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В ведение. Кардиомиопатии (КМП) в изна-
чальном понимании представляли собой 

группу заболеваний сердца неишемической природы 
и невыясненного генеза. Диагноз КМП служил объ-
единяющим понятием для клинических случаев кар-
диальной патологии неизвестного происхождения, 
основными признаками которых были структурные 
изменения камер сердца определенного харак-
тера. В соответствии с этими изменениями была 
сформулирована классификация, подразделявшая 
КМП на три основных типа: дилатационную (ДКМП), 
гипертрофическую (ГКМП) и рестриктивную (РКМП). 
Однако через короткое время развитие визуализи-
рующих и электрофизиологических технологий за-
ставило расширить данную классификацию за счет 
включения в нее случаев некомпактного миокарда 
и аритмогенной дисплазии правого желудочка, ко-
торые могут также встречаться в комбинациях [1]. 
Основанием для такого объединения послужила 
неизвестность этиологических факторов развития 
данных состояний, аналогичная предыдущим за-
болеваниям [2]. 

Классификация патологии сердца, основанная 
на структурных изменениях, оказалась настолько 
практичной, что понятие КМП далее расширили за 
счет состояний с известной этиологией, но имею-
щих столь же типичные внешние признаки. Таким 
образом, в классификацию КМП были включены 
специфические кардиомиопатии: ишемическая, 
клапанная, гипертоническая и др. В то же время 
КМП, составлявшие первоначальную классифи-
кацию, стали обозначаться как идиопатические. В 
настоящее время понятно, что данное название не 
вполне соответствует природе этих заболеваний. 
У каждого из них есть вполне определенная при-
чина – генетически детерминированные нарушения 
в структуре сократительных белков или накопление 
в миокарде продуктов нарушенного общего метабо-
лизма в организме [3, 4]. 

Генетические детерминанты 
Кардиомиоцит, будучи конструктивной основой 

миокарда, представляет собой комплексную струк-
туру, основным функциональным содержанием 

которой является сократительная деятельность. 
Ключевыми факторами в осуществлении данной 
активности представляются миокардиальные со-
кратительные белки. Именно их функциональная 
полноценность определяет в конечном счете со-
кратительный потенциал сердца как единого органа, 
а также его основные структурные характеристики. 
Изменения этих характеристик имеют два основных 
направления развития: приводящие либо к увеличе-
нию толщины миокарда с относительно сохранной 
сократительной способностью, либо к истончению 
миокардиальной стенки с выраженным падением 
ее сократимости. 

Недавние исследования генетической при-
роды идиопатических КМП продемонстрировали 
их четкую ассоциированность с определенными 
вариантами структуры сократительных белков. Это 
указывает на их генетическое, врожденное проис-
хождение [5]. В то же время характер реализации 
данной генетической предрасположенности в каж-
дом конкретном случае не может быть объяснен 
самим фактом генетической мутации. Дебюты таких 
заболеваний и их клиническое течение, несмотря 
на общность этиологического элемента, достаточно 
разнообразны. Они могут развиваться у пациентов 
в самом широком диапазоне возрастов, при различ-
ной сопутствующей патологии и других вариантах 
генетических предрасположенностей, а также у лиц 
обоего пола, хотя в ряде случаев прослеживается 
определенное гендерное преобладание [6]. 

Кроме того, несмотря на общность генетических 
изменений, характерных для той или иной КМП, 
и предсказуемость общего характера течения за-
болевания, индивидуальные особенности дебюта 
клинической картины, наиболее значимые симптомы 
и жалобы пациента, а также их развитие с течением 
времени могут варьировать в широком диапазоне. 
В частности, тяжесть течения КМП, степень выра-
женности типичных структурных изменений, симп-
томатика сердечной недостаточности и скорость 
прогрессирования патологического процесса во 
многом остаются определяемыми индивидуально. 
Характер течения КМП и ее долгосрочный прогноз 

Abstract. Aim. The aim of the study is to characterize the modern perception of idiopathic cardiomyopathy as a 
genetically determined disease as well as its practical aspects. Material and methods. Review of scientifi c medical 
literature on the subject of idiopathic cardiomyopathy was performed. Results and discussion. Cardiomyopathies 
represent a group of heart diseases of non-ischemic nature, associated with a violation in the myocardial contractile 
protein structure and function. The main diagnostic features of the disease are structural changes in the heart chambers 
of particular nature. Classifi cation that divided cardiomyopathies into 3 main types: dilated, hypertrophic and restrictive, 
was based on such changes. The classifi cation has recently been expanded in order to include the cases of noncompact 
myocardium and arrhythmogenic right ventricular dysplasia. The classifi cation of the heart diseases, based on the 
structural changes, was further expanded due to conditions with identifi ed origin, having the same typical external signs. 
Thus, the classifi cation of cardiomyopathies includes specifi c forms, for example, ischemic, valvular and hypertonic. At 
the same time, cardiomyopathies underlying the initial classifi cation are referred to as idiopathic. This name does not 
fully correspond to the nature of these diseases that have defi nite causes such as genetically determined alteration of 
contractile protein structure or the accumulation of metabolic products in the myocardium. Conclusion. The modern 
concept of idiopathic cardiomyopathy includes the characteristics of the structural and functional features of the heart 
chambers, primary causes of the typical changes due to congenital dysfunction of myocardium contractile proteins, the 
structure of the endocardium, or the accumulation of the products of altered metabolism.
Key words: idiopathic cardiomyopathy, genetic predisposition, myocardial proteins.
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также остаются непредсказуемыми в каждом от-
дельном случае, хотя существуют данные долго-
срочных проспективных наблюдений, касающиеся 
большинства случаев данной патологии в целом. 

Модифицирующие факторы 
Разнообразие клинической картины и характера 

течения КМП также объясняется различием индиви-
дуальных аллелей, экспрессируемых в каждом кон-
кретном случае. Известно также, что фактическая 
реализация генетической предрасположенности не 
является прямым эквивалентом самого генетиче-
ского изменения. Фенотипическая пенетрантность 
признака может существенно отличаться по частоте 
от генотипического паттерна. Таким образом, можно 
говорить о наличии у пациента внутренних и внеш-
них модифицирующих факторов, определяющих в 
конечном итоге вероятность клинической реализа-
ции имеющейся генетической предрасположенности 
к развитию КМП, а также индивидуальный характер 
и особенности такой реализации. 

Возможными факторами в этом отношении яв-
ляются: 1) влияние компонентов внешней среды; 
2) параллельно существующие генетически детер-
минированные коморбидные состояния; 3) особен-
ности индивидуального образа жизни пациента. В 
частности, к первой группе могут быть отнесены 
экологические факторы и профессиональные 
вредности, связанные с общей токсичностью для 
организма. Также это могут быть специфические 
кардиотоксические эффекты отдельных материалов 
и производственных процессов, прямая кардиоток-
сичность химиотерапии и лучевой терапии при ле-
чении онкологических заболеваний. Здесь же можно 
указать перенесенные инфекционные заболевания 
со специфическим кардиотропным действием. 

Ко второй группе модифицирующих факторов 
можно отнести как собственно кардиологические за-
болевания, так и патогенетически ассоциированные 
состояния некардиологического профиля, демон-
стрирующие выраженную генетическую детерми-
нированность или прямо врожденный характер [7]. 
В первую очередь, это сопутствующая кардиальная 
патология, в частности эссенциальная гипертензия, 
генетический компонент в патогенезе которой, во 
всяком случае у большой части пациентов, счи-
тается доказанным. Кроме того, это могут быть 
паренхиматозные или структурно обусловленные 
формы патологии почек, развитие которых не может 
быть отнесено за счет специфического образа жизни 
пациента. Такие взаимодействия, описываемые в 
контексте ренокардиального синдрома, представ-
ляют собой существенный объем кардиологической 
патологии в целом и с высокой вероятностью могут 
оказывать провоцирующий или усугубляющий эф-
фект на течение КМП. Резонно предположить, что в 
ряде случаев, при отсутствии возможности генетиче-
ского анализа, дифференциально-диагностическое 
решение может быть принято в пользу вторичных, 
ренокардиальных механизмов поражения сердца. 
Тогда как по сути развитие клинической картины 
могло быть преимущественно следствием врож-
денной патологии сократительных миокардиальных 
белков. 

Ключевым индикатором принадлежности заболе-
вания к данной группе модифицирующих факторов 
можно считать низкую вероятность предотвращения 
развития его клинической картины посредством 
одного лишь профилактического изменения образа 
жизни. Генетически детерминированные коморбид-
ные состояния, имеющие общий элемент патогенеза 
гемодинамических нарушений с кардиомиопатиями, 
могут также включать метаболический синдром, 
нарушения углеводного обмена, отклонения в 
функциональном балансе ренин-ангиотензин-аль-
достероновой системы. В настоящее время нет 
окончательных данных относительно обоснован-
ности выделения в отдельную группу пациентов с 
артериальной гипертензией или хронической сер-
дечной недостаточностью, у которых генетическая 
детерминированность нарушений в этой системе 
была бы однозначно подтверждена. В то же время 
имеющийся дисбаланс нейрогуморального регули-
рования является частым, а зачастую ведущим пато-
генетическим механизмом указанных заболеваний.

Особое значение в этой связи могут иметь 
определенные HLA аллели, предрасполагающие 
к развитию миокардиального повреждения по 
иммунным механизмам. Сюда, в частности, отно-
сятся миокардиты, ассоциированные с вирусными 
инфекционными заболеваниями, в генезе которых 
предполагается аутоиммунный компонент. Этот 
вопрос имеет практическую актуальность в связи с 
необходимостью дифференциальной диагностики 
кардиомиопатий и миокардитов, что составляет 
нередкую проблему для кардиологов. Комплексное 
изучение генотипа сократительных миокардиальных 
белков в сочетании с HLA-типированием может 
оказаться ключом к пониманию закономерностей 
клинической реализации генетически детермини-
рованной патологии кардиомиоцитов.

Вопрос о возможности отнесения к модифициру-
ющим факторам врожденных и приобретенных по-
роков сердца представляется не менее актуальным. 
Вряд ли есть основания исключать возможность 
сочетания врожденной патологии сократительных 
белков миокарда с врожденной патологией струк-
туры всего сердца или с возможностью (или не-
возможностью) развития, например ревматических 
поражений его клапанного аппарата. Очевидно, 
что выделение клапанных КМП в отдельную форму 
специфических кардиомиопатий не только не реши-
ло этот вопрос, но, по сути, объединило под одной 
крышей заболевания, принципиально различные во 
всем, кроме внешних признаков ремоделирования 
камер сердца. 

Третью группу модифицирующих факторов могут 
составлять особенности индивидуального образа 
жизни пациента, которые, в отличие от предыдущих, 
доступны изменению. К таковым можно отнести 
злоупотребление алкоголем, имеющим прямое 
кардиотоксическое действие, а также повышенные 
физические нагрузки, не пропорциональные инди-
видуальным адаптивным возможностям организма. 
Контроль указанных компонентов может снизить 
частоту клинической реализации генетических на-
рушений при КМП, отложить момент дебюта симп-
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томатики на более старший возраст, уменьшить 
скорость прогрессирования гемодинамических на-
рушений, улучшить прогноз заболевания, снизить 
объем необходимого медикаментозного лечения. 

Последний пример имеет особое значение в 
спортивной медицине. Роль спортивных физиче-
ских нагрузок в развитии КМП приобрела практиче-
ское значение в связи с повышением в последнее 
время частоты регистрации случаев внезапной 
сердечной смерти (ВСС) у профессиональных ат-
летов [8]. Считается, что в этой группе лиц именно 
гипертрофическая КМП лежит в основе фатальных 
нарушений сердечного ритма, обусловливающих в 
большинстве случаев развитие ВСС [9]. Гипертро-
фия миокарда, имеющая место как при интенсив-
ных тренировках, так и при развитии ГКМП, служит 
высокочувствительным, но низкоспецифичным 
индикатором гипертрофической КМП. Не исключено, 
что в случаях внезапной смерти среди профессио-
нальных атлетов может присутствовать сочетание 
рабочей гипертрофии миокарда с его структурными 
изменениями вследствие врожденного нарушения 
функциональных свойств сократительных белков. 
Практика показывает, что не во всех случаях ВСС у 
профессиональных атлетов в качестве ее причины 
бывает ГКМП [10].

Функциональные группы 
Возможности генетического анализа позволяют 

выделять носителей аллелей, ассоциированных 
с КМП [11]. Такие случаи можно подразделить на 
следующие, практически значимые категории: 1) но-
сители КМП-ассоциированного аллеля, не имеющие 
ни структурно-функциональных, ни клинических 
признаков КМП; 2) носители аллеля, имеющие 
бессимптомные или малосимптомные нарушения 
в структуре и функции сердца; 3) пациенты с яв-
ными клиническими признаками КМП в сочетании 
со структурно-функциональными нарушениями 
сердца и носительством ассоциированного аллеля. 
Практическое применение получаемой информации 
имеет помимо клинического также существенный 
этический компонент, связанный с потенциальными 
ограничениями в образе жизни и профессиональной 
деятельности. 

Такое подразделение, содержащее в себе дан-
ные генотипирования и клинических симптомов, 
является, по сути, отражением функционального 
состояния пациента, экстраполированного на про-
гноз, определяемый наличием генетической пред-
расположенности и фактической симптоматики. Для 
указанных групп можно предположить следующие 
рациональные медицинские тактики. 

Основной характеристикой первой группы лиц 
является потенциальное снижение адаптационного 
резерва сердечной мышцы, которое может про-
явиться или не проявиться развитием заболевания. 
Для них целесообразна первичная профилактика, 
включающая ограничение тренирующих физических 
нагрузок при сохранении необходимого объема 
физической активности, пропорционального фак-
тическому образу жизни. Повышенная вероятность 
развития ВСС при кардиомиопатиях, особенно при 
ГКМП, может служить обоснованным ограничением 

по состоянию здоровья для профессиональной де-
ятельности в областях высокого риска. 

Лицам этой группы следует пожизненно находить-
ся под диспансерным наблюдением кардиолога. Его 
основу должны составлять не столько клинические 
осмотры и лабораторные анализы, сколько регуляр-
но проводимые инструментальные исследования, 
направленные на выявление начальных изменений 
в структуре и механической функции сердца, а также 
нарушений его электрических свойств [12]. Помимо 
стандартной ЭКГ может быть целесообразно еже-
годное проведение холтеровского мониторирования 
(ХМ) и эхокардиографии (ЭхоКГ) в объеме скринин-
гового исследования. Использование стресс-тестов 
может быть обоснованным в отдельных случаях 
для выявления сердечных аритмий, вызываемых 
физическими нагрузками. Однако в связи с общим 
щадящим режимом физической активности таких 
пациентов вероятно следует ограничиться облег-
ченными, модифицированными протоколами. Целью 
проведения стресс-тестов должна быть не демон-
страция отсутствия аритмической активности при 
пиковых нагрузках, а ее отсутствие при физических 
нагрузках, реально прогнозируемых для фактиче-
ского образа жизни пациента. 

Вторая группа характеризуется удовлетвори-
тельной клинической компенсацией имеющихся 
структурно-функциональных нарушений левого 
желудочка (ЛЖ). Заболевание уже имеет место, и 
речь идет о вторичной профилактике. Объем фи-
зических нагрузок у таких пациентов определяется 
их фактической переносимостью, а тренирующий 
режим в большинстве случаев, по-видимому, 
противопоказан. В то же время показано, что опре-
деленные режимы физической активности улучшают 
функциональный класс пациента даже при наличии 
признаков хронической сердечной недостаточности 
(ХСН). Профессиональная деятельность не должна 
быть связана с интенсивными, особенно статически-
ми, физическими нагрузками.

Для таких пациентов может рассматриваться 
ранняя медикаментозная профилактика потенци-
ально угрожающей ХСН с использованием препара-
тов из групп ингибиторов АПФ и блокаторов рецеп-
торов ангиотензина [13]. Клинический эффект этих 
препаратов, как известно, обусловлен не столько 
активацией снижающейся сократительной функции 
миокарда, хотя снижение периферического сопро-
тивления может повысить фактическую насосную 
функцию ЛЖ, сколько поддержанием баланса ней-
рогуморальных влияний. Применение бета-блокато-
ров в этой группе пациентов возможно, но в полной 
мере не изучено, хотя успешность их применения 
при симптомной ХСН предполагает тот же эффект 
и на более раннем этапе бессимптомного течения. 

Диспансерное наблюдение в этой группе должно 
включать клиническое обследование для раннего 
выявления сердечной недостаточности, установле-
ния ее стадии и функционального класса. Первона-
чальная оценка состояния таких пациентов должна 
быть углубленной с целью исключения других при-
чин возникновения функциональных нарушений в 
сердечной мышце, в частности, приобретенные по-
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ражения клапанов или медикаментозная кардиоток-
сичность при химиотерапии. Кроме того, необходимо 
целенаправленное выявление рассмотренных выше 
сопутствующих заболеваний кардиальной или иной 
природы, способных повлиять на состояние сердеч-
но-сосудистой системы и поддержание компенсации 
сердечной деятельности. 

Лабораторные тесты могут включать определе-
ние доступных ранних индикаторов сердечной недо-
статочности (натрийуретические пептиды), маркеров 
повреждения миокарда (тропонины), а также более 
углубленную интерпретацию стандартных тестов 
[14]. Инструментальное обследование направле-
но на определение характера миокардиальной 
дисфункции (диастолической, систолической или 
комбинированной), степени ее выраженности по 
уровню фракции выброса (ФВ, %) ЛЖ, а также на 
выявление нарушений регионарной сократимости 
миокарда. Последний признак, будучи характерен 
для ИБС, может также встречаться при КМП, осо-
бенно на начальных этапах при малосимптомном 
течении. Проведение ХМ предпочтительно для ран-
него выявления нарушений ритма и проводимости. 
Функциональные пробы с дозированной физической 
нагрузкой для большинства пациентов этой группы 
не имеют особого значения и могут быть заменены, 
в случае необходимости, пробой с шестиминутной 
ходьбой. 

Третья группа включает пациентов с явными кли-
ническими признаками ХСН и наличием выраженных 
изменений в сердце. Эта категория пациентов в 
полной мере демонстрирует признаки структурно-
функциональных нарушений со стороны сердца, 
используемые сейчас в классификации КМП [15]. 
Именно в этой группе больных выявляются наи-
более типичные патологические признаки того или 
иного варианта КМП, а диагностика этих вариантов 
представляется наиболее обоснованной. Выявле-
ние у этих пациентов генетических маркеров КМП 
интересно в основном с ретроспективной точки 
зрения, так как медикаментозное лечение имеет па-
тогенетический и симптоматический характер, мало 
зависящий от исходной нозологической формы. Фак-
тически, речь идет об установлении характера име-
ющихся изменений в сердце, а также типа и степени 
сопутствующей сердечной недостаточности при 
выраженном далеко зашедшем заболевании [16]. 

Объем физической активности этих пациентов 
определяется функциональным классом ХСН и 
не нуждается в точной количественной оценке, за 
исключением экспертных случаев. В то же время 
физическая реабилитация возможна и для таких 
пациентов [17, 18]. Больные получают полный объ-
ем лечения ХСН, ее осложнений и сопутствующей 
патологии. Прогноз заболевания в этой группе за-
висит от множества факторов, включая сниженный 
уровень интегральной сократимости ЛЖ (ФВ<40%) 
и желудочковые нарушения ритма высоких градаций 
по Лауну (групповая полиморфная желудочковая 
экстрасистолия, пробежки неустойчивой желудоч-
ковой тахикардии). На течение заболевания также 
влияет наличие фибрилляции предсердий (ФП) и 
частота желудочкового ответа [19]. В случае при-

нятия решения о восстановлении синусового рит-
ма необходимо проверить наличие тромба в ушке 
левого предсердия как маркера повышенного риска 
эмболического инсульта. Следует оценить функцио-
нальное состояние правого желудочка, наличие ле-
гочной гипертензии, ее уровень, а также наличие и 
степень относительных недостаточностей атриовент-
рикулярных клапанов. Прогностическим значением 
обладает повышение уровня маркеров повреждения 
миокарда, однако пороговые уровни для пациентов 
с КМП в настоящее время не определены. 

Использование перечисленных признаков для 
выявления пациентов высокого риска связано с ха-
рактером прогнозируемого неблагоприятного исхода 
и возможными действиями по его предупреждению. 
Снижение интегральной сократимости ЛЖ в соче-
тании с выраженным расширением желудочкового 
комплекса на ЭКГ связано с прогрессированием 
клиники ХСН и предполагает корректировку с ис-
пользованием ресинхронизирующей терапии. Высо-
кие градации желудочковых аритмий в сочетании с 
низкой ФВ ЛЖ связаны с повышенным риском ВСС 
и предполагают профилактическую установку кар-
диовертера-дефибриллятора или радиочастотную 
деструкцию очага аритмии [20]. В некоторых случаях 
сохранение ФП связано с прогрессированием симп-
томов ХСН и может потребовать радиочастотной 
деструкции АВ-узла с установкой электрокардиости-
мулятора на желудочки. В целом течение КМП и ее 
прогноз определяются ее типом и функциональным 
состоянием сердца. Однако у отдельных пациен-
тов эти показатели могут варьировать в широких 
пределах, что требует индивидуального подхода не 
только в лечении, но и в прогнозировании течения 
заболевания. 

Выводы. Идиопатические кардиомиопатии 
представляют собой группу заболеваний миокарда 
неишемической природы, связанных с генетически 
детерминированными нарушениями со стороны со-
кратительных белков миокарда. Для разных типов 
кардиомиопатий также характерны свои структурные 
изменения камер сердца и определенные типы мио-
кардиальной дисфункции. В соответствии с этими 
нарушениями действует классификация, подраз-
деляющая идиопатические КМП на три типа: ди-
латационную, гипертрофическую и рестриктивную. 
Для них характерна определенная причина в виде 
генетического нарушения в структуре сократитель-
ных белков или накопления в миокарде продуктов 
нарушенного метаболизма в организме в целом. 
Генетические нарушения в кардиомиоцитах связаны 
главным образом с формированием ДКМП и ГКМП. 
Обозначение этих КМП как идиопатических в насто-
ящее время не вполне обоснованно, так как причина 
их возникновения в большинстве случаев известна. 

Основным функциональным элементом кардио-
миоцитов являются сократительные белки. Исследо-
вания в области генетической природы ДКМП и ГКМП 
показали связь этих заболеваний с определенными 
вариантами структуры сократительных белков, что 
указывает на врожденный характер этой патологии. 
Клиническая реализация генетической предраспо-
ложенности в каждом конкретном случае не может 
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быть объяснена только самим фактом мутации и 
имеет более сложную природу. Тяжесть течения 
КМП, степень выраженности типичных структурных 
изменений, симптоматика сердечной недостаточно-
сти и прогрессирование патологического процесса 
во многом определяются индивидуально. Характер 
течения КМП и ее долгосрочный прогноз остаются 
малопредсказуемыми для конкретного больного. 

Неоднородность клинической картины КМП объ-
ясняется наличием различных экспрессируемых 
аллелей. Клиническая реализация генетической 
предрасположенности не всегда является прямым 
следствием самого генетического изменения. Это 
позволяет говорить о наличии у пациента внутрен-
них и внешних модифицирующих факторов, которые 
в конечном итоге определяют характер клинической 
реализации генетической предрасположенности к 
развитию КМП, а также ее индивидуальные особен-
ности. Возможными факторами в этом отношении 
является влияние компонентов внешней среды, 
параллельно существующие генетически детерми-
нированные коморбидные состояния, а также осо-
бенности индивидуального образа жизни пациента. 
Генетический анализ позволяют выделять носителей 
аллелей, ассоциированных с КМП, которых можно 
разделить на следующие категории: носители КМП-
ассоциированного аллеля, не имеющие ни струк-
турно-функциональных, ни клинических признаков 
КМП; носители аллеля, имеющие бессимптомные 
или малосимптомные нарушения в структуре и 
функции сердца; пациенты с явными клиническими 
признаками КМП в сочетании со структурно-функ-
циональными нарушениями сердца и носительством 
ассоциированного аллеля. 

Прозрачность исследования. Исследование 
не имело спонсорской поддержки. Авторы несут 
полную ответственность за предоставление 
окончательной версии рукописи в печать. 
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