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Основные положения
• Внезапная сердечная смерть (ВСС) у детей и подростков, занимающихся спортом, – редкое, 

но тяжелое событие, требующее особого внимания со стороны медицины и спортивной практи-
ки. Основными причинами ВСС являются кардиомиопатии, аномалии коронарных артерий, ка-
налопатии, врожденные пороки сердца и аортопатии. Физическая нагрузка может провоцировать 
фатальные аритмии, особенно у предрасположенных лиц.

• Современные подходы акцентируют внимание на индивидуальной оценке риска с использо-
ванием ЭКГ, стресс-тестов, визуализации сердца и, при необходимости, генетического тестирова-
ния. Вместо жестких запретов внедряется модель совместного принятия решений, учитывающая 
как медицинские показания, так и цели самого спортсмена.

• Большое значение имеет подготовленность к экстренным ситуациям: наличие дефибриллято-
ров, обучение СЛР и отработанные протоколы реагирования. Такой персонализированный подход 
позволяет обеспечить безопасность и сохранить качество жизни молодых спортсменов.

ВНЕЗАПНАЯ СЕРДЕЧНАЯ СМЕРТЬ У ДЕТЕЙ И ПОДРОСТКОВ, 
ЗАНИМАЮЩИХСЯ СПОРТОМ: СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К 

ДИАГНОСТИКЕ, РИСКАМ И ДОПУСКУ К ФИЗИЧЕСКОЙ АКТИВНОСТИ

Резюме

Внезапная сердечная смерть (ВСС) у детей и подростков – редкое, но фаталь-
ное событие, особенно в контексте занятий спортом. Несмотря на низкую 
распространенность, ВСС оказывает существенное влияние на подходы к 
скринингу, допуску и наблюдению за молодыми спортсменами. Цель насто-
ящего обзора – обобщить актуальные данные по эпидемиологии, причинам, 
факторам риска и клиническому ведению детей и подростков, подверженных 
риску внезапной сердечной остановки при физической активности. Наиболее 
частыми причинами ВСС в педиатрической популяции являются гипертро-
фическая кардиомиопатия, аномалии коронарных артерий, дилатационные и 
аритмогенные кардиомиопатии, наследственные каналопатии (в том числе 
синдром удлиненного интервала QT и катехоламинергическая полиморф-
ная тахикардия), а также врожденные пороки сердца и аортопатии. Обзор 
акцентирует внимание на патофизиологических механизмах, связывающих 
физическую нагрузку с аритмогенезом, и подчеркивает важность страти-
фикации риска с использованием ЭКГ, стресс-тестов, визуализации сердца
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SUDDEN CARDIAC DEATH IN PEDIATRIC ATHLETES: MODERN STRATEGIES 
FOR RISK STRATIFICATION AND SPORTS ELIGIBILITY

O.A. Dubaev1, S.S. Esmurzaev1, S.S. Saitov1, T.R. Shnakhov2, A.E. Ibragimova3, 
M.R. Abdulkairova4, A.D. Yanovskiy5, M.I. Nukhova5, M.M. Gebartaeva6, E.R. Savinskaya2, 

D.R. Kogosyan2, E.A. Kondratenko2, K.A. Ermolaenko2

Highlights
• Sudden cardiac death (SCD) in children and adolescents engaged in sports is a rare but serious 

event that demands special attention from both medical and athletic communities. The main causes of 
SCD include cardiomyopathies, coronary artery anomalies, channelopathies, congenital heart defects, 
and aortopathies. Physical exertion can trigger fatal arrhythmias, especially in predisposed individuals.

• Modern approaches emphasize individualized risk assessment using ECG, stress testing, cardiac 
imaging, and, when necessary, genetic testing. Instead of strict restrictions, a shared decision-making 
model is promoted, taking into account both clinical data and the athlete’s personal goals.

• Emergency preparedness plays a key role: availability of defibrillators, CPR training, and established 
response protocols are essential. This personalized approach helps ensure safety while preserving the 
quality of life for young athletes.

Abstract

Sudden cardiac death (SCD) in children and adolescents is a rare but potentially 
catastrophic event, particularly in the context of athletic activity. Despite its low 
incidence, SCD significantly impacts strategies for screening, clearance, and 
monitoring of young athletes. The aim of this review is to summarize current data 
on the epidemiology, etiology, risk factors, and clinical management of pediatric 
patients at risk of sudden cardiac arrest during physical exertion. The most common 
causes of SCD in the pediatric population include hypertrophic cardiomyopathy, 
coronary artery anomalies, dilated and arrhythmogenic cardiomyopathies, inherited 
channelopathies (including long QT syndrome and catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia), as well as congenital heart defects and aortopathies. 

и генетического тестирования. Современные рекомендации международных 
профессиональных обществ (AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR) все 
чаще отходят от универсальных ограничений и поддерживают подход со-
вместного принятия решений, учитывающий как медицинские данные, так 
и цели и ценности самого спортсмена. Также рассматриваются меры обеспе-
чения безопасности – от подготовки персонала до оснащения объектов авто-
матическими наружными дефибрилляторами. Представленный материал на-
правлен на формирование персонализированной, клинически обоснованной 
стратегии допуска детей и подростков с сердечно-сосудистыми патологиями 
к занятиям спортом, обеспечивая баланс между безопасностью и качеством 
жизни.
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238 Внезапная сердечная смерть у детей и подростков, занимающихся спортом

Введение
Участие в спортивной деятельности у подрост-

ков и молодежи играет ключевую роль в формиро-
вании самоидентичности, чувства принадлежности 
и социального взаимодействия, одновременно спо-
собствуя укреплению физического и психическо-
го здоровья [1]. Однако при этом существует риск 
развития жизнеугрожающих состояний, таких как 
внезапная сердечная смерть (ВСС), особенно сре-
ди молодых спортсменов, что представляет собой 
сложную клиническую и этическую проблему [2]. 
Она требует соблюдения баланса между необходи-
мостью сохранения жизни и поощрением регуляр-
ной физической активности как элемента здорово-
го образа жизни.

ВСС традиционно определяется как ненасиль-
ственная смерть вследствие сердечной патологии, 
когда остановка кровообращения развивается в те-
чение часа от момента манифестации острых сим-
птомов [3]. Однако у лиц молодого возраста ВСС 
может развиваться значительно быстрее – в течение 
нескольких минут после появления симптомов [4]. 
При своевременно проведенных реанимационных 
мероприятиях это состояние обозначается как вне-
запная остановка сердца (ВОС) [4].

По данным эпидемиологических исследований, 
у одного из 300 молодых спортсменов выявляются 
кардиоваскулярные аномалии, ассоциированные с 

повышенным риском развития ВСС [5]. Ежегодно 
на 1 млн спортсменов приходится от 1 до 5 случа-
ев ВСС [6]. Учитывая это, всестороннее понима-
ние патофизиологических механизмов и выявление 
предрасполагающих состояний является критиче-
ски важным для обеспечения безопасности данной 
категории лиц. Это особенно актуально в условиях 
активного продвижения физической активности как 
профилактического и терапевтического ресурса.

Цель обзора – на основании анализа современ-
ной литературы рассмотреть эпидемиологию ВСС 
у детей и подростков, занимающихся спортом, наи-
более распространенные этиологические факторы 
внезапной сердечной остановки, а также современ-
ные клинические рекомендации, касающиеся до-
пуска к спортивным занятиям детей и подростков, 
находящихся в группе риска, на основе последних 
международных руководств.

Алгоритм поиска литературы
Для подготовки настоящего обзора был прове-

ден систематизированный поиск актуальной науч-
ной литературы, направленный на выявление кли-
нически значимых публикаций по вопросам ВСС, 
ВОС и оценки кардиального риска у детей и под-
ростков, занимающихся спортом.

Поиск осуществлялся в следующих международ-
ных и отечественных базах данных: PubMed, Scopus, 
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This review emphasizes the underlying pathophysiological mechanisms linking 
exercise to arrhythmogenesis and highlights the importance of individualized 
risk stratification using ECG, exercise testing, cardiac imaging, and genetic 
evaluation. Contemporary guidelines from major professional organizations 
(AHA/ACC/AMSSM/HRS/PACES/SCMR) increasingly advocate for a shared 
decision-making approach, moving away from blanket restrictions. This model 
considers both clinical risk and the athlete’s personal goals and values. Emergency 
preparedness in athletic settings is also discussed, including staff training and the 
strategic placement and maintenance of automated external defibrillators. This 
review aims to inform a personalized, evidence-based approach to sports eligibility 
for children and adolescents with cardiovascular conditions, helping to ensure a 
careful balance between safety and quality of life through collaborative planning, 
education, and emergency readiness.

Keywords
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Arrhythmias • Congenital heart defects • Long QT syndrome • Catecholaminergic 
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Web of Science, Google Scholar, eLIBRARY, а также 
через платформу ResearchGate. Временные рамки 
поиска охватывали публикации за период с 1995 по 
2024 г., с приоритетом на последние 5–10 лет.

Использовались следующие ключевые сло-
ва и их комбинации (на русском и английском 
языках): «внезапная сердечная смерть», «дети», 
«подростки», «спорт», «кардиомиопатия», «арит-
мия», «врожденные пороки сердца», «QT», «ка-
техоламинергическая тахикардия», «допуск к 
физической активности», «спортсмены», а так-
же: “sudden cardiac death”, “pediatric athletes”, 
“adolescents”, “sports eligibility”, “hypertrophic 
cardiomyopathy”, “arrhythmias”, “congenital heart 
disease”, “channelopathies”, “long QT syndrome”, 
“CPVT”, “screening”, “emergency preparedness”.

Включались:
• оригинальные исследования;
• мета-анализы и систематические обзоры;
• клинические рекомендации и консенсусные 

документы (AHA, ACC, ESC, HRS, PACES и др.);
• данные регистров, национальных и междуна-

родных программ скрининга спортсменов;
• официальные публикации Всемирной органи-

зации здравоохранения и профессиональных спор-
тивных обществ.

Приоритет отдавался публикациям с высоким 
уровнем доказательности, материалам в рецензи-
руемых журналах, а также обновленным рекомен-
дациям профильных кардиологических и спортив-
но-медицинских сообществ.

Результаты поиска были критически проанали-
зированы, с акцентом на клиническую примени-
мость, эпидемиологическую значимость и соот-
ветствие современным подходам к стратификации 
риска и ведению педиатрических пациентов с сер-
дечно-сосудистыми заболеваниями.

Эпидемиология и различия в частоте внезапной 
сердечной смерти

ВСС остается одной из ключевых причин смерт-
ности в мире, составляя от 13 до 20% всех леталь-
ных исходов и до 40% смертей от сердечно-сосуди-
стых заболеваний [7]. 

В Российской Федерации официальные стати-
стические данные о ВСС ограничены. Согласно ре-
гиональному регистру «ГЕРМИНА», охватившему 
417 740 человек в возрасте 25–64 лет из Брянской 
области, частота ВСС среди трудоспособного насе-
ления составила 25,4 случая на 100 000 человек [8]. 
Анализ данных Росстата за 2015 год показал не-
стандартизованный показатель ВСС (код I46.1 по 
МКБ-10) на уровне 1,4 на 100 000 населения, при 
значительной региональной вариабельности: от 
0,04 в Республике Крым до 19,63 в Чукотском ав-
тономном округе [9]. Исследование регистра «ЗО-
ДИАК» (Забайкальский край) на основе вскрытий 

показало, что за 2017–2019 гг. было зафиксировано 
914 случаев ВСС, что в 23 раза превышает анало-
гичный показатель по Чите. Частота ВСС в попу-
ляции мужчин составила 156 на 100 000, у женщин 
– 72 на 100 000 в год [10].

Возрастные и половые различия также играют 
важную роль в эпидемиологии ВСС. Наибольшая 
частота ВСС приходится на возраст 31–40 лет 
(средний возраст 35,8 ± 8,4 года). Мужчины уми-
рают от ВСС в 2–5 раз чаще, чем женщины [7]. В 
международном исследовании FinGesture средний 
возраст при ВСС составил 65 лет, при этом 75% 
случаев были связаны с ишемической болезнью 
сердца, а женщины умирали от ВСС в более зрелом 
возрасте, чем мужчины (70,1 ± 13,1 против 63,5 ± 
11,8 лет) [11].

Особенно тревожной тенденцией является рост 
частоты ВСС среди молодежи. В пятилетнем ис-
следовании в Москве частота внегоспитальной 
ВСС среди лиц в возрасте 1–45 лет составила 22,3 
случая на 100 000 населения [12]. У лиц до 40 лет 
наиболее распространенными причинами ВСС яв-
ляются наследственные заболевания – кардиомио-
патии и каналопатии [7]. В 14% случаев у молоде-
жи ВСС происходила в контексте спортивной ак-
тивности – во время или вскоре после физической 
нагрузки [7].

Таким образом, эпидемиологическая картина 
ВСС демонстрирует выраженную зависимость от 
возраста, пола и региона проживания, а также под-
черкивает необходимость унификации диагности-
ческих критериев и улучшения учета этого феноме-
на в национальных регистрах. Разработка целевых 
профилактических стратегий и программ ранней 
диагностики, особенно среди лиц молодого и сред-
него возраста, остается приоритетной задачей со-
временной медицины.

Влияние физических упражнений на пациентов, 
подверженных риску внезапной сердечной смерти

Физическая активность играет двойственную 
роль в отношении ВСС, особенно у лиц с предрас-
положенностью к сердечно-сосудистым событиям. 
Анализ 1 866 случаев ВСС у молодых спортсменов, 
участвовавших в соревнованиях в США, показал, 
что около 80% эпизодов возникали непосредствен-
но во время физической активности или вскоре по-
сле ее завершения [13]. Такой высокий показатель 
может быть обусловлен совокупным действием 
адренергической стимуляции, повышенной темпе-
ратурой тела и изменениями гемодинамики, воз-
никающими в ответ на физическую нагрузку. Эти 
факторы могут усиливать предрасположенность к 
аритмиям у определенных групп пациентов.

Адренергические эффекты физической нагруз-
ки играют ключевую роль в индукции желудочко-
вых аритмий у лиц с наследственными синдромами 
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аритмии (IAS), такими как катехоламинергическая 
полиморфная желудочковая тахикардия (CPVT), 
аритмогенная кардиомиопатия и синдром удлинен-
ного интервала QT [2, 14]. У пациентов с синдромом 
Бругада гипертермия сама по себе может провоци-
ровать развитие злокачественных аритмий [15].

Изменения в гемодинамике, происходящие при 
физических нагрузках, также несут опасность для 
лиц с сопутствующей структурной патологией серд-
ца. Повышение системного артериального давления 
во время тренировки может приводить к ухудше-
нию сердечного выброса у пациентов с аортальным 
стенозом, обструкцией выходного тракта левого 
желудочка или наследственными аортопатиями (на-
пример, при синдроме Марфана). Это создает риск 
синкопе или даже сердечно-сосудистого коллапса.

С точки зрения физиологии, виды спорта при-
нято классифицировать в зависимости от преобла-
дания статического (изометрического) или дина-
мического (изотонического) компонента нагрузки. 
Статические упражнения связаны с интенсивным 
сокращением скелетной мускулатуры, что при-
водит к резкому повышению как систолического, 
так и диастолического давления. Чем больше за-
действован мышечный массив, тем выраженнее 
прессорный ответ [16]. Кроме того, напряжение 
и маневр Вальсальвы, часто наблюдающиеся при 
силовых нагрузках, увеличивают трансмуральное 
давление и создают дополнительную нагрузку на 
сосудистую стенку [16].

Изотонические или циклические упражнения, 
характерные для видов спорта на выносливость 
(бег, плавание, велоспорт), активируют большие 
мышечные группы и приводят к росту метаболи-
ческих потребностей, увеличению максимально-
го потребления кислорода (VO2 max) и, как след-
ствие, к усилению сердечного выброса. На каждый 
литр прироста потребления кислорода приходится 
увеличение минутного объема крови примерно на 
5–6 л/мин [17]. Это сопровождается ростом диасто-
лического объема и увеличением нагрузки объем-
ного типа на левый желудочек.

Классификация видов спорта по уровню стати-
ческой и динамической нагрузки, представленная 
на 36-й конференции Bethesda, широко применя-
ется в клинической кардиологии и служит основой 
для индивидуализированного подхода к оценке ри-
сков [18]. Особенно важно учитывать тип физиче-
ской активности при консультировании пациентов 
с врожденными пороками сердца, поскольку уро-
вень риска может существенно различаться в зави-
симости от конкретного анатомо-функционального 
дефекта.

Таким образом, выбор допустимого уровня фи-
зической активности у лиц, подверженных риску 
внезапной остановки сердца, должен базироваться 
на комплексной оценке клинического состояния 

пациента, характера кардиопатологии и типа пред-
полагаемой физической нагрузки.

Клинические симптомы
Около 60% молодых спортсменов, перенесших 

ВОС, сообщали о наличии симптомов, предше-
ствовавших эпизоду. Эти проявления, как правило, 
возникали либо непосредственно перед соревнова-
ниями – чаще в виде болей в животе, дискомфорта 
или боли в грудной клетке, ощущения учащенного 
сердцебиения – либо за несколько дней, а в отдель-
ных случаях даже лет до события, когда наблюда-
лись эпизоды синкопе на фоне интенсивной физи-
ческой нагрузки или выраженная одышка [19].

Симптоматика, проявляющаяся в процессе тре-
нировки или сразу после нее, часто указывает на 
возможную жизнеугрожающую кардиальную па-
тологию. Такие симптомы, как потеря сознания, 
головокружение, перебои в работе сердца, а также 
дискомфорт в грудной клетке, не должны расцени-
ваться как функциональные, особенно при их по-
вторяемости. Подобные клинические проявления 
являются основанием для незамедлительного углу-
бленного обследования, в том числе с использова-
нием электрокардиографии и эхокардиографии.

Согласно обобщенным данным международных 
рекомендаций и российской практики, наиболь-
шую настороженность должны вызывать следую-
щие симптомы и признаки:

• обмороки или предобморочные состояния во 
время или сразу после физической нагрузки;

• чувство нехватки воздуха, одышка, возникаю-
щая быстрее, чем у сверстников;

• сердцебиение, перебои, ощущение нерегуляр-
ной работы сердца;

• боли или чувство сдавления в грудной клетке, 
особенно при нагрузке;

• эпизоды головокружения или резкой слабости;
• повышенная утомляемость и снижение пере-

носимости нагрузки по сравнению с обычной тре-
нировочной активностью;

• ранее выявленные сердечные шумы, аритмии 
или повышенное артериальное давление;

• прерывание занятий спортом по медицинским 
показаниям [20].

Выявление подобных проявлений становится 
особенно значимым в свете того, что большинство 
случаев ВСС происходят у внешне здоровых мо-
лодых спортсменов, не имеющих ранее установ-
ленного диагноза. В этой связи особое значение 
приобретает анкетирование и предсезонный кар-
диологический скрининг, позволяющий выявить 
клинически значимые симптомы и факторы риска. 

Анкеты, рекомендованные международными и 
российскими организациями, включают вопросы, 
направленные на выявление вышеуказанных сим-
птомов и состояний как у самого спортсмена, так и 
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в семейном анамнезе – включая случаи внезапной 
смерти у близких родственников, ранее выявленные 
кардиомиопатии, аритмии, каналопатии, синдром 
Марфана и другие наследственные заболевания [20].

Таким образом, даже единичное появление пе-
речисленных симптомов, особенно в контексте 
спортивной активности, должно восприниматься 
как потенциальный предиктор внезапной сердеч-
ной смерти и требует немедленного кардиологиче-
ского вмешательства.

Кардиологические диагнозы с риском вне-
запной сердечной смерти

К числу заболеваний, ассоциированных с по-
вышенным риском ВСС у молодых спортсменов, 
относятся как структурные, так и электрические 
патологии сердца. В масштабном 27-летнем эпи-
демиологическом исследовании B.J. Maron и соавт. 
были проанализированы случаи ВСС у юных спор-
тсменов в Соединенных Штатах [13]. Наиболее ча-
стой причиной ВСС оказалась гипертрофическая 
кардиомиопатия, ответственная примерно за 36% 
случаев. Аномалии коронарных артерий составили 
24%, кардиомиопатии различной этиологии – 6%, 
миокардит – также 6%, врожденные пороки сердца 
– 5%. В 4% случаев причиной стали наследствен-
ные аритмии и каналопатии, такие как синдром 
удлиненного интервала QT, синдром Бругада и ка-
техоламинергическая тахикардия. Реже в качестве 
триггеров ВСС регистрировались разрыв аорты, 
аортальный стеноз и синдром Вольфа–Паркинсо-
на–Уайта (WPW) [13].

Важно подчеркнуть, что данные нозологии су-
щественно различаются не только по своему па-
тогенезу, но и по уровню риска при выполнении 
определенных физических упражнений. Кроме 
того, ряд из них может прогрессировать со вре-
менем или оставаться бессимптомным до дебюта 
ВСС. В связи с этим оценка состояния спортсмена 
должна учитывать конкретный диагноз, стадию за-
болевания и предполагаемый уровень физической 
нагрузки.

В последующих разделах будет рассмотрена 
стратификация риска и приведены актуальные ре-
комендации по участию в спортивной деятельно-
сти для пациентов с различными формами сердеч-
но-сосудистой патологии.

Кардиомиопатии
Гипертрофическая кардиомиопатия 
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 

представляет собой преимущественно аутосом-
но-доминантное наследственное заболевание, свя-
занное с мутациями в генах, кодирующих сарко-
мерные белки. Основным морфологическим прояв-
лением является неравномерное утолщение стенок 
миокарда, что нарушает нормальную организацию 

мышечных волокон желудочков и способствует 
формированию субстрата для фатальных аритмий, 
обструкции выносящего тракта и уменьшения сер-
дечного выброса [21].

Несмотря на достижения в диагностике, ГКМП 
остается основной причиной ВСС у молодых спор-
тсменов [13]. Распространенность заболевания в 
общей популяции оценивается примерно, как 1 
случай на 200 человек [22]. При этом подходы к 
оценке риска развития злокачественных аритмий 
у детей и подростков существенно отличаются от 
моделей, используемых для взрослых, что делает 
невозможным прямое применение «взрослых» ал-
горитмов к молодым атлетам [23, 24].

Фармакотерапия, направленная на профилак-
тику ВСС, как правило, оказывается недостаточно 
эффективной, и имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора (ИКД) на сегодняшний день остается 
единственным методом с доказанной способно-
стью предотвращать фатальные события [25]. В 
обновленных рекомендациях HRS/PACES (2021) 
приведен перечень клинических признаков высо-
кого риска, при наличии которых рассматривается 
установка ИКД. К ним относятся: устойчивая же-
лудочковая тахикардия, необъясненные синкопаль-
ные состояния, выраженная гипертрофия миокарда 
(толщина стенки ≥ 30 мм или Z-оценка ≥ 6), а также 
сопутствующие признаки, такие как систолическая 
дисфункция левого желудочка, фиброз по данным 
МРТ с гадолинием, неблагоприятный семейный 
анамнез и наличие высокорисковых мутаций [26].

Долгое время пациентам с диагнозом ГКМП 
рекомендовали избегать интенсивной физической 
активности, что приводило к низкому уровню дви-
гательной активности: лишь 45% больных соблю-
дали минимальные рекомендации по физической 
нагрузке [27]. Однако новые клинические данные 
начинают менять этот подход. Так, в проспектив-
ном исследовании LIVE-HCM (2023), охватив-
шем 1 600 взрослых пациентов с подтвержденной 
ГКМП (средний возраст – 39 лет), было показано, 
что участие в регулярной интенсивной физической 
активности не связано с увеличением риска ВСС 
или опасных аритмий по сравнению с умеренно ак-
тивными или малоподвижными участниками [28].

Это наблюдение, подтвержденное также ре-
зультатами исследования RESET-HCM, положило 
начало переосмыслению прежних ограничений и 
акценту на подборе индивидуально безопасных ви-
дов физической активности [29]. В 2024 г. ведущие 
медицинские организации, включая AHA(American 
Heart Association/Американская кардиологическая 
ассоциация), ACC (American College of Cardiology/
Американский колледж кардиологии), AMSSM 
(American Medical Society for Sports Medicine/Аме-
риканское медицинское общество спортивной ме-
дицины), HRS (Heart Rhythm Society/Общество по 
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изучению нарушений сердечного ритма), PACES 
(Pediatric and Congenital Electrophysiology Society/
Общество педиатрической и врожденной электро-
физиологии) и SCMR (Society for Cardiovascular 
Magnetic Resonance/Общество сердечно-сосудистой 
магнитно-резонансной томографии), представили 
обновленные согласованные рекомендации, кото-
рые отменили универсальные ограничения на физи-
ческие нагрузки у лиц с ГКМП. Основное внимание 
теперь уделяется совместному принятию решений, 
индивидуальной стратификации риска, медикамен-
тозной терапии, обучению пациентов и наличию 
плана действий в неотложной ситуации [30, 31].

Подходы к оценке риска и допуску к спорту 
различаются в зависимости от профессиональных 
сообществ. Американские рекомендации (AHA/
ACC) опираются преимущественно на морфоло-
гические параметры, тогда как Европейское об-
щество кардиологов (ESC) акцентирует внимание 
на гемодинамике и электрофизиологических осо-
бенностях [32]. Тем не менее, обе стороны едины 
во мнении, что интенсивные статические нагрузки 
и действия, сопровождающиеся маневром Валь-
сальвы, могут усугублять обструкцию выносяще-
го тракта и, следовательно, не рекомендуются [29].

Поскольку ГКМП – это динамично прогресси-
рующее заболевание, мониторинг состояния сердца 
должен быть регулярным. Рекомендуется ежегодное 
проведение электрокардиографии в покое или при 
нагрузке, эхокардиографии (или МРТ сердца), а так-
же амбулаторного мониторинга ритма [30]. Особую 
категорию составляют пациенты, у которых выяв-
лены мутации, ассоциированные с ГКМП, но от-
сутствуют фенотипические признаки заболевания. 
В таких случаях на сегодняшний день не предъяв-
ляется ограничений к участию в соревновательных 
видах спорта [31].

Аритмогенная кардиомиопатия 
Аритмогенная кардиомиопатия (АКМ) – это 

прогрессирующее заболевание миокарда, характе-
ризующееся замещением нормальной мышечной 
ткани преимущественно правого, а в ряде случаев 
и левого желудочка, жировыми и фиброзными ком-
понентами. Эти морфологические изменения соз-
дают анатомическую и электрическую основу для 
возникновения злокачественных желудочковых 
аритмий и служат предикторами ВСС [33].

Хотя АКМ традиционно манифестирует в мо-
лодом и зрелом возрасте, в педиатрической попу-
ляции заболевание также может протекать агрес-
сивно. У детей чаще встречаются устойчивые же-
лудочковые аритмии, а также симптомы сердечной 
недостаточности [34].

Многочисленные данные подтверждают тесную 
связь между уровнем физической активности и ча-
стотой аритмогенных событий у пациентов с АКМ. 

Так, регулярные интенсивные нагрузки, особенно 
соревновательного характера, значимо повышают 
риск фатальных аритмий. В частности, исследо-
вание O.H. Lie и соавт. показало, что физические 
упражнения высокой интенсивности увеличивают 
вероятность развития угрожающих жизни желудоч-
ковых аритмий более чем в 3,8 раза (p < 0,001) [35]. 
Участие в спортивных соревнованиях ассоцииро-
вано с двукратным увеличением частоты аритмий 
и смертельных исходов по сравнению с умеренной 
физической активностью или ее отсутствием [36].

Имеются данные, свидетельствующие о том, 
что тренировки на выносливость могут ускорять 
развитие сердечной недостаточности у носителей 
определенных мутаций, в частности PKP-2 – наи-
более часто вовлеченного гена при АКМ [37]. В 
целом, частота ВСС при АКМ достигает 20 слу-
чаев на 1 000 пациентов, при этом факторами по-
вышенного риска считаются мужской пол, нару-
шение функции правого желудочка, обмороки при 
дебюте заболевания, наличие аритмий в анамнезе 
и специфических генетических мутаций, ассоци-
ированных с агрессивным течением болезни [38].

С учетом значительной межиндивидуальной 
вариабельности фенотипических и генотипиче-
ских проявлений, экспертиза рисков и разработка 
рекомендаций по физической активности должны 
проводиться на междисциплинарном уровне [30]. 
Пациентам с положительным генотипом, но отсут-
ствием клинической манифестации заболевания, а 
также при низком риске и стабильном фенотипе, 
возможно рассмотрение индивидуально адаптиро-
ванной программы физических нагрузок с учетом 
продолжительности, интенсивности и характера 
упражнений [30].

При обсуждении установки ИКД необходимо 
исходить исключительно из клинических показа-
ний и риска развития угрожающих аритмий. Уста-
новка устройства не должна рассматриваться как 
инструмент для возобновления спортивной дея-
тельности, особенно без всестороннего обсужде-
ния возможных осложнений, ограничений и побоч-
ных эффектов [30].

Дилатационная кардиомиопатия 
Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) пред-

ставляет собой гетерогенное по этиологии забо-
левание, которое клинически проявляется дилата-
цией желудочков сердца, истончением миокарда 
и снижением сократительной способности. Эти 
изменения приводят к увеличению конечного диа-
столического объема, снижению фракции выброса 
и, в ряде случаев, к прогрессирующей хрониче-
ской сердечной недостаточности. Патогенетически 
ДКМП может развиваться в результате ишемиче-
ского повреждения, воспалительных заболеваний 
миокарда (включая вирусный миокардит), а также 
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наследственных мутаций в ряде структурных и 
саркомерных генов [21].

У детей ДКМП встречается сравнительно ред-
ко, однако является одной из наиболее значимых 
причин трансплантации сердца в педиатрической 
популяции. Согласно опубликованным данным, го-
довая частота неишемической формы ДКМП (НИ-
ДКМП) среди детей составляет от 1% до 5% [38].

С клинической точки зрения, наиболее значи-
мыми прогностическими факторами риска ВСС 
при ДКМП являются: сниженная фракция выброса 
левого желудочка (менее 45%), наличие позднего 
контрастного усиления (LGE) на МРТ сердца, ука-
зывающее на диффузный или локализованный фи-
броз миокарда, а также наличие определенных ге-
нетических мутаций высокого риска – в частности, 
в генах LMNA и DES. Немаловажную роль играют и 
ранее документированные эпизоды желудочковых 
аритмий [39].

С учетом потенциально прогрессирующего ха-
рактера НИ-ДКМП пациенты требуют регулярного 
и комплексного кардиологического наблюдения. 
Динамическая оценка сократительной функции 
миокарда, ритма сердца и структуры левого желу-
дочка с использованием ЭхоКГ, МРТ и амбулатор-
ного мониторинга ритма позволяет не только кон-
тролировать течение заболевания, но и своевремен-
но выявлять переход в высокорисковую категорию.

Для лиц с НИ-ДКМП, не демонстрирующих 
признаков высокого риска (отсутствие выраженно-
го фиброза, значимой систолической дисфункции, 
злокачественных аритмий и опасных генетических 
мутаций), участие в спортивной активности, вклю-
чая соревнования, может быть разрешено. Однако 
такое решение должно приниматься строго инди-
видуально, с учетом текущего клинического стату-
са, под контролем врача и в рамках формализован-
ного процесса совместного принятия решений.

Врожденные и приобретенные пороки сердца
ВПС остаются одной из наиболее распростра-

ненных форм структурной кардиальной патологии, 
встречаясь примерно у 1% новорожденных [40]. 
Благодаря достижениям в области кардиохирургии 
и терапии врожденной сердечной патологии, боль-
шинство пациентов достигают зрелого возраста, со-
храняя приемлемое качество жизни и возможность 
участия в физической активности. В связи с этим в 
последние годы наблюдается существенный сдвиг 
парадигмы: от политики «ограничений» к страте-
гии индивидуализированных «рекомендаций» по 
участию в физической активности, направленных 
на поддержание здоровья и социальной адаптации 
пациентов с ВПС.

AHA и ACC в 2015 г. опубликовали совместное 
экспертное заключение, основанное на результа-
тах когортных исследований у детей и подростков 

с врожденной патологией сердца, занимающихся 
спортом [41, 42]. В документе подчеркивается не-
обходимость учета не только анатомического диа-
гноза, но и функционального статуса, наличия или 
отсутствия гемодинамически значимых наруше-
ний, аритмий, а также индивидуальных клиниче-
ских особенностей пациента.

Спектр ВПС чрезвычайно разнообразен, и уро-
вень риска ВСС варьирует в зависимости от кон-
кретного порока. Так, у пациентов с изолирован-
ными и гемодинамически незначимыми дефектами 
(например, небольшими межпредсердными или 
межжелудочковыми коммуникациями) уровень ри-
ска считается минимальным, и физическая актив-
ность допускается в полном объеме, включая уча-
стие в соревновательном спорте.

Наибольшую настороженность вызывают поро-
ки, сопровождающиеся нарушением гемодинамики. 
К числу клинически значимых состояний относятся:

• дилатация сердечных камер;
• снижение сократительной способности мио-

карда;
• обструкция выносящих путей;
• частичный аномальный дренаж легочных вен;
• легочная гипертензия (среднее давление в ле-

гочной артерии > 20 мм рт. ст.).
Указанные состояния ассоциированы с повы-

шенным риском фатальных осложнений, включая 
ВСС, особенно на фоне интенсивной физической 
нагрузки. В подобных случаях допускается только 
участие в видах спорта низкой интенсивности, при 
этом допуск должен основываться на данных углу-
бленного обследования, включая визуализацию 
сердца, оценку функции желудочков и определение 
характера гемодинамики [41, 43].

Таким образом, ключевым подходом при опре-
делении физической активности у лиц с ВПС оста-
ется не унифицированное ограничение, а много-
факторная стратификация риска, основанная на 
анатомических, функциональных и электрофизи-
ологических характеристиках. Такой подход по-
зволяет не только минимизировать риск неблаго-
приятных событий, но и сохранять физическую 
активность как важный элемент профилактики и 
реабилитации.

Обструктивные поражения выводного тракта 
левого желудочка 

Обструктивные аномалии в зоне выносящего 
тракта левого желудочка (ЛЖ) составляют при-
мерно 6% всех ВПС у детей и представляют собой 
существенную клиническую проблему, особенно в 
контексте физической активности, где они являют-
ся значимым предиктором ВСС [42].

Такие поражения могут быть обусловлены раз-
личными структурными изменениями, в числе ко-
торых наиболее часто встречаются стеноз аорталь-
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ного клапана (аортальный стеноз, АС) и ГКМП. У 
пациентов с АС любого уровня тяжести при нали-
чии симптомов, возникающих на фоне физической 
нагрузки – таких как выраженная утомляемость, 
головокружение, синкопальные состояния или бо-
левой синдром в грудной клетке – требуется регу-
лярное кардиологическое обследование, не реже 
одного раза в год. Это позволяет своевременно вы-
явить прогрессирование заболевания и определить 
безопасный уровень физической активности.

Несмотря на то, что бессимптомный АС легкой 
или умеренной степени редко ассоциирован с ВСС, 
именно степень гипертрофии ЛЖ, а не выражен-
ность градиента на клапане, нередко определяет 
риск фатальных событий [44, 45]. Тяжелый АС, 
характеризующийся средним трансвальвулярным 
градиентом более 40 мм рт. ст. по данным эхокар-
диографии, считается значимым фактором риска 
ВСС, особенно в условиях физического перена-
пряжения. В подобных случаях, в зависимости от 
индивидуальной клинической картины – уровня 
симптоматики, степени аортального градиента, ха-
рактера нагрузки и размеров корня аорты – могут 
быть рекомендованы либо ограничения физиче-
ской активности до упражнений низкой интенсив-
ности, либо полное ее исключение [44].

Двустворчатый аортальный клапан, являющий-
ся наиболее распространенным ВПС, также может 
стать источником гемодинамических нарушений. 
Он может сопровождаться прогрессирующей кла-
панной дисфункцией, аортальной регургитацией и 
дилатацией восходящей аорты. При бессимптом-
ном течении без дилатации аорты регулярная физи-
ческая активность в целом безопасна. Однако изо-
метрические нагрузки высокой интенсивности при 
наличии дилатации могут способствовать дальней-
шему расширению аорты. Поэтому пациентам с 
двустворчатым аортальным клапаном и сопутству-
ющими изменениями – умеренным или выражен-
ным АС, тяжелой аортальной регургитацией, дила-
тацией аорты или сниженной систолической функ-
цией ЛЖ – рекомендуется индивидуальная коррек-
тировка режима физической активности [46].

Таким образом, любые обструктивные пораже-
ния выносящего тракта ЛЖ требуют внимательной 
стратификации риска, с акцентом на выраженность 
анатомических и функциональных нарушений, ди-
намику заболевания и возможное влияние физиче-
ских нагрузок. Подход к оценке допуска к спорту у 
таких пациентов должен быть максимально персо-
нализированным, с обязательным участием специ-
алистов в области спортивной кардиологии.

Аортопатии
Термин «аортопатия» охватывает широкий 

спектр клинических состояний, при которых на-
рушается структура сосудистой стенки, что повы-

шает риск дилатации, аневризматического расши-
рения, расслоения или даже разрыва аорты. Эти 
изменения могут затрагивать как грудной, так и аб-
доминальный отделы аорты, а в отдельных случаях 
– и другие крупные артерии. В основе патологии 
могут лежать как наследственные заболевания со-
единительной ткани, так и врожденные аномалии 
строения сердца и сосудов.

К числу классических наследственных причин 
аортопатий относятся синдром Лойса–Дитца, син-
дром Марфана и сосудистая форма синдрома Элер-
са–Данло, при которых нарушается синтез или ар-
хитектура компонентов внеклеточного матрикса, в 
первую очередь фибриллина и коллагена. Эти со-
стояния характеризуются повышенной хрупкостью 
сосудистой стенки и склонностью к ее деструкции 
при механическом или гемодинамическом воздей-
ствии. Также аортопатия может наблюдаться у па-
циентов с врожденными пороками сердца, такими 
как двустворчатый аортальный клапан, коарктация 
аорты и аортальный стеноз [47].

В опубликованном в 2024 г. консенсусном заяв-
лении AHA представлены современные подходы к 
диагностике и стратификации риска при аортопа-
тиях, а также обновленные рекомендации по физи-
ческим нагрузкам с учетом возраста, степени дила-
тации аорты и генетических факторов [47].

Наибольшую обеспокоенность вызывают ин-
тенсивные статические и изометрические нагруз-
ки (например, тяжелая атлетика), а также упраж-
нения, сопровождающиеся маневром Вальсальвы, 
поскольку они способствуют значительному росту 
систолического артериального давления и повыше-
нию трансмурального стресса в стенке аорты. У па-
циентов с нарушением архитектоники сосудистой 
ткани такие нагрузки существенно повышают риск 
разрыва или расслоения аорты.

Кроме того, контактные и травмоопасные виды 
спорта (единоборства, хоккей, футбол и др.) проти-
вопоказаны лицам с заболеваниями соединитель-
ной ткани. Например, у пациентов с сосудистой 
формой синдрома Элерса–Данло минимальное 
механическое воздействие может привести к по-
вреждению артериальной стенки или внутренних 
органов. У больных с синдромом Лойса–Дитца 
возможна нестабильность атлантоаксиального соч-
ленения, создающая риск шейных травм даже при 
незначительном ударе [48].

Тем не менее, при грамотно подобранной физи-
ческой активности и соблюдении индивидуальных 
ограничений, большинству пациентов с аортопа-
тиями может быть рекомендован активный образ 
жизни. Приоритет должен отдаваться аэробным и 
умеренно интенсивным занятиям (плавание, ходь-
ба, езда на велосипеде, йога), направленным на 
укрепление сердечно-сосудистой системы без чрез-
мерного давления на сосудистую стенку. Таким об-
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разом, консультация с профильным специалистом 
позволяет обеспечить безопасный и полноценный 
уровень физической активности, соответствующий 
состоянию конкретного пациента.

Аномалии коронарных артерий 
Аномалии коронарных артерий (АКА) пред-

ставляют собой важную причину ВСС, особенно у 
молодых спортсменов, находящихся на пике физи-
ческой активности. Степень риска при этих состо-
яниях определяется, прежде всего, типом аномаль-
ного отхождения и анатомическим ходом артерии. 
Наибольшую опасность представляют аномалии 
левой коронарной артерии, особенно при ее отхож-
дении от противоположного синуса или легочной 
артерии, ввиду высокой вероятности ишемии мио-
карда во время нагрузок.

Согласно крупному ретроспективному анализу, 
включавшему 866 случаев ВСС у профессиональ-
ных спортсменов в США, АКА была второй по ча-
стоте сердечно-сосудистой причиной ВОС и, как 
правило, проявлялась именно в момент максималь-
ной физической нагрузки [13, 49]. Это подчерки-
вает необходимость тщательной оценки состояния 
коронарного русла у спортсменов, особенно в слу-
чаях болей в груди или эпизодов потери сознания 
во время тренировки или соревнований [50].

Кроме того, коронарная патология становится 
наиболее вероятной причиной внезапной останов-
ки сердца у спортсменов старшего возраста – осо-
бенно в возрасте от 30 до 35 лет, когда нарастает 
распространенность атеросклеротических изме-
нений. В связи с этим спортсмены старше 25 лет 
должны проходить регулярный скрининг на нали-
чие факторов риска ишемической болезни сердца и 
оценку коронарного кровотока [51].

Диагностика АКА включает всестороннюю 
оценку – от подробного сбора анамнеза и физикаль-
ного обследования до визуализационных методов. 
Современные подходы предполагают использова-
ние стресс-эхокардиографии, нагрузочных тестов, 
кардиомагнитно-резонансной томографии, а при 
необходимости – КТ-ангиографии для выявления 
аномального хода коронарных сосудов и оценки 
признаков ишемии.

Что касается допуска к спортивной активности, 
рекомендации AHA/ACC (2015) предлагают исклю-
чить участие во всех соревновательных видах спор-
та для пациентов с выявленным отхождением левой 
коронарной артерии от противоположного синуса 
или от легочной артерии, если не было проведено 
хирургическое восстановление. Даже после опе-
рации спортсмену рекомендуется воздержаться от 
физической активности в течение не менее трех ме-
сяцев, с последующим пересмотром состояния [52].

Одной из наиболее часто встречающихся форм 
аномалий является отхождение правой коронарной 

артерии (ARCA) от левого синуса Вальсальвы [53]. 
При отсутствии симптомов, наличии благоприятной 
анатомии и отрицательных результатах стресс-те-
стов или перфузионной визуализации, риск ВСС 
считается низким. В таких случаях возможен инди-
видуальный подход к допуску к спортивной актив-
ности, при условии регулярного наблюдения и дина-
мического контроля [52].

Таким образом, при своевременной диагностике, 
анатомической и функциональной оценке, а также 
соблюдении соответствующих рекомендаций, уча-
стие в физической активности у пациентов с АКА 
может быть безопасным, но требует строгой страти-
фикации риска и индивидуализированного подхода.

Синдром и паттерн Вольфа–Паркинсона–Уайта
Паттерн WPW и связанные с ним синдромаль-

ные проявления представляют собой нарушения 
проводящей системы сердца, при которых имеет-
ся дополнительное предсердно-желудочковое сое-
динение – так называемый вспомогательный путь 
(accessory pathway, AP). Этот путь позволяет им-
пульсу достигать желудочков, минуя атриовентри-
кулярный узел, что приводит к преждевременной 
деполяризации и характерным изменениям на элек-
трокардиограмме, таким как дельта-волна и укоро-
ченный интервал PR [54].

Важно различать паттерн WPW, при котором на 
ЭКГ регистрируется предварительное возбужде-
ние без клинических проявлений, и синдром WPW, 
при котором электрические изменения сочетаются 
с симптомами тахиаритмий. Наибольшую опас-
ность представляет ситуация, когда фибрилляция 
предсердий передается по вспомогательному пути 
с высокой скоростью, минуя АВ-узел. Это может 
привести к крайне опасному состоянию –фибрил-
ляции предсердий с синдромом перевозбуждения, 
которая, в свою очередь, способна индуцировать 
фибрилляцию желудочков и ВОС [55].

Пациенты с WPW также предрасположены к над-
желудочковым тахикардиям, в частности, к атрио-
вентрикулярной реципрокной тахикардии (АВРТ). 
Несмотря на то, что WPW часто диагностируется у 
лиц с анатомически нормальным сердцем, он также 
может быть ассоциирован с определенными струк-
турными и генетическими заболеваниями, включая 
аномалию Эбштейна, гипертрофическую кардио-
миопатию и болезни накопления гликогена.

Результаты многоцентрового ретроспективного 
исследования, включившего 912 детей с синдро-
мом WPW, показали, что у детей наиболее часто 
первым проявлением может быть ВОС, в то время 
как у взрослых чаще наблюдаются другие симпто-
мы до развития тяжелых аритмий [56]. WPW, по 
разным оценкам, становится причиной около 1% 
всех случаев ВСС у молодых спортсменов [13].

Физическая нагрузка и связанная с ней адренер-
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гическая активация могут усиливать проводимость 
по дополнительным путям, увеличивая риск арит-
могенных осложнений. Однако важно отметить, 
что ВСС при WPW может наступить как на фоне 
интенсивной нагрузки, так и в состоянии покоя.

Ранее неинвазивное тестирование с физиче-
ской нагрузкой использовалось как основной метод 
стратификации риска у пациентов с WPW. Однако 
современные данные указывают на то, что прибли-
зительно у 30% пациентов, классифицированных 
как “низкий риск” по результатам нагрузочного 
теста, впоследствии выявлялись дополнительные 
пути с высокой проводимостью при инвазивном 
электрофизиологическом исследовании [57].

В этой связи у детей с паттерном или синдромом 
WPW рекомендуется проведение электрофизиоло-
гического исследования с возможной последую-
щей катетерной абляцией – как с целью уточнения 
степени риска, так и в качестве потенциально ле-
чебной стратегии [30].

Миокардит
Миокардит – воспалительное поражение сер-

дечной мышцы – представляет собой потенциально 
жизнеугрожающее состояние, способное привести 
к развитию желудочковых аритмий, нарушению 
насосной функции сердца и, в некоторых случаях, к 
атриовентрикулярной блокаде. Эти патологические 
процессы могут протекать скрыто, без яркой кли-
нической симптоматики, но нередко служат фоном 
для ВСС, особенно у детей и подростков.

По данным одного из эпидемиологических ис-
следований, миокардит был ведущей причиной 
ВСС у детей в возрасте от 1 до 5 лет и занимал вто-
рое место среди причин у детей 6–15 лет [58]. При 
анализе случаев ВСС вследствие миокардита сре-
ди молодых людей и спортсменов воспалительное 
поражение проводящей системы регистрировали 
довольно часто – в 38% [59]. Несмотря на это, ми-
окардит не входит в число основных причин ВОС 
у профессиональных спортсменов, где чаще доми-
нируют структурные или электрические аномалии.

Тем не менее, активное воспаление миокарда 
представляет собой абсолютное противопоказание 
к любой форме физической активности. Согласно 
действующим рекомендациям, пациентам с уста-
новленным диагнозом миокардита (или кардита 
любой этиологии) предписывается строгий покой и 
полный отказ от физических нагрузок на фоне вос-
палительного процесса [60].

Возвращение к спортивной деятельности воз-
можно не ранее чем через 3–6 месяцев после по-
становки диагноза. При этом ключевым условием 
допуска является подтвержденное устранение при-
знаков воспаления по данным визуализации (на-
пример, по результатам МРТ сердца) в сочетании 
с отсутствием индуцируемых желудочковых арит-

мий при проведении стресс-теста или других форм 
нагрузочного тестирования [30].

Таким образом, при миокардите подход к фи-
зической активности должен быть максимально 
консервативным и основан на объективной оцен-
ке воспалительной активности и электрической 
стабильности миокарда. Перенапряжение на фоне 
незавершенного восстановления может привести 
к фатальным последствиям даже при кажущемся 
клиническом благополучии.

Желудочковые аритмии и наследственные 
синдромы аритмии 

Желудочковые аритмии представляют собой 
широкий спектр нарушений сердечного ритма, 
которые могут варьировать от функционально не-
опасных до потенциально фатальных форм, при-
водящих к ВСС. У спортсменов особенно важно 
провести дифференцировку между доброкаче-
ственными и злокачественными желудочковыми 
нарушениями ритма, поскольку физическая ак-
тивность может выступать триггером для тяжелых 
аритмогенных событий.

При наличии частых желудочковых экстра-
систолий или эпизодов короткой желудочковой 
тахикардии (≥ 3 последовательных желудочковых 
комплексов) требуется проведение углубленной 
диагностики. Рекомендуемые методы включают 
12-отведенийную ЭКГ, амбулаторный суточный 
мониторинг сердечного ритма (Холтеровское мо-
ниторирование), нагрузочные тесты и методы ви-
зуализации сердца (например, эхокардиография 
или МРТ) [30]. Если при обследовании выявляются 
факторы высокого риска – такие как полиморфная 
морфология аритмии, высокая частота (> 200 уд/
мин), появление симптомов (головокружение, пре-
добморочное состояние) на фоне физической или 
эмоциональной нагрузки, а также наличие семей-
ного анамнеза ВСС – пациенту необходимо ограни-
чение физической активности до завершения пол-
ной клинико-инструментальной оценки [30].

Ключевой задачей обследования является уста-
новление природы аритмии: доброкачественное 
происхождение (например, из области выходного 
тракта правого желудочка или фасцикулярное) име-
ет благоприятный прогноз, тогда как аритмии, свя-
занные с кардиомиопатиями или наследственными 
синдромами каналопатий, требуют иного подхода к 
наблюдению и допуску к физической активности.

IAS – это генетически обусловленные состоя-
ния, приводящие к нарушению ионных токов через 
мембраны кардиомиоцитов, что повышает риск фа-
тальных аритмий. Наиболее известные представи-
тели этой группы включают синдром удлиненного 
интервала QT (LQTS), синдром Бругада, синдром 
короткого интервала QT, CPVT и синдром ранней 
реполяризации.
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Пациенты с IAS характеризуются различной 
степенью риска – в зависимости от генотипа (на-
личие подтвержденной мутации) и/или фенотипа 
(клинических проявлений). До 2015 г. большинству 
таких пациентов, особенно молодым спортсменам, 
автоматически запрещалось участие в спортивной 
активности любого уровня [60]. Однако пересмо-
тренные рекомендации AHA/ACC 2015 г. допуска-
ют участие некоторых пациентов с IAS в контро-
лируемой физической активности, при условии 
специализированного наблюдения, наличия плана 
действий в неотложной ситуации и выполнения ин-
дивидуального стратифицированного подхода [30].

Таким образом, современные подходы в спор-
тивной медицине и электрофизиологии смещаются 
от универсальных ограничений к персонализиро-
ванной оценке рисков. При правильной диагности-
ке и наблюдении часть пациентов с наследственны-
ми аритмогенными синдромами может безопасно 
продолжать физическую активность, включая от-
дельные виды соревновательного спорта.

Синдром удлиненного интервала QT
LQTS – это состояние, при котором удлинение 

интервала QT на электрокардиограмме отражает 
нарушение реполяризации миокарда и предраспо-
лагает к развитию злокачественных желудочковых 
аритмий, включая torsades de pointes и фибрилля-
цию желудочков. Удлинение QT может иметь при-
обретенную природу (прием аритмогенных препа-
ратов, электролитные нарушения, обменные рас-
стройства) или быть следствием наследственной 
мутации в генах ионных каналов, ответственных за 
реполяризацию кардиомиоцитов [61].

Наследственный LQTS может манифестировать 
обмороками, судорожными состояниями и внезап-
ной сердечной смертью. При этом выраженность 
клинической картины и аритмогенного риска ва-
рьирует в зависимости от генотипа и фенотипа 
пациента. До 30% носителей патологических му-
таций имеют нормальный QTc-интервал в покое, 
а удлинение проявляется исключительно во время 
физической нагрузки, что затрудняет диагностику 
при стандартной ЭКГ [62].

Известно несколько подтипов LQTS, каждый из 
которых характеризуется специфическими тригге-
рами аритмий. Так, у пациентов с LQT1 основными 
провоцирующими факторами являются физическая 
нагрузка и плавание, тогда как при LQT3 аритмии 
чаще возникают в состоянии покоя или во сне. На-
личие QTc > 500 мс ассоциировано с 6–12-кратным 
увеличением риска повторных синкопе и внезапной 
смерти [63]. В связи с этим комплексное обследова-
ние в специализированных центрах, включающее 
генетическое тестирование, нагрузочные ЭКГ-про-
бы и оценку фенотипа, является обязательным эта-
пом стратификации риска.

До недавнего времени физическая активность 
считалась абсолютным противопоказанием для па-
циентов с LQTS. Однако подходы к ведению этой 
категории пациентов изменились. Современные 
исследования демонстрируют, что при строгом со-
блюдении режима терапии и тщательном наблюде-
нии, участие в физической активности может быть 
допустимым. Так, в крупном исследовании, охва-
тившем 494 спортсмена с LQTS, частота несмер-
тельных аритмических эпизодов составила всего 
1,16 на 100 пациенто-лет наблюдения, что при 
соблюдении условий терапии и мониторинга рас-
сматривается как допустимый риск. Это указывает 
на возможность безопасного возвращения к спор-
тивной активности в контролируемых условиях 
при соблюдении индивидуального плана ведения 
пациента [64].

Назначение неселективных бета-блокаторов (в 
частности, надолола и пропранолола) остается кра-
еугольным камнем лечения и профилактики арит-
мий при LQTS, особенно в подтипах LQT1 и LQT2. 
Применение бета-блокаторов продемонстрировало 
значимое снижение риска желудочковых аритмий 
(относительный риск 0,38) [65]. При этом уровень 
смертности среди симптомных пациентов, не полу-
чающих лечения, достигает 21% в течение первого 
года после синкопального дебюта [66].

Обновленные рекомендации AHA/ACC допу-
скают участие в спортивных соревнованиях неко-
торых пациентов с LQT1, при условии:

• отсутствия симптомов при адекватной бе-
та-блокаторной терапии;

• доказанного эффекта медикаментозного кон-
троля при нагрузочном тестировании;

• понимания пациентом и его окружением воз-
можных триггеров аритмии (электролитные нару-
шения, обезвоживание, перегрев);

• наличия плана действий в экстренной ситуа-
ции и постоянного наблюдения [30].

Однако при определенных генетических вари-
антах (например, с высоким риском при LQT2 или 
LQT3) аритмии могут развиваться несмотря на 
медикаментозное лечение. В таких случаях могут 
потребоваться более агрессивные меры: симпатэк-
томия, имплантация ИКД или полный отказ от уча-
стия в соревновательных видах спорта.

Катехоламинергическая полиморфная желу-
дочковая тахикардия 

CPVT представляет собой наследственную фор-
му жизнеугрожающих желудочковых аритмий, 
встречающуюся с частотой примерно 1 случай на 
10 000 человек. Заболевание характеризуется раз-
витием адренергически-зависимой, часто двуна-
правленной, полиморфной желудочковой тахикар-
дии, возникающей в ответ на физическую нагрузку 
или выраженное эмоциональное возбуждение [67].
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В основе CPVT чаще всего лежат генетические 
мутации, влияющие на регуляцию внутриклеточ-
ного кальциевого обмена, в частности в генах, 
кодирующих рианодиновый рецептор (RYR2) и 
кальсеквестрин (CASQ2). Нарушение регуляции 
кальция способствует генерации триггерной актив-
ности в миокарде и инициации аритмии [68].

Стандартной терапией первой линии при CPVT 
остаются неселективные бета-адреноблокаторы 
(например, надолол), которые эффективно предот-
вращают развитие аритмий в большинстве случаев 
[69]. Однако у некоторых пациентов может потре-
боваться интенсификация лечения – с добавлением 
антиаритмиков, таких как флекаинид, и/или прове-
дение двухсторонней симпатэктомии для подавле-
ния симпатической стимуляции сердца.

Исторически пациентам с CPVT строго запре-
щались любые физические упражнения, включая 
участие в спортивных соревнованиях, из-за высо-
кой чувствительности к адренергической актива-
ции и значительного риска внезапной сердечной 
смерти во время активности.

Тем не менее, данные одного центра предпола-
гают, что у избранной категории пациентов воз-
можно рассмотреть ограниченное возвращение к 
физическим нагрузкам при соблюдении ряда ус-
ловий: строгая приверженность медикаментозной 
терапии, отсутствие индуцируемых аритмий при 
нагрузочном тестировании по протоколу “burst”, а 
также наличие четкого плана действий в неотлож-
ных ситуациях и участие пациента в совместном 
принятии решений [30].

Важно подчеркнуть, что этот подход пока не 
получил широкого распространения и применя-
ется лишь в ограниченном числе специализиро-
ванных центров, учитывая высокую частоту вне-
запной сердечной остановки и недостаточность 
данных, подтверждающих безопасность физиче-
ской активности при CPVT. В связи с этим любые 
вопросы, касающиеся участия в спорте, должны 
обсуждаться исключительно с электрофизиологом 
в условиях специализированного медицинского 
учреждения.

Синдром Бругада
Синдром Бругада – это наследственный арит-

могенный синдром, наиболее часто ассоциирован-
ный с мутациями в гене SCN5A, который кодирует 
α-субъединицу натриевого канала кардиомиоци-
тов. Клинически он характеризуется склонностью 
к развитию желудочковых тахиаритмий и ВСС, 
особенно в ситуациях, сопровождающихся гипер-
термией, лихорадкой или во время сна, когда актив-
ность симпатической нервной системы снижена.

Несмотря на обилие данных, связывающих син-
дром Бругада с температурными триггерами, связь 
между заболеванием и физической нагрузкой оста-

ется ограниченно изученной [30]. Тем не менее, из-
вестно, что у пациентов со спонтанным ЭКГ-пат-
терном Бругада 1-го типа и эпизодами синкопе или 
ВСС в анамнезе, риск повторных фатальных арит-
мий значительно возрастает [70].

Ввиду чувствительности к повышению темпе-
ратуры тела, спортсменам с синдромом Бругада 
рекомендуется избегать условий, способствую-
щих гипертермии – например, интенсивных тре-
нировок в жарком климате, длительной физиче-
ской активности без охлаждения, а также состо-
яний, ведущих к тепловому истощению или обе-
звоживанию [30].

Тем не менее, при отсутствии выраженных сим-
птомов, отсутствии индуцируемых аритмий и при 
условии экспертной оценки состояния (включая 
ЭКГ, нагрузочное тестирование, семейный анамнез 
и, при необходимости, электрофизиологическое 
обследование), участие в физической активности 
может быть допустимым. В частности, при соблю-
дении индивидуальных рекомендаций, мониторин-
га состояния и предупреждении гипертермических 
факторов, пациенты с синдромом Бругада могут 
безопасно заниматься спортом в рамках персона-
лизированного подхода.

Таким образом, хотя синдром Бругада не имеет 
доказанной прямой связи с физической активно-
стью как триггером ВСС, повышенная насторо-
женность по отношению к тепловым и метаболи-
ческим стрессорам является ключевой в стратегии 
профилактики жизнеугрожающих аритмий у этой 
группы спортсменов [30, 70].

Персонализированная спортивная адаптация 
и экстренное реагирование при угрозе внезапной 
сердечной смерти

Регулярное участие в спортивной деятель-
ности, включая организованные соревнования, 
признано важным фактором, способствующим 
как физическому, так и психоэмоциональному 
благополучию подростков и молодых людей [66]. 
Следовательно, любые ограничения в доступе к 
спорту, особенно если они не добровольны, могут 
оказывать негативное влияние на качество жизни, 
снижать уровень самооценки, нарушать чувство 
принадлежности и вызывать утрату спортивной 
идентичности [67]. Это, в свою очередь, может со-
провождаться эмоциональной нестабильностью и 
снижением мотивации, особенно у молодых спор-
тсменов, чья самооценка тесно связана со спор-
тивной деятельностью [30].

В этой связи ключевым становится совместное 
принятие решений между пациентом и медицин-
ской командой. Такой подход предполагает уважи-
тельное и информированное обсуждение целей, 
ценностей и приоритетов самого спортсмена, а 
также всестороннюю оценку медицинских ри-
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сков. Обсуждение должно вестись в мультидисци-
плинарном формате – с участием лечащего врача, 
спортивного кардиолога, тренеров, психологов, 
опекунов и самого пациента, особенно если речь 
идет о несовершеннолетнем. Такая стратегия обе-
спечивает прозрачность коммуникации, поддержи-
вает автономию пациента и способствует лучшему 
принятию медицинских рекомендаций [68].

Наряду с индивидуализацией решений о допу-
ске к спорту, критически важным компонентом без-
опасного участия в физической активности остает-
ся готовность к экстренным ситуациям, особенно в 
условиях повышенного риска ВОС. На сегодняш-
ний день доказано, что наличие отработанных про-
токолов экстренного реагирования в спортивных 
учреждениях и рекреационных центрах способно 
значимо повысить выживаемость при ВОС у детей 
и подростков [69].

Поэтому во всех местах проведения тренировок 
и соревнований рекомендуется обеспечить:

• наличие автоматических наружных дефибрил-
ляторов (AED), расположенных в пределах 3 минут 
ходьбы от любой зоны;

• видимость, чистоту и техническую исправ-
ность AED;

• свободный и незапертый доступ к устройствам 
в любое время;

• регулярное техническое обслуживание и про-
верку работоспособности оборудования [30]. 

Дополнительно настоятельно рекомендуется об-
учение всего спортивного персонала (включая тре-
неров и обслуживающий персонал), а также самих 
спортсменов навыкам базовой сердечно-легочной 
реанимации и правильному использованию AED. 
Эти знания и действия в первые минуты после ВОС 
являются решающими факторами выживаемости.

Таким образом, обеспечивая баланс между ме-
дицинской безопасностью и сохранением спортив-
ной активности, мы создаем устойчивую и уважи-
тельную модель взаимодействия, которая способ-
ствует как профилактике фатальных событий, так 
и поддержанию высокого качества жизни молодых 
спортсменов.

Заключение
ВСС у детей и подростков – явление редкое, 

однако ее потенциальная тяжесть и связь с физи-
ческой активностью делают эту тему крайне акту-
альной для специалистов, занимающихся допуском 
детей к спорту. Заболеваемость и этиологический 
спектр заболеваний, ассоциированных с риском 
ВСС, варьируют в зависимости от возраста, пола и 
расово-этнической принадлежности, что подчерки-
вает необходимость индивидуализированного под-
хода в оценке риска.

К числу наиболее распространенных причин 
ВОС в педиатрической популяции относятся: ги-

пертрофическая кардиомиопатия, аномалии коро-
нарных артерий, дилатационные и аритмогенные 
кардиомиопатии, наследственные аритмогенные 
синдромы, заболевания соединительной ткани, а 
также врожденные пороки сердца. Каждое из этих 
состояний характеризуется собственным профилем 
риска, который может модифицироваться под воз-
действием физической нагрузки.

Понимание специфических механизмов и три-
ггеров аритмий или сердечно-сосудистой деком-
пенсации, ассоциированных с конкретными нозо-
логиями, имеет важнейшее значение при приня-
тии решений о степени допустимой физической 
активности. Речь идет не только о медицинских 
ограничениях, но и о возможности адаптирован-
ного участия в спорте, направленного на поддер-
жание физического и психологического благопо-
лучия ребенка.

С учетом растущего числа доказательств в поль-
зу персонализированного подхода современные 
рекомендации все чаще поддерживают концепцию 
совместного принятия решений, включающую ак-
тивное участие пациента и его окружения в выборе 
стратегии поведения. Наряду с этим, особое внима-
ние уделяется готовности к экстренным ситуациям 
– от наличия автоматических наружных дефибрил-
ляторов до обучения базовым навыкам сердеч-
но-легочной реанимации в школах и спортивных 
учреждениях.

Таким образом, подход к спортивной активно-
сти у детей с риском развития ВОС должен быть 
сбалансированным, клинически обоснованным и 
гуманистически ориентированным, обеспечивая 
безопасность без излишней изоляции от физиче-
ской культуры.
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