологоанатомического 

исследования были созданы рекомендации, опреде-

ляющие протокол исследования сердца и гистологи-

ческого исследования, а также токсикологического 

и молекулярного анализа [20, 56]. В России эксперт-

ное исследование трупов проводится в соответствии 

с приказом Министерства здравоохранения РФ от 

24.01.2003 № 161 «Об утверждении инструкции по 

организации и производству экспертных исследова-

ний в Бюро судебно-медицинской экспертизы» [58]. 

В каждом случае проводится судебно-химическое ис-

следование крови и мочи (почки) на этиловый алко-

голь, с тем чтобы в дальнейшем оценить взаимосвязь 

алкогольного опьянения и внезапной смерти. Поми-

Таблица 4. Рекомендации по проведению патологоанатомического исследования в случаях внезапной смерти

Рекомендация Класса Уровеньb Ссылкас

Патологоанатомическое исследование рекомендуется выполнять во всех случаях 
внезапной смерти для определения причины смерти, а также для установления 
того, вызвана ли ВСС аритмией или является следствием других причин 
(например, разрыв аневризмы аорты)

I С 20

Всякий раз при проведении патологоанатомического исследования должно быть 
выполнено стандартное гистологическое исследование маркированных блоков, 
представляющих собой топографически различные срезы обоих желудочков

I C 20

Посмертный токсикологический и молекулярный анализ крови и других 
биологических жидкостей рекомендуется выполнять во всех случаях внезапной 
необъяснимой смерти

I С 20

Следует рассмотреть вопрос о проведении посмертного генетического 
исследования при подозрении на врожденное структурное заболевание сердца 
или врожденные нарушения ритма/проводимости сердца как возможной 
причины ВСС. Перечень генов, исследуемых на наличие мутаций, определяется 
предполагаемым заболеванием

IIa С 20,56,57

ВСС — внезапная сердечная смерть. а Класс рекомендации. b Уровень доказанности. с Ссылки на источник(и), подтверждающие реко-
мендацию.
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мо визуальной макроскопической оценки морфоло-

гических изменений органов и тканей, в большинстве 

случаев проводится микроскопическое (гистологи-

ческое) исследование. Регистрируется также место 

наступления смерти (квартира, улица, общественное 

место), и, по возможности, выясняются обстоятель-

ства ее наступления (предшествующая физическая 

нагрузка, бытовые конфликты и другое), данные о 

перенесенных ранее заболеваниях, информация о 

медицинском анамнезе погибших. Правильно вы-

полненное патологоанатомическое исследование 

должно ответить на следующие вопросы: а) является 

ли причиной смерти заболевание сердца; б) характер 

заболевания сердца (если имеется); в) была ли смерть 

связана с нарушениями ритма; г) есть ли признаки 

наследственного характера заболевания сердца и 

требуется ли обследование родственников погибше-

го; д) есть ли признаки токсического поражения или 

употребления наркотиков либо другие причины про-

тивоестественной смерти.

Стандартное гистологическое исследование тка-

ней сердца должно выполняться на меченых блоках 

миокарда, взятого из типичных локализаций на по-

перечных срезах обоих желудочков. По возможно-

сти гистологические образцы следует направлять 

в специализированные центры, обладающие до-

статочным опытом исследований. Патологоанатом 

должен выполнить макроскопическое исследование 

сердца, включая поперечный разрез от верхушки, и 

взять образцы для гистологического исследования, 

пробы крови и других биологических жидкостей 

для токсикологического и молекулярного анализа 

до погружения препаратов в формалин. Также ре-

комендовано взятие биологических образцов для 

последующего выделения ДНК с целью посмертной 

молекулярной диагностики. Посмертная молекуляр-

ная диагностика является важным дополнением к 

обычному патологоанатомическому исследованию, 

так как позволяет установить диагноз «каналопа-

тия», которая является причиной 15—25% случаев 

внезапной аритмической смерти (ВАС) [20]. Благода-

ря посмертному определению диагноза у жертв ВСС 

или ВАС становятся возможными своевременное 

обследование и генетический скрининг их родствен-

ников. Согласно последним согласительным доку-

ментам по диагностике и лечению наследственных 

аритмий, посмертный молекулярно-генетический 

анализ следует выполнять всем жертвам ВСС при по-

дозрении на генетически-детерминированные нару-

шения ритма сердца [16, 59].

3.3. Индивидуальная оценка риска 
внезапной сердечной смерти
В последние десятилетия поиск надежных прогно-

стических маркеров ВСС является одним из самых 

активно разрабатываемых направлений клиниче-

ских исследований в области аритмологии [60]. В 

настоящее время известно, что внезапная смерть 

является результатом стечения крайне неблагопри-

ятных обстоятельств — взаимодействия уязвимого 

субстрата (генетически детерминированные или 

приобретенные изменения электрических или меха-

нических свойств миокарда) с множественными пре-

ходящими факторами, которые вместе инициируют 

фатальное событие. В этом разделе мы приводим схе-

мы стратификации риска ВСС у здоровых лиц, паци-

ентов с ишемической болезнью сердца и пациентов с 

«каналопатиями» и кардиомиопатиями.

3.3.1. Лица без известных заболеваний сердца
Почти в половине случаев остановка сердца у лиц 

старше 40 лет происходит без известных заболеваний 

сердца, однако большинство из них при этом имеет 

недиагностированную ИБС [61]. Поэтому наиболее 

эффективным способом предотвращения ВСС в об-

щей популяции является оценка индивидуального 

риска развития ИБС по существующим шкалам с по-

следующим контролем факторов риска, таких как 

уровень общего холестерина в сыворотке, уровень 

глюкозы, артериальное давление, курение и индекс 

массы тела [62]. Снижение заболеваемости ИБС и дру-

гими видами сердечной патологии привело к умень-

шению количества случаев ВСС почти на 40% [63].

Согласно некоторым исследованиям [64—68], 

существует генетическая предрасположенность к 

внезапной смерти. Описано прогностическое зна-

чение семейного анамнеза внезапной смерти — при 

наличии одного случая внезапной смерти в семье 

относительный риск (ОР) внезапной смерти со-

ставляет 1,89, а при двух случаях внезапной смер-

ти в семье ОР возрастает до 9,44 (р = 0,01) [64]. В 

когортном подисследовании в рамках Фрамингем-

ского исследования показано, что при наличии 

семейного анамнеза ВСС вероятность внезапной 

смерти возрастает на 50% (ОР 1,46 [95% ДИ 1,23, 

1,72]) [65]. Описано, что семейный анамнез вне-

запной смерти значительно чаще встречается у 

лиц, реанимированных после ФЖ, чем в контроль-

ной группе (отношение шансов (ОШ) 2,72 [95% ДИ 

1,84, 4,03]) [66]. Сходство результатов этих иссле-

дований указывает на возможность генетической 

предрасположенности к внезапной смерти, которая 

может существовать даже при отсутствии наслед-

ственного заболевания. В связи с этим необходимы 

исследования, нацеленные на обнаружение молеку-

лярно-генетических маркеров, способных предска-

зывать случаи ВСС в общей популяции.

Следует упомянуть о результатах исследований, 

выявивших связь однонуклеотидного полиморфизма 

в локусе 21q21 с риском возникновения фибрилляции 

желудочков у больных, впервые перенесших инфаркт 

миокарда (исследование AGNES) [68], и исследования, 

в котором была показана значимость локуса 2q24.2 

в увеличении риска ВСС [69]. С этим локусом риск 

ВСС возрастает до 1,92 (95% ДИ 1,57, 2,34). Однако в 
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последнем исследовании не удалось воспроизвести 

результаты исследования AGNES, что может быть 

связано с ограничениями в дизайне или размере вы-

борки в исследовании AGNES. Результаты этих иссле-

дований пока еще не используются в клинической 

практике, но, тем не менее, генетические данные 

могут оказаться полезны для оценки риска ВСС в мо-

лодом возрасте. С появлением новых технологий, 

которые позволяют быстро и без особых затрат выпол-

нять генотипирование, в скором времени будет нако-

плен существенный объем данных для очень больших 

популяций, что создаст достаточную статистическую 

мощность, необходимую для таких исследований.

3.3.2. Пациенты с ишемической болезнью 
сердца
Многие годы во всем мире ведется поиск «преди-

кторов» ВСС у больных с ИБС. Большинство из пред-

ложенных ранее показателей (наличие поздних 

потенциалов, показатели вариабельности и турбу-

лентности ритма сердца, барорефлекторная чувстви-

тельность, дисперсия интервала QT и микровольтная 

альтернация зубца T) не нашли широкого примене-

ния в клинической практике и не рекомендованы к 

использованию при оценке риска ВСС. В настоящее 

время единственным параметром, для которого 

была подтверждена стойкая связь с риском внезап-

ной смерти у больных, перенесших инфаркт мио-

карда, является фракция выброса левого желудочка 

(ФВЛЖ). Несмотря на различия в показателях ФВЛЖ 

при измерении разными специалистами, а также 

возможность изменения на фоне лечения ФВЛЖ, 

наряду с функциональным классом сердечной недо-

статочности по NYHA, более десяти лет используется 

для определения показаний к имплантации кардио-

вертера-дефибриллятора с целью первичной профи-

лактики ВСС [70, 71].

Среди других новых параметров, которые могут 

быть полезны для оценки риска ВСС, следует отме-

тить биохимические маркеры, такие как уровень 

мозгового натрийуретического пептида (BNP) и 

N-концевого мозгового натрийуретического пропеп-

тида (NT-proBNP) [72, 73].

3.3.3. Пациенты с наследственными 
аритмогенными заболеваниями
В настоящее время факторы риска ВСС у пациентов с 

генетически-детерминированными желудочковыми 

аритмиями, несмотря на значительные продвиже-

ния в этой области, все еще изучены недостаточно. 

Далеко не для всех каналопатий и кардиомиопатий 

разработаны схемы стратификации риска. Наиболее 

изученной является модель синдрома удлиненного 

интервала QT (СУИQT). Продолжительность корри-

гированного интервала QT (QTc), макроальтернация 

зубца T и синкопальные состояния являются надеж-

ными маркерами риска желудочковых аритмий при 

СУИQT у детей и взрослых [74, 75], а выраженность 

гипертрофии межжелудочковой перегородки позво-

ляет прогнозировать неблагоприятный исход при 

гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) [76]. 

Напротив, при таких заболеваниях, как синдром 

Бругада и синдром укороченного интервала QT, в 

настоящее время факторы риска ВСС все еще не из-

вестны, что представляет сложности в определении 

показаний к профилактической имплантации кар-

диовертера-дефибриллятора. Молекулярно-генети-

ческие методы имеют значение в стратификации 

риска ВСС, однако на сегодняшний день их значи-

мость продемонстрирована только при некоторых 

наследственных заболеваниях, таких как СУИQT, 

катехоламинергическая желудочковая тахикардия 

(КПЖТ) и дилатационная кардиомиопатия с мутаци-

ей гена ламина A/C [77—79].

3.4. Профилактика внезапной сердечной 
смерти в отдельных группах

3.4.1. Скрининговое обследование в общей 
популяции на наличие риска внезапной 
сердечной смерти
Бдительность по отношению к электрокардиографи-

ческим (ЭКГ) и эхокардиографическим признакам 

наследственных аритмогенных заболеваний явля-

ется важной частью клинической практики и позво-

ляет своевременно выявить лиц с высоким риском 

ВСС. Однако до сих пор нет единого мнения о том, 

должен ли такой тщательный подход распростра-

няться на массовый скрининг населения на наличие 

риска ВСС. В Италии и Японии введены системы ЭКГ-

скрининга с целью выявления лиц с наследствен-

ными аритмогенными заболеваниями, не имеющих 

какой-либо симптоматики [80—82]. В Европе и США 

обязательным является скрининговое обследование 

спортсменов перед соревнованиями, согласно тре-

бованиям Международного олимпийского комите-

та [83—85], хотя последнее исследование в Израиле 

показало отсутствие изменений в частоте случаев 

ВСС у профессиональных спортсменов после введе-

ния скринингового обследования [86].

В настоящее время экспертный комитет Евро-

пейского общества кардиологов воздерживается от 

формирования рекомендаций по проведению обще-

популяционного ЭКГ-скрининга в связи с недостатком 

информации об его экономической эффективности и 

неизвестном количестве ложноположительных и лож-

ноотрицательных результатов [87, 88].

Учитывая высокий риск опасных для жизни нару-

шений ритма и проводимости и прогрессирования 

врожденных структурных заболеваний сердца на 

фоне интенсивных физических нагрузок, в рамках 

обследования спортсменов перед допуском к тре-

нировочно-самостоятельному процессу необходи-

мы тщательный сбор анамнеза и регистрация ЭКГ в 

12 отведениях с последующим развернутым клини-
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ческим обследованием в случае выявления каких-

либо изменений (см. раздел 12.7) [89, 90].

В соответствии с приказом Министерства здраво-

охранения Российской Федерации [91] регистрация 

ЭКГ в 12 отведениях предусмотрена при плановых 

диспансеризациях взрослого населения:

• для мужчин в возрасте старше 35 лет и для жен-

щин в возрасте старше 45 лет при каждом прохож-

дении диспансеризации (т. е. 1 раз в 3 года);

• для мужчин в возрасте до 35 лет и для женщин в 

возрасте до 45 лет при первичном прохождении 

диспансеризации.

Принятый в настоящее время порядок прохожде-

ния медицинских осмотров несовершеннолетними 

предусматривает регистрацию ЭКГ при профилакти-

ческих медицинских осмотрах в 1 год, 7, 10, 14, 15, 16 

и 17 лет, а также при предварительных медицинских 

осмотрах перед приемом в средние и высшие образо-

вательные учреждения [92].

К сожалению, своевременное выявление на-

следственных заболеваний, сопровождающихся 

риском ВСС, не всегда проводится адекватно из-за 

их высокой распространенности и низкого уровня 

профессиональной подготовки медицинского пер-

сонала, выполняющего диспансерные осмотры (в 

подавляющем большинстве случаев такие осмотры 

выполняются врачами общей практики), а также 

недостаточной осведомленности медицинского пер-

сонала о данных состояниях. Оптимизация системы 

последипломного медицинского образования, при-

влечение квалифицированных врачей к проведению 

профилактических осмотров, а также разработка и 

совершенствование методов телемедицины, таких 

как внедрение электронных баз данных и дистан-

ционного анализа ЭКГ, может способствовать более 

раннему выявлению редких наследственных заболе-

ваний. На популяционном уровне могут работать не 

только ЭКГ-скрининг, но также оценка данных анам-

неза и выявление случаев внезапной смерти в семьях 

в молодом возрасте и оценка риска развития кардио-

генных синкопе у больных с приступами потери со-

знания в анамнезе. В этом большую помощь может 

оказать составление родословной как минимум до 

третьего поколения с анализом причин смерти всех 

родственников пробанда. Особенно важен генеало-

гический метод анализа у лиц молодого возраста, 

страдающих рецидивирующими приступами потери 

сознания или имеющих аномалии на ЭКГ [75, 93].

3.4.2. Скрининг родственников жертв 
внезапной смерти
Примерно в половине случаев у родственников жертв 

ВАС устанавливают диагноз наследственных арит-

могенных заболеваний [94], прежде всего каналопа-

тий (например, синдром удлиненного интервала QT, 

синдром Бругада или катехоламинергическая по-

лиморфная желудочковая тахикардия [КПЖТ]), 

реже — начальные проявления кардиомиопатий 

(прежде всего ГКМП и аритмогенной кардиомиопа-

тии правого желудочка [АКПЖ]), а также семейной 

гиперхолестеринемии. Если при синдроме внезапной 

необъяснимой смерти [СВНС] или внезапной необъ-

яснимой смерти новорожденного [ВНСН], а также при 

ВАС или синдроме внезапной смерти новорожденного 

[СВСН] патологоанатомическое исследование погиб-

шего невозможно или если патологоанатомическое 

исследование не выявляет структурных аномалий, 

а результаты токсикологического анализа в норме, 

ближайшим родственникам следует сообщить о су-

ществующем для них риске внезапной смерти и не-

обходимости обследования у кардиолога. Семейный 

анамнез повторных случаев СВНС в молодом возрасте 

(до 40 лет) или при наличии наследственных заболе-

ваний сердца является неопровержимым доводом в 

пользу обследования всех членов семьи.

Скрининговое обследование ближайших род-

ственников жертв внезапной смерти позволяет 

выявить лиц в зоне риска, назначить соответству-

ющие лечение и тем самым предотвратить другие 

случаи внезапной смерти в этой семье [16, 95]. В на-

стоящее время скрининг проходят менее половины 

родственников [96], отчасти ввиду отсутствия до-

статочной инфраструктуры для проведения такого 

обследования, но также из-за тревоги и горя, свя-

занных с личным опытом переживания нарушений 

ритма с угрозой для жизни или с недавней потерей 

близкого человека, страдавшего наследственным 

заболеванием сердца [97, 98]. Согласно последним 

рекомендациям, контакт с такими пациентами и их 

родственниками должен происходить с учетом их 

психосоциальных потребностей и с использованием 

междисциплинарного подхода [16, 95, 99]. Эффек-

тивность такого подхода была показана в ряде пу-

бликаций [100, 101].

Предложено несколько разных протоколов для 

скрининга родственников жертв внезапной смер-

ти [16, 102]. В основе всех этих протоколов лежит 

пошаговый подход, когда в первую очередь использу-

ют наименее дорогостоящие методы обследования, 

дающие максимальный объем ценной информации, 

после чего на основании полученных результатов и 

с учетом данных семейного анамнеза переходят к 

дополнительному обследованию [102]. Если в ходе 

обследования выявляются структурные или элек-

трические изменения, свидетельствующие в пользу 

конкретного диагноза, необходимо следовать стан-

дартному протоколу обследования по соответствую-

щему диагнозу.

Первым шагом в постановке посмертного диагноза, 

до начала обследования родственников погибшего, 

является тщательный сбор анамнеза. У молодых лиц в 

первую очередь следует исключить кардиомиопатии 

и каналопатии. Рекомендуются оценка предшество-

вавших сердечных симптомов (в том числе обмороки 

или «судорожные припадки») и тщательное изучение 

обстоятельств смерти, а также сбор и анализ прижиз-
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ненных кардиологических заключений. У лиц старше 

40 лет в первую очередь исключают факторы риска 

ИБС (например, активное или пассивное курение, 

дислипопротеинемия, артериальная гипертензия или 

сахарный диабет). Необходимо составить родослов-

ную погибшего в трех поколениях, в которой должны 

быть отражены все случаи внезапной смерти и род-

ственники с сердечными заболеваниями [16]. Следу-

ет по возможности получить архивные медицинские 

карты и/или результаты патологоанатомического ис-

следования. В первую очередь обследованию подле-

жат родственники с признаками заболеваний сердца, 

такими как обмороки, учащенное сердцебиение или 

боли за грудиной.

В табл. 5 представлен алгоритм обследования 

ближайших родственников жертв внезапной смер-

ти. Если в семье отсутствует диагноз сердечных 

заболеваний, следует провести скрининговое обсле-

дование маленьких детей хотя бы с помощью ЭКГ и 

эхокардиографии.

Поскольку для многих наследственных аритмо-

генных заболеваний характерны зависимость пене-

трантности от возраста и неполная экспрессия генов, 

необходимо поставить на учет и регулярно обследо-

вать молодых лиц. Взрослых членов семьи, не име-

ющих каких-либо симптомов, можно снять с учета, 

если не появятся новая симптоматика или новые 

данные семейного анамнеза.

При подозрении на наследственное аритмогенное 

заболевание лучшим источником информации бу-

дут образцы ДНК, взятые у жертвы и направленные 

на посмертный молекулярный анализ. В случае по-

ложительного результата родственникам рекомен-

дуется пройти каскадный генетический скрининг. 

В связи с трудностями диагностики многих форм 

наследственных заболеваний и возможностью раз-

вития клинических проявлений болезни в более 

позднем возрасте отсутствие характерных измене-

ний по данным инструментальных исследований в 

данный момент не должно расцениваться как повод 

для отказа от генетического исследования. Тем не 

менее, в предварительной беседе с родственниками 

также следует оговорить их «право на неосведомлен-

ность» и возможность отказаться от генетического 

скрининга.

При отсутствии биологических образцов жертвы 

можно рассмотреть вопрос о проведении молеку-

лярного скрининга ближайших родственников, если 

есть подозрение на наличие наследуемого заболева-

ния в этой семье. Напротив, не рекомендуется вы-

полнять генетический скрининг по большой панели 

генов у родственников жертв ВНС и ВАС, если при 

первоначальном обследовании не были выявлены 

клинические предпосылки конкретного заболева-

ния. Это особенно применимо к случаям СВСН, ког-

да посмертный молекулярный анализ существенно 

реже выявляет типичные патологии ионных каналов 

по сравнению с ВАС, а более частой причиной вне-

запной смерти являются спорадические генетиче-

ские болезни.

Таблица 5. Обследование родственников жертв синдрома внезапной необъяснимой смерти или внезапной 
аритмической смерти

Метод Действияа

Сбор анамнеза и общий 
осмотр

Сбор анамнеза жизни

Сбор семейного анамнеза по заболеваниям сердца и случаям внезапной смерти

ЭКГ Исходная ЭКГ в 12 отведениях со стандартными и высокими грудными отведениями 
(верхние прекордиальные отведения)

Холтеровское мониторирование (суточное мониторирование ЭКГ) [103]

Проба с дозированной физической нагрузкой

Сигнал-усредненная ЭКГ (поздние потенциалы желудочков)

Провокационный диагностический тест с аймалином/флекаинидом/новокаинамидом 
(при подозрении на синдром Бругада)

Методы визуализации сердца Двухмерная эхокардиография и/или МРТ (с контрастом и без него)

Генетическое тестирование Направленное молекулярное тестирование и генетическое консультирование при 
подозрении на конкретное заболевание на основании клинических данных

Консультация в центре, специализирующемся на генетической диагностике аритмий

МРТ — магнитно-резонансная томография; ЭКГ — электрокардиограмма. а Эти рекомендации составлены на основании мнения экс-
пертов, но не доказательных данных.

Продолжение в следующем номере
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Требования к рукописям, представленным для 
публикации в журнале «Неотложная кардиология»
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Общества специалистов по неотложной кардиологии и публикует 
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Представленные ниже Требования соответствуют Единым тре-

бованиям к рукописям, представляемым в биомедицинские 

журналы, разработанным Международным комитетом редакто-

ров медицинских журналов (International Committee of Medical 

Journal Editors, ICMJE) пересмотра 2010 г. и размещенным на 

сайте http://www.icmje.org. 

Требования к рукописям

1. Рукопись должна быть напечатана стандартным шрифтом 14 
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няя). В ссылках на интернет-источники необходимо включать 
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Дополнительные требования 
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К рукописи должно быть приложено официальное направление 

учреждения, в котором проведена работа. На первой странице 
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рецензия направляется автору, которому предоставляется воз-

можность доработать текст или при несогласии с замечания-
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и исправлять статьи.

Направление статей, ранее опубликованных или представлен-
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