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В обзорной статье представлены обновленные евро-
пейские рекомендации по ведению пациентов с желу-
дочковыми аритмиями (ЖА) и профилактике внезапной 
сердечной смерти (ВСС). Новое понимание эпидемио-
логии ВСС, современные представления о  генетике, 
визуализации и большой объем клинических данных 
для стратификации риска ЖА и ВСС, а  также дости-
жения в  диагностической оценке и  терапевтических 
стратегиях способствовали пересмотру предшествую-
щих рекомендаций. В данных рекомендациях ведущая 
роль отводится генетическим анализам, инвазивным 
и неинвазивным методам диагностики, таким как элек-
трофизиологическое исследование, программирован-
ная электрическая стимуляция сердца, магнитно-резо-
нансная томография. В плане профилактики лечения во 
главу угла поставлены рекомендации по расширению 
общеобразовательной системы обучения населения, 
принципам оказаний первой медицинской помощи 
лицам с внезапной остановкой сердца и обеспечению 
доступности внебольничной дефибрилляции сердца. 
Значительно расширились показания для бета-адрено-

блокаторов, флекаинида, имплантируемых кардиовер-
теров-дефибрилляторов, катетерной абляции, имплан-
тируемых программированных устройств для антитахи-
кардической стимуляции и левосторонней симпатиче-
ской денервации сердца.
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Abstract
This review article presents updated European guide-
lines for the management of patients with ventricular 
arrhythmias (VA) and prevention of sudden cardiac death 
(SCD). New understanding of SCD  epidemiology, mod-
ern concepts on genetics, imaging and a large volume 
of clinical data for stratification of VA and SCD  risk, as 
well as advances in diagnostic assessment and thera-
peutic strategies contributed to the revision of the pre-
vious recommendations. In the given recommendations 
the leading role is given to genetic analyses, invasive and 
noninvasive methods of diagnostics, such as electrophys-
iological examination, programmed electric stimulation 
of heart, magnetic resonance imaging. In terms of pre-
ventive treatment, recommendations on expanding gen-
eral education of the population, the principles of first 
aid to persons with sudden cardiac arrest and ensuring 
the availability of out-of-hospital cardiac defibrillation 

have been prioritized. The indications for beta-blockers, 
flecainide, implantable cardioverter-defibrillators, cath-
eter ablation, implantable programmed antitachycardia 
stimulation devices, and left-sided sympathetic cardiac 
denervation have expanded considerably.
Keywords: prevention, genetic risk factors, ventricular 
arrhythmias, sudden cardiac arrest, sudden death.

Conflict of interest: none declared.

Received: 28.01.2023
Accepted: 27.03.2023

For citation: Alekperov Z. E. Ventricular arrhy thmias and 
prevention of sudden cardiac death. International Journal 
of Heart and Vascular Diseases. 2023. 11(38): 52-61. DOI: 
10.24412/2311-1623-2023-38-52-61

Список сокращений
ААП  —  антиаритмические препараты
АКПЖ  —  аритмогенная кардиомиопатия 
правого желудочка
АНД  —  автоматизированный наружный 
дефибриллятор
АРНИ  —   ангиотензиновые рецепторы 

и неприлизин ингибитор
АТС  —  антитахикардическая стимуляция
ББ  —  бета-блокаторы
ББК  —  блокаторы кальциевых каналов
БРА  —  блокаторы рецепторов ангиотензина
в/в  —  внутривенное
ВОС  —  внезапная остановка сердца
ВОПЖ  —  выходящий отдел правого желудочка
ВСС  —  внезапная сердечная смерть
ВСП  —  врожденные пороки сердца
ГКМП  —  гипертрофическая кардиомипатия
ГНДКМП  —   гипокинетическая недилятационная 

кардиомиопатия
ДКМП  —  дилятационная кардиомиопатия
ЖТ  —  желудочковая тахикардия
ИАПФ  —   ингибиторы 

ангиотензинпревращающего фермента
ИКД  —   имплантируемый кардиовертер-

дефибриллятор
ИМ  —  инфаркт миокарда
ИПР  —   имплантируемый петлевой 

регистратор

КПЖТ  —   катехоламинергическая полиморфная 
желудочковая тахикардия

КТФ  —  корректированная тетрада Фалло
МРТ  —  магнитно-резонансная томография
НКЛЖ  —  некомпактный левый желудочек
ОМТ  —  оптимальная медикаментозная терапия
ОНГ  —  отсроченное накопление гадолиния
ПЖК  —   преждевременные желудочковые 

комплексы
ПЭС  —   программированная электрическая 

стимуляция
РКП  —  рестриктиная кардиомиопатия
РСТ  —  ресинхронизирующая терапия
СБр  —  синдром Бругада
СЛР  —  сердечно-легочная реанимация
СКИQТ  —  синдром короткого интервала
ССР  —  синдром ранней реполяризации
СН  —  сердечная недостаточность
ССЗ  —  сердечно-сосудистые заболевания
СУИQТ  —  синдром удлиненного интервала
УЖТ  —  устойчивая желудочковая тахикардия
УМЖТ  —  устойчивая мономорфная ЖТ
ФВ ЛЖ  —  фракция выброса левого желудочка
ФЖ  —  фибрилляция желудочка
ЭКГ  —  электрокардиография
ЭхоКГ  —  эхокардиография

Введение
На долю внезапной сердечной смерти (ВСС) при-
ходится примерно 50 % всех смертей от сердечно-

сосудистых заболеваний (ССЗ), при этом 50 % ВСС 
проявляется как первое проявление заболевания 
сердца, то есть как сердечная причина внезап-
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ной смерти [1, 2]. Независимо от пола частота ВСС 
заметно увеличивается с возрастом. При очень 
низкой заболеваемости в младенчестве и детстве (1 
на 100 тыс. человеко-лет), у лиц среднего возраста 
(на пятом-шестом десятилетии жизни) ВСС состав-
ляет примерно 50 на 100 тыс. человеко-лет[3]. На 
восьмом десятилетии жизни эта цифра достигает 
не менее 200 на 100 тыс. человеко-лет. В любом 
возрасте, даже после коррекции факторов риска 
ишемической болезни сердца (ИБС), мужчины име-
ют более высокие показатели ВСС по сравнению 
с женщинами [4]. 75–80 % случаев ВСС обуслов-
лены ИБС. Исследования разных авторов позволяют 
предположить некоторую связь между возрастом 
и причиной, вызвавшей ВСС. Итак, в 20–30 лет —  
первичные электрические заболевания и кардио-
миопатии, а также миокардиты и коронарные ано-
малии [5]; в 30–40 лет в 50 % случаев ВСС связана 
с ИБС, особенно с острым коронарным синдромом 
[6]. В 40–50 лет ВСС связаны с потенциально наслед-
ственными электрическими или структурными не-
ишемическими заболеваниями сердца [7].У пожилых 
людей преобладают хронические структурные забо-
левания, такие как острые коронарные события или 
хронические стенозы коронарных артерий, пороки 
сердца и сердечная недостаточность (СН). 10–20 % 
всех смертей в Европе —  это ВСС. В течение года 
в Европе у 300 тыс. человек наблюдаются эпизоды 
внебольничной остановки сердца, требующие неот-
ложной медицинской помощи [8].

Коротко остановимся на современном опреде-
лении внезапной остановки сердца (ВОС) и ВСС:

ВОС —  внезапное прекращение нормальной 
сердечной деятельности с гемодинамическим кол-
лапсом.

ВСС —  внезапная естественная смерть, пред-
положительно вызванная сердечным заболева-
нием, которая освидетельствована и  наступает 
в течение 1 ч после появления симптомов или, при 
отсутствии освидетельствования, в  течение 24 ч 
после того, как умершего в последний раз видели 
живым. ВСС при вскрытии определяется как есте-
ственная неожиданная смерть от неизвестной или 
сердечной причины.

Обновления
Ниже представлены основные обновления 2022 года 
по ЖА профилактике ВСС. Согласно новым реко-
мендациям, необходимо оптимизировать програм-
мирование имплантируемого кардиовертера-дефи-
бриллятора (ИКД) и алгоритмы ведения пациентов 
с устойчивой желудочковой тахикардией (УЖТ) по 
типу «электрического шторма». Под этим термином 

подразумевается ЖА, возникающая три или более 
раз в течение 24 ч (с интервалом не менее 5 мин), 
каждая из которых требует экстренного вмешатель-
ства. Подробно описаны новые разделы по диа-
гностической оценке, включая фармакологические 
провокационные тесты, генетическое тестирова-
ние и систематическое обследование пробандов 
и родственников с первичными электрическими 
болезнями сердца. Представлены подробные блок-
схемы и рекомендации для диагностической оценки 
ЖА у пациентов без ранее известного заболевания 
сердца. Обновлены рекомендации по ИКД и пред-
ложены алгоритмы ведения пациентов с УЖТ и ча-
сто повторяющимися разрядами ИКД. Подробно 
освещены новые разделы и концепции, такие как 
провокационные диагностические тесты, генети-
ческое тестирование, диагностическая оценка при 
первом обращении с желудочковой тахикардией (ЖТ) 
у пациентов без известных сердечных заболеваний, 
ведение пациентов с «электрическим штормом», осо-
бенности аппаратной терапии. Основное внимание 
уделено общедоступности базовых средств жизне-
обеспечения и доступ к автоматизированным наруж-
ным дефибрилляторам (АНД). Первостепенными 
требованиями в этом аспекте являются общедо-
ступность АНД в местах с наибольшей вероятностью 
ВОС [9] и проведение неотложной внебольничной 
сердечно-легочной реанимации (СЛР) свидетелями 
события. Рекомендуется поощрять обучение насе-
ления основам жизнеобеспечения, чтобы повы-
сить частоту СЛР случайными свидетелями события 
с использованием АНД во внебольничных условиях 
[10]. Важно воспользоваться всеми средствами опо-
вещения находящихся поблизости лиц, прошедших 
базовую подготовку по основам жизнеобеспечения.

Общие аспекты лечения ЖА
В общих аспектах лечения ЖА подчеркивается, 
что оптимальная медикаментозная терапия (ОМТ), 
включающая ингибиторы ангиотензинпревраща-
ющего фермента (ИАПФ)/блокаторы рецепторов 
ангиотензина (БРА) / ангиотензиновых рецепторов 
и неприлизина ингибитор (АРНИ), антагонисты 
минералкортикоидных рецепторов (АМР), бета-
блокаторы (ББ) и ингибиторы SGLT2, показана всем 
пациентам с СН со сниженной фракцией выброса 
левого желудочка (ФВ ЛЖ). Кардиоверсия постоян-
ным током рекомендуется в качестве терапии первой 
линии для пациентов с устойчивой мономорфной 
ЖТ (УМЖТ) с высокой толерантностью к лечению. 
Имплантация ИКД рекомендуется пациентам с пред-
положительной выживаемостью > 1 года. У больных 
с гемодинамически переносимой УМЖТ и высоким 
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риском ВСС необходимо внутривенное (в/в) введение 
прокаинамида (новокаинамида), а при отсутствии 
установленного диагноза можно обсудить в/в вве-
дение амиодарона. При УМЖТ/неустойчивой поли-
морфной ЖТ (НУПЖТ)/фибрилляцией желудочков 
(ФЖ), вызванной преждевременными желудочко-
выми комплексами (ПЖК), как альтернативу ИКД, 
можно рассмотреть катетерную абляцию. В ранней 
фазе после перенесенного инфаркта миокарда (ИМ) 
у некоторых пациентов предлагается использование 
носимого кардиовертера-дефибриллятора.

Больные ИБС
У больных ИБС, несмотря на постоянную терапию 
амиодароном, при сохранении рецидивирующей сим-
птоматической УМЖТ или повторяющихся разрядов 
ИКД, более предпочтительна катетерная абляция, 
чем наращивание терапии антиаритмическими пре-
паратами (ААП). У больных ИБС с аномальным аор-
тальным отхождением коронарной артерии и пред-
отвращенной ВОС в анамнезе, после хирургического 
вмешательства, как дополнение к сердечно-легочной 
нагрузочной пробе, рекомендуется визуализация 
сердца, в условиях физической нагрузки [11]. ИКД 
предлагается пациентам со спазмом коронарных 
артерий, выжившим после ВОС, у больных ИБС 
с ФВ ЛЖ ≤ 30 %, несмотря на ОМТ в течение ≥ 3 меся-
цев [12] и у больных ИБС с ФВ ЛЖ ≤ 40 % и неустой-
чивой ЖТ (НУЖТ), переходящей при программиро-
ванной электрической стимуляции (ПЭС) в УМЖТ. 
Катетерная абляция может заменить ИКД у больных 
ИБС с хорошо переносимой УМЖТ и ФВ ЛЖ ≥ 40 % 
[13], а также дополнить ИКД, при отсутствии эффек-
тивности лечения ББ или соталолом, проявляющимся 
рецидивирующей симптоматической УМЖТ или 
повторяющимися разрядами ИКД.

Идиопатическая ЖТ или ПЖК
Катетерная абляция в качестве терапии первой ли-
нии рекомендуется при симптоматической идиопати-
ческой ЖТ или ПЖК из выходящего отдела правого 
желудочка (ВОПЖ) или ветвей левой ножки пучка 
Гиса [14]. ББ, недигидропиридиновые блокаторы 
кальциевых каналов (БКК) или флекаинид назнача-
ются только при недоступности или нежелательности 
катетерной абляции. То же самое относится к сим-
птоматической идиопатической ПЖК/ЖТ из других 
отделов сердца[15]. У пациентов с ПЖК/ЖТ неидио-
патического происхождения, даже при нормальной 
эхокардиографии (ЭхоКГ), также у больных с необъ-
яснимым снижением ФВ с частотой ПЖК не менее 
10 %, когда есть подозрение на ПЖК индуцированную 
кардиомиопатию, следует назначить МРТ сердца 

[16]. Катетерная абляция также важна у больных 
толерантных к ресинхронизирующей терапии (РСТ) и, 
несмотря на медикаментозную терапию, страдающих 
частыми, преимущественно мономорфными ПЖК, 
ограничивающими оптимальную бивентрикулярную 
стимуляцию, и может использоваться при идио-
патической ПЖК/ЖТ у бессимптомных пациентов 
с частотой ПЖК > 20 % в день [16, 17]. Амиодарон 
в качестве терапии первой линии не рекомендуется 
у пациентов с идиопатическими ПЖК или ЖТ.

Дилятационная кардиомиопатия (ДКМП) 
или гипокинетическая недилятационная 
кардиомиопатия (ГНДКМП)
Генетическое тестирование, (включая как минимум 
LMNA, PLN, RBM20 игены FLNC), рекомендуется 
пациентам с ДКМП или ГНДКМП с замедлением 
атриовентрикулярной (АВ) проводимости в возрасте 
до 50 лет, или наличием в анамнезе у родственников 
первой линии ДКМП/ГНДКМП или ВСС (в возра-
сте < 50 лет) [18]. Для оценки этиологии и риска ЖА /
ВСС следует обсудить назначение МРТ с отсрочен-
ным накоплением гадолиния (ОНГ). Имплантация 
ИКД необходима как у  симптомных больных 
с ФВ ЛЖ < 50 % и наличием ≥ двух факторов риска 
(обморок, ОНГ при МРТ, УМЖТ в условиях ПЭС, пато-
генные мутации в генах LMNA, PLN, FLNC и RBM20), 
так и у пациентов с ДКМП/ ГКНДКМ с гемодинамиче-
ски переносимой УМЖТ. У ближайших родственни-
ков больного с явно спорадическим DCM/ГКНДКМ, 
желательно проведение электрокардиографии (ЭКГ) 
и ЭхоКГ. Участие в высокоинтенсивных физических 
упражнениях, в том числе состязательных занятиях 
спортом лицам с ДКМП/ГКНДКМ и мутацией LMNA 
гена не рекомендуется [19].

Аритмогенная кардиомиопатия правого 
желудочка (АКПЖ)
Пациентам с подозрением на АКПЖ рекомендуется 
выполнение МРТ, генетическую консультацию и те-
стирование[20]. Лечение ББ может рассматриваться 
у всех пациентов с диагнозом АКПЖ. Имплантацию 
ИКД следует рассмотреть у симптомных больных 
с умеренной дисфункцией ПЖ или ЛЖ, или НУЖТ, 
или индуцируемой ПЭС УМЖТ. Если ИКД противопо-
казаны, то необходимо решить вопрос об импланта-
ции устройства для антитахикардической стимуляции 
(АТС) [21]. Для стратификации риска у пациентов 
с подозрением на ЖА, можно использовать ПЭС 
[22]. При наличии носителей патогенных мутаций, 
связанных с АКПЖ, желательно избегать высоко-
интенсивных физических занятий.
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Гипертрофическая кардиомиопатия 
(ГКМП)
Для диагностического обследования пациентов 
с ГКМП рекомендуется МРТ с ОНГ, при этом генети-
ческое консультирование и тестирование являются 
необходимым атрибутом диагностики и дальнейшего 
наблюдения за этими больными [23]. Родственникам 
первой линии рекомендуется назначение ЭКГ и ЭхоКГ. 
Вопрос об имплантации ИКД важен в первую очередь 
у больных с ГКМП в возрасте  ≥ 16 лет с промежуточ-
ным 5-летним риском ВСС (4-6 %) и с выраженным 
ОНГ при МРТ (обычно  ≥ 15 % от массы ЛЖ), или 
ФВ ЛЖ  < 50 %, или аномальной реакцией кровяного 
давления во время нагрузочной пробы, или ане-
вризмы верхушки ЛЖ, или же наличием саркомерной 
патогенной мутации. ИКД также необходимо обсудить 
у детей в возрасте  < 16 лет и предполагаемым 5-лет-
ним риском ВС  ≥ 6 % (на основе оценки HCM Risk-
Kids) и у пациентов со стабильной гемодинамикой при 
УМЖТ [24]. У больных с рецидивирующей симптома-
тической ЖА или повторяющимися разрядами ИКД, 
следует назначить лечение ААП. Имплантация ИКД 
может быть рассмотрена у пациентов с ГКМП в воз-
расте  ≥ 16 лет с низким предполагаемым 5-летним 
риском ВСС ( <  4 %), но значительным ОНГ при МРТ 
(обычно  ≥ 15 % массы LV) или ФВ ЛЖ  < 50 %, или ане-
вризмой верхушки ЛЖ [25]. Катетерная абляция пред-
полагается отдельным больным с рецидивирующей, 
симптоматической УМЖТ или повторяющимися раз-
рядами ИКД, у которых лечение ААП неэффективно. 
Участие в высокоинтенсивных физических занятиях 
возможно у бессимптомных взрослых пациентов без 
вышеуказанных факторов риска [26].

Некомпактный левый желудочек (НКЛЖ) 
и рестриктивная кардиомиопатия (РКП)
Диагноз НКЛЖ и РКП ставится по данным МРТ или 
ЭхоКГ. С целью профилактики ВСС у больных с НКЛЖ 
и РКП, а также у больных с легкоцепочным или транс-
тиретин-ассоциированным амилоидозом сердца 
и гемодинамически непереносимой ЖТ, вопрос об 
имплантации ИКД решается в соответствии с реко-
мендациями по ДКМП/ ГКНДКМ.

Миотоническая дистрофия
Инвазивная электрофизиологическая оценка реко-
мендуется у больных с миотонической дистрофией 
и учащенным сердцебиением или обмороками, 
связанными с ЖА или у пациентов, выживших после 
ВОС. Этот метод оценки приемлем также у боль-
ных с миотонической дистрофией и интервалом 
PR ≥ 240 м/с на ЭКГ или продолжительностью ком-
плекса QRS ≥ 120 м/с, или у больных старше 40 лет 

с суправентрикулярными аритмиями, или значитель-
ным ОНГ при МРТ. Имплантация ИКД рекомендуется 
пациентам с миотонической дистрофией и УМЖТ или 
предотвращенной ВОС, не вызванной реципрокной 
фасцикулярной ЖТ. ИКД следует обсудить также 
у пациентов с миотонической дистрофией, без замед-
ления атриовентрикулярной проводимости и обмо-
роков, при обоснованных подозрениях на ЖА[27]. 
Кроме того, ИКД может рассматриваться у больных 
с конечностно-поясным типом 1В или мышечной 
дистрофией Эмери-Дрейфуса с показанием к элек-
трокардиостимуляции, у больных со значительным 
ОНГ при МРТ, а также поверх постоянного кардиости-
мулятора у пациентов с миотонической дистрофией 
и дополнительными факторами риска ЖА и ВСС[28]. 
У больных с миотонической дистрофией не реко-
мендуются частые электрофизиологические оценки 
АВ проводимости и индукции аритмии в отсутствии 
подозрения на нарушения ритма сердца или про-
грессирующее нарушение проводимости.

Миокардит
У пациентов с гемодинамически непереносимой УЖТ 
или ФЖ в острой или хронической фазе миокардита, 
перед выпиской из больницы или на амбулаторном 
этапе наблюдения, необходимо решить вопрос об 
имплантации ИКД [29]. У постмиокардитных паци-
ентов с рецидивирующей симптоматической ЖТ 
следует рассмотреть вопрос о лечении ААП и, при 
их неэффективности, обсудить катетерную абляцию. 
У пациентов с гемодинамически хорошо переносимой 
УМЖТ в хронической фазе миокардита с сохранной 
функцией ЛЖ, с небольшим предполагаемым пост-
абляционным рубцом, можно применить катетерную 
абляцию как альтернативу терапии ИКД.

Саркоидоз сердца
У больных с саркоидозом сердца и ФВ ЛЖ > 35 %, 
но значительным ОНГ при МРТ, после разрешения 
острого воспаления, следует рассмотреть вопрос об 
имплантации ИКД [30]. При незначительном ОНГ при 
МРТ, для стратификации риска, следует обсудить 
ПЭС, и в случае появления индуцированной УМЖТ, 
рассмотреть имплантацию ИКД. У пациентов с кар-
диомиопатией Шагаса с симптоматическими ПЖК 
или ЖТ, в первую очередь необходимо лечение ААП 
с возможностью применения амиодарона [31]. Если 
ААП неэффективны, следует рассмотреть возмож-
ность проведения катетерной абляции.

Врожденные пороки сердца (ВПС)
У больных с ВПС и устойчивыми ЖА рекомендуется 
оценка остаточных поражений или новых структурных 
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аномалий. У отдельных пациентов с ВПС, (включая 
восстановление предсердной перегородки при транс-
позиции магистральных артерий, операцию Фонтена 
и аномалию Эбштейна), проявляющейся ВОС, следует 
обсудить лечение суправентрикулярной тахикардии 
с замедленной внутрижелудочковой проводимостью 
[32]. У больных с корректированной тетрадой Фалло, 
нуждающихся в хирургической или транскутанной 
замене клапана легочной артерии, можно обсудить 
пред- или интраоперационное катетерное карти-
рование и пересечение анатомических истмусов, 
индуцирующих ЖТ. При сохранной бивентрикулярной 
функции у пациентов с симптоматической УМЖТ, ка-
тетерная или сопутствующая хирургическая абляция 
может рассматриваться как альтернатива терапии 
ИКД [33]. При отсутствии аритмии, но наличии ее 
факторов риска можно рассмотреть электрофизио-
логическое исследование, включая ПЭС.

Идиопатическая ФЖ
Рекомендуется диагностировать идиопатическую 
ФЖ при ВОС, желательно с документированной ФЖ, 
после исключения лежавших в основе структурных 
изменений каналопатической, метаболической или 
токсикологической этиологии. При идиопатиче-
ской ФЖ с «электрическим штормом» или повто-
ряющимися разрядами ИКД предпочтение дается 
экстренной инфузии изопротеренола, верапамила 
или хинидина с дальнейшей длительной терапией 
хинидином [34]. У пациентов с идиопатической ФЖ 
желательно генетическое тестирование генов кана-
лопатии и кардиомиопатии и клиническое обследо-
вание (анамнез, ЭКГ и ЭКГ с высокими грудными 
отведениями, проба с физической нагрузкой, ЭхоКГ) 
у членов семьи первой степени родства [35].

Синдром удлиненного интервала QT 
(СУИQT)

У  пациентов с  клинически диагностированным 
СУИQT рекомендуется генетическая консульта-
ция и тестирование. Для снижения риска аритмий 
у  пациентов с  СУИQT, с  документально подтвер-
жденным удлинением интервала QT, рекомен-
дуется назначение неселективных ББ (надолола 
или пропранолола). Мексилетин показан паци-
ентам с  СУИQT 3-го типа [36]. До начала лечения 
СУИQT следует рассчитать риск аритмии, зави-
сящий от генотипа и  длительности интервала QT. 
Имплантацию ИКД можно применить при бессим-
птомном удлинении интервала QT, у  пациентов 
с  профилем высокого риска (по шкале 1, 2, 3 по 
Калькулятору риска СУИQT), как дополнение к  ге-
нотип-специфической терапии [37]. Рутинное диа-

гностическое тестирование с провокацией адрена-
лином не рекомендуется у больных с СУИQT.

Синдром Андерсена-Тавила
Генетическое тестирование рекомендуется всем 
пациентам с подозрением на синдром Андерсена-
Тавила. При отсутствии структурных заболеваний 
сердца синдром Андерсена-Тавила подозревают 
у пациентов с наличием хотя бы двух из следующих 
признаков: выраженные зубцы U с/без удлинения 
интервала QT, двунаправленные и/или полиморф-
ные преждевременные желудочковые комплексы/
ЖТ, дисморфические признаки, периодический 
паралич, патогенная мутация с потерей функции 
KCNJ2 [38, 39]. При необъяснимых обмороках следует 
обсудить вживление имплантированного петлевого 
регистратора (ИПР). Имплантация ИКД применяется 
у больных с предотвращенной ВОС или непереноси-
мой УЖТ и при наличии в анамнезе необъяснимых 
обмороков или переносимой устойчивой ЖТ. В каче-
стве ААП следует рассмотреть назначение ББ и/или 
флекаинида с ацетазоламидом или без него.

Синдром Бругада (СБр)
Пробандам с СБр рекомендуется генетическое тести-
рование на ген SCN5A[40]. Диагноз СБр ставится 
у больных без других болезней сердца и индуциро-
ванного СБр 1-го типа на ЭКГ при наличии хотя бы 
одного из следующих признаков: аритмический 
обморок или ночное агональное дыхание, семейный 
анамнез СБр, семейный анамнез ВСС ( <  45 лет) 
с отрицательным результатом аутопсии и нали-
чием ситуаций, подозрительных на СБр. В случаях 
с необъяснимыми обмороками следует рассмотреть 
вживление ИПР. СБр можно предположить у больных 
с индуцированной ЭКГ картиной 1-го типа СБр, не 
имеющих других сердечных заболеваний [41]. ПЭС 
можно применить для выявления ЖА у бессимптом-
ных пациентов, со спонтанным проявлением СБр 1-го 
типа на ЭКГ. Проба с блокаторами натриевых каналов 
не рекомендуется у пациентов с предшествующим 
эпизодом СБр 1-го типа. Также нет необходимости 
в катетерной абляции у бессимптомных больных.

Синдром ранней реполяризации (СРР)
СРР рекомендуется диагностировать как элевацию 
точки J  ≥ 1 мм в двух соседних нижних и/или боко-
вых отведениях ЭКГ, а также у больных, с выше-
указанными ЭКГ признаками, с необъяснимой ФЖ/
ПЖТ [42]. Диагноз СРР ставится у умершего ВСС 
с отрицательным результатом вскрытия, если карта 
медицинского обследования и предсмертная ЭКГ 
демонстрируют СРР. Больным с подозрением на СРР 
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желательно проведение генетического тестирования 
СРР [43]. Родственники больного первой степени 
родства должны быть подвергнуты клинической 
оценке дополнительных факторов высокого риска. 
Для диагностики аритмий следует рассмотреть ИПР 
у лиц по крайней мере с одним фактором риска или 
аритмическим обмороком [44]. Имплантацию ИКД 
рекомендуется проводить всем больным, пережив-
шим ВОС. Для медикаментозного лечения больных 
с «электрическим штормом» необходима в/в инфузия 
изопротеренола. При рецидивирующей ФЖ, следует 
обсудить назначение хинидина в дополнение к ИКД. 
Абляция ПЖК необходима у больных с повторяющи-
мися эпизодами ФЖ, вызванными аналогичными 
ЖЭ, не поддающимися медикаментозному лечению 
[45]. Имплантация ИКД или лечение хинидином 
используется у отдельных лиц с аритмическим обмо-
роком и дополнительными факторами риска, а также 
в отсутствие симптомов у лиц с СРР высокого риска 
и наличием в семейном анамнезе необъяснимой 
ювенильной ВСС [46]. Рутинная клиническая оценка 
и имплантация ИКД не рекомендуется у бессимптом-
ных субъектов с СРР [47].

Катехоламинергическая полиморфная желудоч-
ковая тахикардии (КПЖТ), генетическая консуль-
тация и  тестирование показаны всем пациентам 
с  клиническим диагнозом КПЖТ. При невозмож-
ности выполнения физического нагрузочного те-
ста, для диагностики этого заболевания, можно 
рассмотреть провокацию адреналином или изо-
протеренолом. В  плане лечения всем пациентам 
рекомендуются ББ, предпочтительно неселектив-
ные [48].

Синдром короткого интервала QT 
(СКИQT)
Генетическое тестирование необходимо пациентам 
СКИQT при длительности QTc  ≤ 320 м/с[49]. При арит-
мическом обмороке, диагноз СКИQT подозревается 
при длительности QTc от 320 м/с до 360 м/с. Кроме 
того, этот диагноз может рассматриваться у больных 
с QTc 320–360 м/с, при наличии в семейном анамнезе 
ВСС в возрасте до 40 лет. У молодых пациентов сле-
дует обсудить вживление ИПР, а у больных с арит-
мическим обмороком необходимо решить вопрос 
об ИКД. В некоторых случаях, при отказе больного 
от ИКД или у бессимптомных больных, с наличием 

ВСС в семейном анамнезе, можно назначить лечение 
хинидином [50]. При клинической картине «электри-
ческого шторма» предпочтение отдается в/в введе-
нию изопротеренола [51].

Выборочные группы населения
Спортсмены с ССЗ и риском ВСС, лечатся в соот-
ветствии с текущими рекомендациями по допуску 
к спортивным занятиям. У женщин с АКПЖ сле-
дует рассмотреть возможность продолжения приема 
ББ во время беременности. Для долгосрочного 
лечения идиопатической устойчивой ЖТ во время 
беременности, предпочтение отдается метопрололу, 
пропранололу или верапамилу. У женщин с высоко-
симптомной рецидивирующей УMЖТ, рефрактерной 
к лечению ААП, желательно после первого триместра 
беременности, рассмотреть катетерную абляцию 
с использованием нерентгеновских методов визуа-
лизации [52]. У отдельных пациентов с васкулопатией 
трансплантированного сердца или принимающих 
иммуносупрессанты, можно обсудить имплантацию 
ИКД. Для первичной профилактики ВСС у пожилых 
пациентов, из-за отсутствия ожидаемой пользы от 
дефибриллятора, связанного с возрастом и сопут-
ствующими заболеваниями, можно отказаться от 
имплантации ИКД [53].

Заключение
Таким образом, профилактика желудочковых наруше-
ний ритма и ВСС требует индивидуализированного 
подхода к каждому случаю с учетом нозологии ССЗ, 
особенностей аритмии, результатов генетической 
консультации и тестирования, данных визуальных 
методов обследования и правильно подобранного 
лечения.

Мероприятия по предотвращению ВСС с  помо-
щью неотложной внебольничной СЛР с  повсе-
местной доступностью дефибрилляции являются 
неотъемлемой задачей не только органов здраво-
охранения, но и  всех государственных структур 
в целом.

Конфликт интересов. Автор заявляет об отсут-
ствии потенциального конфликта интересов, тре-
бующего раскрытия в данной статье.
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