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ОБЗОРЫ

Стратификация риска внезапной сердечной смерти является одной из наиболее сложных и актуальных задач кардиологии. 
В большинстве случаев механизмами развития внезапной сердечной смерти являются желудочковые тахиаритмии — желудочко-
вая тахикардия и фибрилляция желудочков с последующим развитием асистолии. Частота внезапной сердечной смерти является 
низкой в общей популяции, однако в абсолютных цифрах она намного больше, чем у лиц высокого риска внезапной сердеч-
ной смерти. В связи с чем особый интерес представляет выявление дополнительных групп повышенного риска внезапной сер-
дечной смерти в общей популяции и проведение профилактических мероприятий. Ряд исследователей рассматривает соеди-
нительнотканные дисплазии с формированием малых аномалий сердца в качестве субстрата для развития аритмии и описывают 
их возможную аритмогенную роль. Большинство аспектов внезапной сердечной смерти при малых аномалиях сердца, как про-
явлений дисплазии соединительной ткани, изучено мало. В литературе имеются данные о частоте внезапной сердечной смерти 
при некоторых четко очерченных заболеваниях соединительной ткани, однако ни один из вариантов малых аномалий сердца не 
фигурирует в отечественных и зарубежных рекомендациях в качестве причин внезапной сердечной смерти, а такие пациенты не 
относятся к группе риска внезапной сердечной смерти. Цель обзора заключается в обобщении и анализе результатов исследо-
ваний, посвященных возможной аритмогенной роли малых аномалий сердца и их вероятному значению в стратификации риска 
внезапной сердечной смерти. 
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Введение

Стратификация риска внезапной сердечной смерти 
(ВСС) является одной из наиболее сложных и актуальных 
задач кардиологии. Частота развития ВСС является низкой 
в общей популяции, тем не менее в абсолютных цифрах 
она намного больше таковой у лиц высокого риска ВСС, 
например у перенесших остановку сердца и/или инфаркт 
миокарда и имеющих желудочковые нарушения ритма [1]. 
В связи с чем особый интерес представляет выявление до-
полнительных групп повышенного риска ВСС в общей по-
пуляции.

В течение двух последних десятилетий активно разви-
вается представление о дисплазии соединительной ткани 
(ДСТ) сердца, проявляющейся изменениями соединитель-

нотканного каркаса и клапанного аппарата с формировани-
ем так называемых малых аномалий сердца (МАС) [2, 3]. 

Малые аномалии сердца относятся к общей группе ма-
лых аномалий развития организма, наследуемых или врож-
денных отклонений органов от нормального анатоми-
ческого строения, которые при определенных условиях 
способны стать причиной нарушений их функции [4]. Роль 
малых аномалий сердца в развитии ВСС является недока-
занной, в связи с чем ни один из вариантов МАС не фигу-
рирует в отечественных и зарубежных рекомендациях по 
профилактике внезапной сердечной смерти. 

Однако пристальный интерес исследователей вызывают 
аритмии, развивающиеся на фоне МАС [4, 5]. Причина их 
появления — аномалии структуры и функции проводящей 
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системы сердца, а также гемодинамические нарушения при 
регургитации крови в случае пролапса клапанов [3]. Значи-
тельную проаритмогенную роль играет деформация полос-
ти левого желудочка (ЛЖ), возникающая за счет экстракар-
диальных причин и под влиянием аномалии сердца [6]. 

Нарушения ритма и проводимости сердца при ДСТ ре-
гистрируются достаточно часто. При электрокардиографи-
ческом исследовании у 2/3 пациентов с недифференциро-
ванной ДСТ сердца выявляются те или иные отклонения, 
при холтеровском мониторировании — у 95% [7, 8].

Пролапс митрального клапана

Частота внезапной смерти при синдроме пролапса 
митрального клапана (ПМК) зависит от многих факторов, 
основными из которых являются электрическая неста-
бильность миокарда при синдроме удлиненного интер-
вала QT, желудочковых аритмиях, сопутствующая мит-
ральная недостаточность, нейрогуморальный дисбаланс 
[9–12].

Внезапная смерть у пациентов с ПМК регистрирует-
ся менее чем в 0,2% случаев в течение долговременного 
наблюдения [13–15]. При отсутствии митральной ре-
гургитации риск ВСС является низким и не превышает 
2:10 000 в год, в то время как при сопутствующей мит-
ральной регургитации увеличивается в 50–100 раз [9, 16]. 

Между тем у детей с ПМК достоверно чаще регист-
рируются желудочковые нарушения ритма и увеличение 
дисперсии интервала QT в сравнении с группой контроля 
[17]. Имеется корреляция выраженности фиброзных из-
менений ЛЖ, величины диаметра митрального кольца с 
развитием аритмии у пациентов с ПМК [18].  К тому же 
наличие ПМК нередко ассоциировано с развитием вне-
запной сердечной смерти у спортсменов с врожденными 
аномалиями коронарных артерий и гипертрофической 
кардиомиопатией. В большинстве случаев ВСС при ПМК 
имеет аритмогенное происхождение и обусловлена иди-
опатической желудочковой тахикардией или синдромом 
удлиненного интервала QT [5, 9, 14]. 

Высокий риск ВСС при ПМК может быть связан с тя-
желой митральной недостаточностью, вызванной моло-
тящей створкой митрального клапана (состоянием, ко-
торое существенно влияет на прогноз). Хирургическая 
коррекция митральной недостаточности у таких паци-
ентов ведет к достоверному снижению риска внезапной 
смерти. При этом дополнительными предикторами ВСС 
у пациентов с выраженной митральной недостаточнос-
тью являются функциональный класс по классифика-
ции Нью-Йоркской ассоциации сердца (англ. New York 

Heart Association, NYHA), фракция выброса ЛЖ и нали-
чие фибрилляции предсердий [14, 19]. 

Ложные сухожилия сердца

Ложные сухожилия (ЛС) ЛЖ в последние годы боль-
шинство авторов относит к малым аномалиям сердца и 
рассматривает как причину нарушений внутрисердечной 
гемодинамики, диастолической функции левого желудоч-
ка, электрической стабильности сердца [20]. У спортсме-
нов ЛС повышают механическую асинхронность и сни-
жают способность сердца адаптироваться к физическим 
нагрузкам [21, 22]. По данным литературы, ложные сухо-
жилия обладают высокой аритмогенной значимостью [23]. 

Для объяснения участия ЛС в происхождении наруше-
ний ритма сердца предлагаются разные механизмы. Во-пер-
вых, ЛС могут функционировать как проводник вследствие 
наличия в нем клеток проводящей системы, генерируя фе-
номен reentry. Во-вторых, механическое растяжение ми-
окарда в месте прикрепления ЛС может привести к появ-
лению эктопических импульсов [6, 24]. В-третьих, места 
прикрепления ЛС могут выступать в роли участков с пони-
женной скоростью проведения импульсов либо вообще их 
блокировать, вызывая локальные «завихрения» в проводя-
щей системе, способные также запустить механизм reentry, 
значительно повышая риск жизнеугрожающих нарушений 
ритма. Также ЛС могут участвовать в ремоделировании сер-
дца, что является проаритмогенным фактором [6]. 

Причиной биоэлектрической нестабильности сердца 
может служить морфологическая неоднородность ми-
окарда, возникающая вследствие локальных нарушений 
микрокровотока за счет тракции тканей, прилежащих к 
местам прикрепления ЛС, а также формирования учас-
тков локального фиброза в местах крепления ЛС. К тому 
же изменения микроциркуляции миокарда, обусловлен-
ные ДСТ, являются причиной развития участков склероза 
(либо апоптоза). Чередуясь с функционально активными 
зонами, они вызывают электрическую неоднородность 
тканей сердца. К формированию очагов эктопической ак-
тивности и желудочковых аритмий может приводить раз-
дражение эндокарда под влиянием избыточно длинного 
ложного сухожилия. Турбулентный, вследствие возникно-
вения поперечного тяжа, ток крови также способствует 
биоэлектрической нестабильности миокарда [6].

Желудочковая экстрасистолия и 
ложные сухожилия левого желудочка

В 1984 г. впервые высказано мнение об аритмогенной 
роли ЛС у практически здоровых лиц с желудочковой 
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экстрасистолией (ЖЭ) [25, 26]. У людей с ложными сухо-
жилиями левого желудочка достоверно чаще отмечаются 
ЖЭ. В свою очередь распространенность ЛС ЛЖ среди 
людей с ЖЭ достоверно выше, по сравнению с людьми 
без таковой. Причем распространенность ЛС ЛЖ среди 
лиц с частой желудочковой экстрасистолией (более 1 000 
в сутки) достоверно выше, чем среди лиц с более редкой 
экстрасистолией, а бифокусные и парные экстрасистолы 
регистрировались авторами только у лиц с ложными сухо-
жилиями левого желудочка [26].

Ложные сухожилия левого желудочка, пролапс мит-
рального клапана, а также их сочетание достоверно чаще 
выявляются у пациентов с частой (более 3 в 1 мин) мо-
нотопной ЖЭ в сравнении с пациентами без нарушений 
ритма сердца. По данным мультивариантного анализа, на-
личие ЛС ЛЖ и ПМК достоверно связано с частотой же-
лудочковой экстрасистолии, тогда как влияние ПМК и ЛС 
ЛЖ, взятых в отдельности, является незначительным [5].

Желудочковые экстрасистолии чаще наблюдаются при 
ЛС в области базальной части межжелудочковой перего-
родки. Частота ЖЭ возрастает с увеличением толщины 
ЛС, при нескольких ЛС, а также в случае прикрепления 
ЛС к папиллярным мышцам [7, 27–30]. 

У пациентов с ЛС ЛЖ в отсутствие органического 
поражения сердца описано возникновение желудочко-
вой аритмии, в том числе фибрилляции желудочков, па-
роксизмальной желудочковой тахикардии. Спонтанный 
разрыв ЛС ассоциируется с прекращением нарушения 
сердечного ритма [31]. Развитию желудочковой аритмии 
у пациентов с ЛС способствует дилатация полости ЛЖ, 
а также нарушение его диастолического наполнения и 
местное нарушение внутрисердечной гемодинамики в 
области расположения ЛС. Анализ показывает, что при 
значительном повышении эхоплотности ЛС над эхоп-
лотностью интактного миокарда снижается частота раз-
вития желудочковой аритмии. Причиной высокой эхоп-
лотности является повышение количества коллагеновых 
волокон, увеличение содержания соединительной тка-
ни в ЛС приводит к снижению вероятности нарушений 
сердечного ритма, то есть с ЖЭ ассоциируются ЛС, со-
стоящие преимущественно из мышечных клеток и кле-
ток Пуркинье [31].

Нарушения ритма сердца при инфаркте 
миокарда и ложных сухожилиях

У пациентов в остром периоде инфаркта миокарда 
фибрилляция желудочков достоверно чаще встречается 
у больных с ЛС ЛЖ. У пациентов с инфарктом миокарда 

развитие фибрилляции желудочков имеет достоверную 
связь с ложными сухожилиями левого желудочка, высо-
ким классом по Killip, асинергией левого желудочка (чувс-
твительность 83,3%, специфичность 92,7%) [23]. 

По результатам дискриминантного анализа выявлено 5 
факторов, с помощью которых с высокой точностью оп-
ределяют больных, перенесших фибрилляцию желудоч-
ков: ЛС ЛЖ, локализация ЛС ЛЖ, размер полости ЛЖ, 
размер асинергии ЛЖ, внутриполостной сердечный каль-
циноз (чувствительность 87,5%, специфичность 95,0%). 
При апробации полученной модели на группе больных 
острым инфарктом миокарда продемонстрирована чувс-
твительность 80% и специфичность 92,5% [6, 32].

Связь ложных сухожилий сердца  
с синдромом ранней 
реполяризации желудочков

Среди пациентов, направляемых врачами на эхо-
кардиографию, встречаемость электрокардиографи-
ческого синдрома ранней реполяризации желудочков 
(СРРЖ) у пациентов с ЛС ЛЖ составляет более 80% 
[27, 33–38]. При сочетании ЛС ЛЖ с пролапсом мит-
рального клапана и другими проявлениями дисплазии 
соединительной ткани синдром ранней реполяризации 
желудочков определяется в 93% случаев [30]. По мере 
усиления выраженности СРРЖ возрастает количество 
регистрируемых признаков недифференцированной 
дисплазии соединительной ткани [32].

У лиц призывного возраста, имеющих ЛС ЛЖ, 
СРРЖ встречается в 42,9% случаев. СРРЖ наиболее 
характерен для лиц с поперечными (55,5%) и множес-
твенными (77,3%), по сравнению с диагональными 
(18,7%), ложными сухожилиями левого желудочка. Та-
ким образом, СРРЖ у лиц с ЛС может рассматриваться 
в качестве маркера синдрома ДСТ сердца [35, 39]. 

Ряд авторов рассматривает СРРЖ как причину из-
менения процесса распространения возбуждения, 
преждевременного возбуждения отдельных областей 
миокарда, что приводит к более раннему наступлению 
реполяризации этих областей вследствие прохождения 
импульса по ЛС, начинающемуся от межжелудочко-
вой перегородки [36, 40]. При прочих равных условиях 
ЛС сокращает расстояние от межжелудочковой пере-
городки до свободной стенки ЛЖ или папиллярной 
мышцы. Изменение процесса активации, как известно, 
влечет нарушения реполяризации. Этим можно объ-
яснить случаи выраженных изменений реполяризации 
при ложных сухожилиях левого желудочка.
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Диспансеризация пациентов  
со структурными аномалиями сердца

Вопросы профилактики и диспансеризации лиц 
с МАС остаются до конца неясными. Большинс-
тво исследователей сходятся во мнении о необхо-
димости диспансерного наблюдения и регулярного 
эхокардиографического обследования один раз в год. 
Эхокардиография позволяет с высокой точностью 
диагностировать малые аномалии сердца, определить 
их расположение и потенциальное значение в ремо-
делировании ЛЖ, нарушениях гемодинамики и воз-
никновении нарушений ритма сердца, что служит до-
полнительным инструментом для определения тактики 
профилактики ВСС в каждом конкретном случае.

Заключение

Часто МАС не являются патологией, однако при оп-
ределенных условиях могут стать субстратом для арит-
мии и фактором риска внезапной сердечной смерти. 

Ни один из вариантов МАС не фигурирует в реко-
мендациях по профилактике ВСС в качестве значимых 
факторов риска. В то же время очевидно, что паци-
ентам с малыми аномалиями сердца необходимо ре-
гулярное диспансерное наблюдение для контроля за 
развитием клинических симптомов, ранним выявлени-
ем нарушений ритма сердца и оценкой гемодинамики. 
К тому же с учетом аритмогенной роли малые аномалии 
сердца должны учитываться для оценки риска у боль-
ных с ВСС в семье, а также родственников пациентов с 
наследственными заболеваниями, ассоциированными с 
вероятностью внезапной сердечной смерти.
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Association of minor heart anomalies with risks of sudden cardiac death
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The review focuses on the analysis of study results related to a possible arrhythmogenic effect of minor heart abnormalities and their significance in the 
stratification of sudden cardiac death risks. Risk stratification of sudden cardiac death is a challenging problem of modern cardiology. Ventricular arrhythmias 
followed by asystolia are considered to be the main mechanisms of sudden cardiac death development. The incidence of sudden cardiac death is not high in 
general population but in absolute values it is significantly higher than that in high risk patients. Therefore, additional identification of sudden cardiac death risks in 
general population and prevention measures seem to be of special interest. Some researchers think that connective-tissue dysplasia followed by the formation of 
minor heart abnormalities might serve as a potential substrate for arrhythmia development and describe their arrhythmogenic effect. However, the association 
of minor heart abnormalities with sudden cardiac death risks is not well studied. The literature gives some data on sudden cardiac death incidence in some 
connective-tissue pathologies, but no variants of minor heart abnormalities leading to sudden cardiac death are described both in domestic and foreign literature. 
Also, the patients with these pathologies are not included in the sudden cardiac death high risk group. 
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