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Внезапная	сердечная	смерть	 (ВСС)	сегодня	–	 актуальная	проблема	мировой	медицинской	практики.	
Анализ	случаев	внезапной	смерти	у	лиц	молодого	возраста	показывает,	что	дисплазия	соединительной	тка-
ни	(ДСТ)	–	одна	из	основных	причин	патологии	сосудистой	стенки	у	данной	категории	пациентов	Вне	за-
висимости	от	заболевания,	приведшего	к	развитию	ВСС,	основной	ее	механизм	–	аритмический.	В	обзоре	
рассматривается	современный	взгляд	на	причины	ВСС	при	четко	очерченных	моногенных	наследственных	
нарушениях	соединительной	ткани,	таких	как	пролапс	митрального	клапана	 (ПМК)	и	синдром	Марфана.	
Показано,	что	при	ПМК	непосредственной	причиной	внезапной	смерти,	вероятно,	является	желудочковая	
тахиаритмия	(фибрилляция	желудочков),	в	то	время	как	при	синдроме	Марфана	–	расслоение	и	разрыв	аор-
ты.	Методами	профилактики	ВСС	у	пациентов	с	ДСТ	являются	своевременное	выявление	у	них	сосудистых	
аномалий	и	клинически	значимых	аритмий.	
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Под	 внезапной	 сердечной	 смертью	
(ВСС)	в	настоящее	время	понимают	есте-
ственную	 смерть,	 связанную	 с	 сердеч-
ными	 причинами,	 которой	 предшествует	
внезапная	 потеря	 сознания	 и	 которая	 на-
ступает	 в	 пределах	 1	ч	 от	 изменения	 со-
стояния	 пациента	 или	 появления	 первых	
клинических	 симптомов;	 пациент	 при	
этом	 может	 страдать	 заболеванием	 серд-
ца,	но	время	и	характер	смерти	являются	
неожиданными;	 или	 смерть,	 наступив-
шая	 без	 свидетелей,	 но	 если	 про	 боль-
ного	 известно,	 что	 в	 последние	 сутки	 он	
чувствовал	 себя	 хорошо	 [1].	 Чаще	 всего	
ВСС	возникает	из-за	фибрилляции	желу-
дочков	 (ФЖ),	 в	 некоторых	 случаях	 ФЖ	
предшествует	 желудочковая	 тахикардия	
(ЖТ).	 Асистолия	 первично	 развивается	
значительно	реже;	со	временем	наступле-
ния	 ВСС	 ее	 вероятность	 увеличивается,	
т.к.	 в	 нее	 трансформируется	ФЖ;	 бради-
аритмии,	как	причины	ВСС,	встречаются	 
редко	[7].

Частота	 ВСС	 значительно	 варьиру-
ет	 для	 различных	 регионов.	 В	США	 она	

оценивается	 в	 300000-400000	 случаев	
в	год	(13	%	от	всех	смертей,	наступивших	
от	 естественных	 причин).	 В	Европе	 дан-
ная	цифра	составляет	18,5	%,	но	в	Европе	
и	 в	 России	 под	 ВСС	 понимают	 смерть,	
наступившую	 в	 течение	 24	 часов	 от	 на-
ступления	симптомов,	в	отличие	от	США,	
где	временным	периодом	считается	1	час.	
Распространенность	ВСС	в	общей	популя-
ции	составляет	1-2	случая	на	1000	случа-
ев	(т.е.	0,1-0,2	%	в	год).	В	России,	по	дан-
ным	 некоторых	 авторов,	 этот	 показатель	
составляет	 от	 0,8	 до	 1,6	 на	 1000	 человек	
в	 год	[1].	 Вероятность	ВСС	 существенно	
выше	у	мужчин	по	сравнению	с	женщина-
ми	(в	доменопаузальном	периоде).	Это	об-
условлено	в	основном	тем,	что	основной	
причиной	развития	ВСС	является	ишеми-
ческая	 болезнь	 сердца	 (ИБС):	 примерно	
50	%	 смертей	 при	 ИБС	 наступают	 вне-
запно.	 Вне	 зависимости	 от	 заболевания,	
приведшего	к	развитию	ВСС,	основной	ее	
механизм	–	аритмический.	В	75-80	%	слу-
чаев	 это	 фибрилляция	 желудочков,	 в	 15-
20	%	–	различные	брадиаритмии,	включая	
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атриовентрикулярную	 блокаду	 высокой	
степени	и	асистолию	[7].	

Многолетние	 наблюдения	 и	 исследо-
вание	случаев	внезапной	смерти	(ВС)	по-
казывают,	что	в	75-80	%	случаев	основой	
заболеваний	 сердечно-сосудистой	 систе-
мы	 (ССС)	 является	 атеросклеротическое	
поражение	 сосудов	 крупного	 и	 среднего	
калибра,	 приводящее	 к	 стенозу,	 обструк-
ции,	а	также	поражение	венозного	отдела	
с	развитием	тромботических	осложнений.	
Однако	 анализ	 случаев	ВС	лиц	молодого	
возраста	(до	39	лет),	которые	за	последние	
годы	имеют	 тенденцию	к	 росту,	 показал,	
что	среди	прочих	причин	ВС	превалирует	
значительное	число	случаев,	обусловлен-
ных	 исключительно	 патологией	 сосудов	
различного	калибра,	связанной	с	наруше-
нием	 развития	 сосудистой	 стенки,	 при-
водящей	 к	 формированию	 аневризм	 раз-
личного	вида	и	строения	[2,	8].	Основной	
причиной	 патологии	 сосудистой	 стенки	
у	 лиц	 молодого	 возраста	 является	 дис-
плазия	 соединительной	 ткани	 (ДСТ),	
проявляющаяся	 патологией	 эластическо-
го	 каркаса	 сосудов.	В	литературе	 имеют-
ся	 указания	 на	 поражение	 эластических	
структур	 сосудистой	 стенки	 и	 превраще-
ние	резистивного	характера	артериально-
го	 сосуда	 в	 емкостный	[4].	 Большинство	
аспектов	 ВСС	 при	 ДСТ	 изучено	 мало.	
Имеются	 лишь	 данные	 относительно	 ча-
стоты	 ВСС	 при	 четко	 очерченных	 моно-
генных	 наследственных	 нарушениях	 со-
единительной	 ткани	 (ННСТ),	 таких	 как	
синдром	Марфана	и	пролапс	митрального	
клапана	(ПМК)	[5].

По	мнению	Э.В.	Земцовского,	пробле-
му	ВСС	следует	рассматривать	с	позиций	
существования	 конкретных	 моногенных	
ННСТ	 и	 диспластических	 синдромов	
и	 фенотипов	 (ДСиФ),	 к	 последним	 от-
носятся	 пролапс	 митрального	 клапана	
(ПМК),	 марфаноидная	 внешность	 (МВ),	
марфаноподобный,	 элерсоподобный,	
смешанный	 и	 неклассифицируемый	 фе-
нотипы	 и	 синдром	 гипермобильность	
суставов.	Основной	причиной	ВСС	у	па-
циентов	 с	 синдромом	 Марфана	 и	 ряда	
родственных	 ему	 ННСТ,	 является	 рас-
слоение	 и	 разрыв	 аорты.	 Электрическая	
нестабильность	миокарда	 нередко	 стано-
вится	 причиной	 ВСС	 при	 самых	 разных	
наследственных	заболеваниях,	к	которым	
относятся	аритмогенная	кардиомиопатия/
дисплазия	 правого	 желудочка,	 синдромы	
предвозбуждения	 и	 различные	 наслед-
ственные	 каналопатии,	 проявляющиеся	
известными	 синдромами	 удлиненного	
или	укороченного	QT,	синдромом	Бругада	
и	др.	[4].

При	 синдроме	 ПМК	 весьма	 часто	
выявляются	 признаки	 нарушений	 элек-
трогенеза	 миокарда,	 феномены	 пред-
возбуждения,	 признаки	 вовлечения	 кост-
но-скелетной	 системы,	 кожи	 и	 суставов,	
что	свидетельствует	о	необходимости	де-
тального	 анализа	 причин	 ВСС	 в	 каждом	
конкретном	 клиническом	 случае.	 ВСС	
является	 редким	 осложнением	 ПМК,	 на-
блюдающимся	менее	чем	в	0,2	%	случаев	
за	 период	 долговременного	 наблюдения,	
с	ежегодной	смертностью	менее	0,1	%,	что	
соответствует	 таковой	 в	 общей	 популя-
ции	[3].	Согласно	руководству	по	ведению	
пациентов	 с	 желудочковыми	 нарушения-
ми	ритма	и	предотвращению	ВСС.	ПМК,	
как	правило,	не	представляет	угрозы	для	
жизни,	и	его	связь	с	ВСС	никогда	не	была	
убедительно	 показана.	 Прогностически	
неблагоприятными	 факторами	 являются:	
наличие	 в	 семье	 пациента	 случаев	 ВС,	
обмороки,	 патологические	 изменения	 на	
ЭКГ	 в	 покое,	 удлинение	 интервала	 QT	
и	 желудочковая	 экстрасистолия,	 эпизоды	
ЖТ,	наличие	удлиненных	и	миксоматозно	
поврежденных	 створок	митрального	 кла-
пана	 [7].	 Среди	 внезапно	 умерших	 в	 мо-
лодом	возрасте	у	10	%	единственной	пато-
логией	 сердца	 был	ПМК.	У	большинства	
больных	ПМК	характеризуется	благопри-
ятным	течением.	Его	наличие	учитывают	
только	 в	 случае	 хирургических	 вмеша-
тельств,	сочетающихся	с	высоким	риском	
бактериемии	 и	 возникновения	 инфекци-
онного	 эндокардита	 (ИЭ),	 что	 обуслов-
ливает	 назначение	 антибиотикотерапии.	
При	 наличии	 симптомов	 (сердцебиение,	
перебои	в	работе	сердца,	чувство	нехват-
ки	 воздуха)	 обычно	 назначаются	 бета-
адреноблокаторы	 (БАБ).	 По	 заключению	
экспертов	 они	 могут	 быть	 использованы	
для	 длительного	 лечения	 больных	 с	 по-
вышенным	риском	ВС.	Больным,	которые	
перенесли	реанимацию	из-за	ФЖ	или	ЖТ,	
рекомендуется	с	целью	вторичной	профи-
лактики	 имплантируемый	 кардиовертер-
дефибриллятор	(ИКД)	[6].

Непосредственной	 причиной	 ВСС	
при	ПМК,	вероятно,	является	желудочко-
вая	 тахиаритмия	–	опубликованы	данные	
о	 большей	 частоте	 сложных	 желудочко-
вых	 нарушений	 ритма	 при	 суточном	 мо-
ниторировании	ЭКГ	у	внезапно	умерших	
пациентов	с	ПМК,	у	некоторых	пациентов	
отмечено	 удлинение	 интервала	 QT	[9].	
Однако	 вопрос	 о	 том,	 что	 именно	 явля-
ется	 субстратом	 возникновения	 злокаче-
ственных	 желудочковых	 нарушений	 рит-
ма,	ведущих	к	ВСС	при	ПМК,	остается	не	
вполне	ясным.	Сама	клапанная	патология	
вряд	ли	является	причиной	желудочковых	
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аритмий,	но	может	способствовать	их	воз-
никновению	в	силу	своего	влияния	на	ми-
окард	[9].	 Согласно	 руководству	 ESC	 по	
внезапной	сердечной	смерти	стратифика-
ция	 риска	 ВСС	 при	ПМК	 проводится	 по	
следующим	критериям:	остановка	сердца	
или	ЖТ	в	анамнезе	(класс	I),	избыточные	
миксоматозные	 створки,	 семейный	 анам-
нез	ВСС,	QT	 интервал	 и	QT	 дисперсия	 ,	
частые	 или	 сложные	 желудочковые	 на-
рушения	 ритма,	 митральная	 регургита-
ция	 (класс	 II,	 уровень	 доказательности:	
C)	[10].	 Наибольшее	 внимание	 заслужи-
вают	особые	подгруппы	ПМК	с	высоким	
риском	развития	ВСС.	К	таковым	следует	
относить	 пациентов	 с	 тяжелой	 митраль-
ной	 недостаточностью,	 обусловленной	
молотящей	 створкой	 МК	 –	 грозного	 ос-
ложнения	 пролапса,	 существенно	 вли-
яющего	 на	 прогноз.	 По	 данным	 Pearson	
G.D.	et	al.	[10]	из	348	пациентов	за	пери-
од	 десятилетнего	 наблюдения	 25	 умерли	
внезапно.	 Частота	 внезапной	 смерти	 со-
ставила	 1,8	%	 в	 год,	 ее	 предикторами	 по	
данным	мультивариантного	анализа	были:	
функциональный	 класс	 по	 NYHA,	 фрак-
ция	выброса	левого	желудочка	и	наличие	
фибрилляции	предсердий.	Хирургическая	
коррекция	 митральной	 недостаточности	
у	186	из	348	пациентов	привела	к	досто-
верному	 снижению	 риска	 ВСС.	 Однако	
официальная	 позиция	 ACC/AHA/ESC	
следующая:	эффективность	пластики	или	
протезирования	митрального	клапана	для	
снижения	риска	ВСС	у	пациентов	с	ПМК,	
выраженной	 митральной	 регургитацией	
и	серьезными	желудочковыми	аритмиями	
не	установлена	(класс	IIb,	уровень	доказа-
тельности:	С)	[7].

Основной	 причиной	 ВСС	 у	 больных	
с	 синдромом	 Марфана	 и	 ряда	 родствен-
ных	ему	ННСТ	является	расслоение	и	раз-
рыв	 аорты.	 Известно,	 что	 около	 1-2	%	
смертельных	случаев	связано	с	разрывом	
и	 расслоением	 аорты.	 При	 этом	 пациен-
ты	с	разрывом	аорты	на	фоне	различных	
ННСТ	составляют	не	более	7	%	от	обще-
го	 количества	 пациентов	 с	 диссекцией	
аорты	[10].	 При	 кажущемся	 небольшом	
количестве	пациентов,	только	в	США	ко-
личество	 случаев	 ВСС	 из-за	 расслоения	
и	разрыва	аорты	на	фоне	заболеваний	сое-
динительной	ткани	составляет	около	3500	
в	год.	У	пациентов	с	синдромом	Марфана	
отмечается	более	высокая	смертность	при	
расслоении	 аорты,	 по	 сравнению	 с	 дру-
гими	 пациентами	 (40	%	 при	 синдроме	
Марфана	и	21	%	в	целом	при	расслоении	
аорты).	 Кроме	 того,	 расслоение	 аорты	
у	таких	пациентов	встречается	в	среднем	
в	 возрасте	 27	 лет,	 и	 может	 явиться	 пер-

вым	 осложнением	 данного	 заболевания.	
Традиционно	 показаниями	 для	 операции	
у	 пациентов	 с	 широкой	 аортой	 является	
размер	аорты	более	55	мм,	однако	у	паци-
ентов	 с	 синдромом	Марфана	и	 родствен-
ными	 заболеваниями	 расслоение	 аорты	
может	 происходить	 при	 меньших	 разме-
рах.	Именно	поэтому,	так	важно	своевре-
менное	 выявление	 пациентов	 с	 высоким	
риском	 расслоения	 аорты	 и	 направление	
их	на	оперативное	вмешательство	[4].	

В	соответствии	 с	 последними	 реко-
мендациями	Европейского	кардиологиче-
ского	 общества	 (ESC)	 по	 ведению	 паци-
ентов	 с	 наследственными	 заболеваниями	
сердца	 выделены	 несколько	 показаний	
для	кардиохирургического	вмешательства	
у	пациентов	с	синдромом	Марфана.	Паци-
ент	 с	 синдромом	 Марфана	 должен	 быть	
направлен	на	операцию,	если	размер	аор-
ты	 на	 уровне	 синусов	 Вальсальвы	 более	
50	 мм.	 В	том	 случае,	 если	 размер	 аорты	
46-50	мм,	пациенту	должна	быть	рекомен-
дована	 операция	 при	 наличии	 семейного	
анамнеза	 диссекции	 аорты,	 прогрессиру-
ющей	 дилатации	 аорты	 на	 2	 и	 более	 мм	
в	 год,	 наличии	 тяжелой	 аортальной	 или	
митральной	 регургитации	 или	 планируе-
мой	беременности.	В	случае,	если	другие	
отделы	 аорты	более	 50	мм,	 пациент	 дол-
жен	 быть	 дополнительно	 осмотрен	 кар-
диохирургом	 для	 определения	 показаний	
к	 оперативному	 лечению.	 Все	 пациенты	
с	синдромом	Марфана	должны	проходить	
динамическое	 наблюдение,	 включающее	
эхокардиографию	[7].	

Заключение
Таким	 образом,	 основными	 методами	

профилактики	 ВСС	 у	 пациентов	 с	 ДСТ	
должны	 быть	 своевременное	 выявление	
у	них	сосудистых	аномалий	(прежде	все-
го,	расширения	аорты,	с	последующей	хи-
рургической	 коррекцией	 по	 показаниям),	
а	 также	 клинически	 значимых	 аритмий.	
Необходимо	также	выделение	среди	этих	
пациентов	групп	высокого	риска	и	актив-
ное	 динамическое	 наблюдение	 за	 ними,	
назначение	 медикаментозной	 профилак-
тики	и,	по	показаниям,	имплантация	кар-
диовертеров-дефибрилляторов.	
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