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Резюме Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) — вторая по частоте причина хронической сердечной 
недостаточности и ведущее показание к трансплантации сердца. На ранних стадиях болезнь про-
текает бессимптомно, однако сохраняется высокий риск развития опасных для жизни желудочко-
вых аритмий и внезапной сердечной смерти (ВСС). Современные методы диагностики ДКМП, та-
кие как магнитно-резонансная томография (МРТ) сердца, спекл-трекинг и 3D-эхокардиография, 
убедительно доказали развитие структурно-функциональных изменений правых отделов сердца 
(ПОС) и их прогностическое значение. Методом МРТ сердца диагностируют фиброз миокарда 
(ФМ), возникающий на ранних стадиях ДКМП. Прогрессирующий фиброз наблюдается у одной 
пятой пациентов и связан с более чем 3-кратным увеличением риска смерти и осложнений хро-
нической сердечной недостаточности. При адекватном фармакологическом и аппаратном ле-
чении у части пациентов происходит обратное ремоделирование сердца. Однако оптимальная 
и длительная медикаментозная терапия не приводит к регрессии ФМ даже у лиц с улучшенной 
функцией левого желудочка (ЛЖ). Ремоделирование ПОС независимо от фракции выброса ЛЖ 
является предиктором ВСС, указывает на прогрессирование заболевания, предвещая неблаго-
приятный исход. Распространённость ремоделирования ПОС достоверно не определена, однако 
систолическая дисфункция правого желудочка зарегистрирована у 34–65% пациентов с ДКМП. 
Годовая и последующая смертность пациентов с ДКМП остается высокой. 
МРТ сердца с контрастным усилением стала золотым стандартом диагностики ДКМП и решаю-
щим для стратификации риска и прогноза заболевания. Лечение пациентов с ДКМП является 
сложным процессом. Адекватная медикаментозная и инструментальная терапия в 40% случаев 
приводит к обратному ремоделированию сердца, которое может быть неустойчивым. 
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БЛНПГ	— блокада левой ножки пучка Гиса
ВСС	 — внезапная сердечная смерть
ДИ	 — доверительный интервал
ДКМП	 — дилатационная кардиомиопатия
ДМ	 — деформация миокарда
ЖА	 — желудочковая аритмия
ИКД	 — имплантированный кардиовертер дефибриллятор
КДР	 — конечно-диастолический размер
КДО	 — конечно-диастолический объём
КСО	 — конечно-систолический объём
ЛЖ	 — левый желудочек
МПК	 — механическая поддержка кровообращения
МРТ	 — магнитно-резонансная томография
ОР	 — отношение рисков
ПЖ	 — правый желудочек

ПП	 — правое предсердие
НУП	 — натрийуретический пептид
ПОС	 — правые отделы сердца
РемС	 — ремоделирование сердца
РС	 — риск смерти
СВ	 — сердечный выброс
СРТ	 — сердечная ресинхронизирующая терапия
ТС	 — трансплантация сердца
ФВ	 — фракция выброса
ФМ	 — фиброз миокарда
ФП	 — фибрилляция предсердий
ХСН	 — хроническая сердечная недостаточность
ЧСС	 — частота сердечных сокращений
эхоКГ	— эхокардиография 
LGE	 — (Late Gadolinium Enhancement) позднее контрастное 

усиление гадолинием
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ВВЕДЕНИЕ

Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) — гене-
тическое или приобретенное заболевание миокарда, 
которое характеризуется дилатацией и систоличес-
кой дисфункцией левого желудочка (ЛЖ) или обоих 
желудочков, и не является следствием ишемической 
болезни сердца или состояний, приводящих к пере-
грузке давлением или объёмом [1–3]. ДКМП обуслов-
лена гетерогенными причинами и различна в своих 
фенотипических и клинических проявлениях, являет-
ся своеобразной моделью сердечной недостаточности, 
отличающейся от хронической сердечной недоста-
точности (ХСН) другой этиологии, чаще поражающей 
пожилое население [4]. Условно заболевание разделя-
ют на стадии: доклиническая, ранняя фаза без чётких 
фенотипических проявлений и клиническая фаза [5]. 
На стадии ранней диагностики пациенты, как пра-
вило, молодые (3–5-е десятилетие жизни), многие из 
которых не имеют симптомов ХСН, но имеют высокий 
риск развития опасных для жизни желудочковых арит-
мий (ЖА) и внезапной сердечной смерти (ВСС) [1, 5]. 
Патогенетическим субстратом формирования ремоде-
лирования сердца (РемС) и развития ЖА является фиб-
роз миокарда (ФМ) [4, 6]. ФМ — ключевое патологичес-
кое изменение при ДКМП, которое можно обнаружить 
по позднему контрастному усилению гадолинием 
(LGE — Late Gadolinium Enhancement). Характеристика 
сердца с помощью комплексного магнитно-резонанс-
ного томографического (МРТ) исследования, включая 
наличие и локализацию LGE, становится фундамен-
тальным инструментом диагностики ДКМП [5, 7]. На 
ранних стадиях болезни, при которых сохраняются 
нормальные размеры и функция ЛЖ, МРТ сердца поз-
воляет идентифицировать едва заметные фиброзные 
рубцы миокарда [2]. При длительном наблюдении 
(медиана наблюдения 7,9 года) пациентов с ранней 
стадией ДКМП обнаружены очаги ФМ [6]. Результаты 
исследования подтверждают факт того, что ранняя 
стадия болезни – это не доброкачественное состоя-
ние, а характеристика ФМ помогает в стратификации 
риска и выборе тактики лечения. ДКМП — динамич-
ное заболевание с высокой смертностью, являюще-
еся второй по частоте причиной ХСН и показанием 
к трансплантации сердца (ТС) [8]. При адекватном 
фармакологическом и аппаратном лечении у части 
пациентов происходит обратное ремоделирование ЛЖ 
с нормализацией его размеров и функции [9]. Однако 
несмотря на кажущееся разрешение заболевания, зна-
чительная часть пациентов умирает или имеет худшие 
клинические и инструментальные показатели [10].

Дилатация ЛЖ описана как предиктор ранних ЖА, 
а его дисфункция приводит к изменению размеров 
камер правых отделов сердца (ПОС), их сократимос-
ти и диастолической функции. Дисфункция правого 
желудочка (ПЖ) более прогностически значима, чем 
дисфункция ЛЖ. Дилатация и дисфункция ПЖ имеют 
прогностическое значение, связанное с ухудшением 
функционального статуса и прогрессирующей недо-
статочностью ЛЖ [11].  Ремоделирование ПОС неза-
висимо от фракции выброса (ФВ) ЛЖ является пре-
диктором ВСС [12] и указывает на прогрессирование 
заболевания, предвещая неблагоприятный исход [13]. 
Механизм повышенного риска ЖА у пациентов с дис-
функцией ПЖ и неишемической дисфункцией ЛЖ не 
изучен [6].

Более двух десятилетий назад изучение систоли-
ческой функции ПЖ у пациентов с ДКМП проводилось 
инвазивными методами, такими как термодилюция 
или контрастная вентрикулография, которые редко 
применяли в клиниках. Современные методы диаг
ностики (МРТ сердца, спекл-трекинга и 3D-эхокар-
диографии (эхоКГ)) убедительно доказали структур-
но-функциональные изменения ПОС у лиц с ДКМП, 
их прогностическое и терапевтическое значение 
[14–15]. Хотя распространённость ремоделирования 
ПОС достоверно не определена, по некоторым дан-
ным систолическая дисфункция ПЖ зарегистриро-
вана у 34–65% пациентов с ДКМП [16]. Дисфункция 
ПЖ — независимый прогностический маркёр смерти, 
предиктор опасных для жизни аритмий, повторных 
госпитализаций и выживаемости пациентов без ТС 
[13]. У лиц с ФВ ЛЖ менее 35%, частота дисфункции 
ПЖ составляет 30–70%. Такие значения функции ЛЖ 
являются пороговыми для имплантации кардиоверте-
ра дефибриллятора (ИКД) [17].

Перегрузка желудочков сердца с систолической и 
диастолической дисфункцией неизбежно влияет на 
работу предсердий.  Предсердный фиброз и предсерд-
ная миопатия способствуют увеличению и дисфункции 
правого предсердия (ПП), что в дальнейшем приводит 
к снижению сердечного выброса (СВ) и жизнеугрожа-
ющим нарушениям ритма сердца [18]. Увеличенный 
объём ПП является независимым предиктором смер-
ти, ТС, повторной госпитализации и развития фибрил-
ляции/трепетания предсердий (ФП) [19]. 

Изучение показателей ПОС играет важную роль в 
стратификации риска смерти (РС) пациентов с ДКМП, а 
комплексный анализ биатриальной и бивентрикуляр-
ной деформации миокарда (ДМ) может способствовать 
улучшению стратификации РС и внедрению новых 
рекомендаций по лечению [4, 20]. Таким образом, в 
ведении пациентов с ДКМП актуальным является ран-
няя стратификация РС, выявление и предотвращение 
сердечно-сосудистых осложнений. 

Целью исследования было изучение современных 
методов диагностики и лечения ДКМП со структурны-
ми и функциональными изменениями ПОС и их про-
гностическое значение. 

ПАТОФИЗИОЛОГИЯ РЕМОДЕЛИРОВАНИЯ СЕРДЦА 
ПРИ дилатационной кардиомиопатии

При ДКМП в ответ на повреждение миокарда или 
генетическую аномалию развивается РемС, характе-
ризующееся дилатацией и нарушением систоличес-
кой функции не только ЛЖ, но и часто ПЖ [19–20]. 
Молекулярные, клеточные и гистологические изме-
нения миокарда определяют макроскопически раз-
мер, форму и функции сердечной мышцы [3–4]. РемС 
связано с активацией нейроэндокринных, парак-
ринных и аутокринных факторов, которые повыша-
ются после повреждения миокарда на фоне напря-
жения стенки ЛЖ и гемодинамических нарушений. 
Патофизиологические изменения при ДКМП включают 
снижение ударного объёма и СВ, а также повышение 
конечного диастолического давления. Компенсаторная 
объёмная перегрузка приводит к увеличению предна-
грузки, что способствует увеличению постнагрузки и, в 
конечном итоге, повышению напряжения стенки ЛЖ. 
Натрийуретические пептиды (НУП) высвобождаются в 
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ответ на растяжение миокарда и действуют как контр-
регуляторные гормоны, способствующие натрийурезу, 
диурезу, вазодилатации и являются маркёром небла-
гоприятного прогноза. Увеличение уровня различных 
медиаторов воспаления (фактора некроза опухоли α, 
интерлейкина и др.) подтверждают воспалительный 
генез ДКМП.   

Основным клеточным механизмом является апо
птоз кардиомиоцитов, который приводит к РемС, а 
также выраженные дистрофические изменения кле-
точной структуры миокарда. Ультраструктурное ремо-
делирование состоит из изменения формы ядра с 
краевой агрегацией глыбок гетерохроматина, увели-
чения количества митохондрий, накопления липид-
ных капель и гликогена. Финальным этапом является 
некроз кардиомиоцитов — необратимая деструкция и 
лизис органелл, сопровождающийся врастанием кол-
лагеновых волокон в распадающиеся кардиомиоци-
ты. ФМ (определяемый методом МРТ сердца) может 
возникать в виде очагового замещения (рубцовой) 
ткани, интерстициального  и периваскулярного фиб-
роза, которые могут протекать параллельно и ста-
новиться субстратом для жизнеопасных  аритмий и 
дальнейшего нарушения механических функций серд-
ца. Гистологически отмечается гипертрофия, атрофия 
до одной трети миоцитов, повышенное количество 
фиброза и изменение элементов цитоскелета [2, 5]. 
Макроскопически наблюдается кардиомегалия, дости-
гающая гигантских размеров, преобладание дилатации 
камер сердца над гипертрофией, характерное для экс-
центрической гипертрофии, прирост массы сердца на 
19,7–20,7% при различных видах ДКМП по сравнению 
с условной нормой, увеличение плотности миокарда, 
связанное с развитием миофиброза и интерстициаль-
ного отёка [3, 21]. ДКМП характеризуется сложными 
изменениями электрических свойств желудочковых 
кардиомиоцитов, предрасполагающими к ЖА [22]. При 
эхоКГ в четырёхкамерной позиции средние величины 
конечного диастолического объёма (КДО) ЛЖ при I, IIА 
и IIБ стадиях ХСН превышают показатели контроль-
ной группы на 51%, 86% и 104%, а средние величины 
КДО ПЖ — на 19%, 37% и 63% соответственно. Таким 
образом, прогрессирование ХСН у больных с ДКМП 
сопровождается увеличением КДО обоих желудочков, 
но дилатация ЛЖ развивается быстрее, чем правого. 
Средние величины конечного систолического объё-
ма (КСО) ЛЖ и КСО ПЖ на I стадии ХСН превышают 
норму в 2,3 и 2,1 раза, на IIА стадии — в 3,5 и 2,5 раза, 
а на IIБ — в 3,9 и 4,2 раза. Это свидетельствует о том, 
что при прогрессировании ХСН у пациентов с ДКМП 
почти пропорционально увеличивается КСО ЛЖ и ПЖ. 
Нарастание дилатации ЛЖ сопровождается увеличени-
ем диастолического и особенно систолического индек-
са сферичности. На I и IIА стадии ХСН длина ЛЖ прак-
тически не меняется и лишь на IIБ стадии несколько 
возрастает, свидетельствуя о том, что он меняет про-
странственную геометрию, становится более сферич-
ным. По мере нарастания тяжести ХСН параллельно 
возрастает объём и длина ПЖ преимущественно из-за 
увеличения поперечных размеров. ПЖ приобретает 
шарообразную форму за счёт расширения свободной 
стенки [23]. В результате лечения возможно обратное 
РеС, определяемое как увеличение ФВ ЛЖ на 10–50% 
от исходной и снижение индексированного конечно-
диастолического размера (КДР) ЛЖ на 10% (КДР более 
33 мм/м2) [4]. 

СТРАТИФИКАЦИЯ РИСКА СМЕРТИ  

Современные достижения в области генетического 
секвенирования и визуализации сердца, особенно в 
отношении количественной оценки ФМ и ДМ, позво-
лили идентифицировать пациентов ДКМП с высоким 
РС. Стратификация РС основывалась на степени дис-
функции ЛЖ и наличии симптомов. Для прогнози-
рования риска ВСС было создано несколько моделей 
прогнозирования, включающих клинические, сердеч-
но-лёгочные переменные и лабораторные показатели 
крови. Однако ни одна из них не оказалась специфич-
ной для ДКМП и не включена в международные реко-
мендации [20].

Пациенты с ДКМП, перенесшие внезапную оста-
новку сердца, в 70–80% случаях имеют ФВ ЛЖ 35% и 
выше [24]. При лёгкой и умеренно сниженной ФВ ЛЖ 
снижение ФВ ПЖ является предиктором аритмичес-
ких событий [25]. Дисфункция ПЖ — независимый 
прогностический маркёр смерти, предиктор опасных 
для жизни аритмий, повторных госпитализаций и 
выживаемости пациентов без ТС [26–27]. У лиц с ФВ 
ЛЖ менее 35% частота дисфункции ПЖ составляет 30–
70%. Такие изменения функции ЛЖ являются порого-
выми для ИКД [17]. Оценка ФВ ПЖ у лиц с ДКМП может 
быть важной частью отбора кандидатов на ИКД [28]. 
Вместе с тем ФВ ПЖ является предиктором развития 
шокового срабатывания или смерти от ИКД [29].

В настоящее время для стратификации РС при 
ДКМП активно используется МРТ сердца. Феномен LGE 
стал предметом нескольких метаанализов, результаты 
которых указывают, что наличие очагов контрастного 
накопления является независимым предиктором сер-
дечно-сосудистой смертности и ЖА [7]. Эффект LGE 
определяется у 30% пациентов с ДКМП и позволяет 
прогнозировать ВСС  у пациентов с ФВ ЛЖ более 40%, 
которые не соответствуют критериям текущих реко-
мендаций, и может использоваться с целью отбора 
для ИКД. Наличие LGE является фактически единс-
твенным независимым предиктором аритмических 
событий при ДКМП с ФВ ЛЖ более 35%. Пациенты 
с LGE и ФВ ЛЖ более 35% имели значительно более 
высокий риск аритмий по сравнению с пациентами 
без гадолиния с ФВ ЛЖ от 21 до 35% [30]. В исследова-
нии MINICOR (Multi-Modal International Cardiovascular 
Outcomes Registry) МРТ паттерн LGE связан с 1,5-крат-
ным увеличением РС от всех причин, риска ТС и 
применения вспомогательного обходного ЛЖ (отно-
шение рисков (ОР) 1,45, 95% доверительный интервал 
(ДИ) [1,03; 2,04]) и с 1,8-кратным (ОР 1,82, 95% ДИ 
[1,20; 3,06]) риском ВСС и ИКД [31]. Прогрессирование 
ФМ, оцениваемое по степени LGE, связано с пло-
хим прогнозом [32]. ФМ является стойким маркёром 
риска у пациентов с ДКМП и на фоне оптимальной 
медикаментозной терапии не регрессирует даже у 
лиц с улучшенной функцией ЛЖ. Прогрессирующий 
фиброз наблюдается у одной пятой пациентов и свя-
зан с более чем 3-кратным увеличением РС. Таким 
образом, серийные оценки ФМ с помощью МРТ могут 
улучшить стратификацию риска у пациентов с ДКМП. 
В проведении МРТ сердца больше всего нуждаются 
пациенты с имплантируемым сердечным устройством 
для предотвращения серьёзных сердечных событий.  В 
настоящее время появились устройства с настройкой 
«Безопасный режим МРТ», который позволил прово-
дить сканирование во время работы устройства без 
риска для здоровья пациента и имплантируемого уст-
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ройства [33]. Результаты многоцентрового исследова-
ния пациентов с ДКМП методом МРТ сердца показали: 
параметры ДМ обоих желудочков сердца являются зна-
чимыми предикторами неблагоприятных исходов [34]. 
В настоящее время проводится исследование CMR-
GUIDE (Cardiac Magnetic Resonance GUIDEd Management 
of Light-Moderate Leventricular Systolic Dysfunction) 
(NCT01918215), результаты которого должны ответить 
на вопрос: улучшает ли ИКД исходы в популяции с 
ишемической или неишемической кардиомиопатией 
(ФВ ЛЖ от 36 до 50%) с 2 и более сегментами LGE. 

Ещё одним методом стратификации РС является 
определение ДМ при помощи МРТ, которая выра-
жается как процентное изменение длины миокарда 
(укорочение в продольном/окружном направлениях и 
удлинение в радиальном направлении). ДМ позволяет 
обнаружить незначительные аномалии у родствен-
ников пациентов с саркомерными мутациями, но с 
нормальной ФВ ЛЖ и объёмом ЛЖ. С ухудшением 
глобальной продольной деформации на 1% увеличива-
ется РС от всех причин (ОР: 2,10; р<0,001) независимо 
от ФВ ЛЖ и наличия или степени LGE [15].

В многочисленных исследованиях было обнару-
жено значение клинико-лабораторных данных при 
стратификации риска пациентов с ДКМП. Так, мозго-
вой НУП и N-концевой промозговой НУП связаны со 
смертностью от всех причин, а значение тропонина 
Т более18 нг/л является прогностическим фактором 
смертности от всех причин при неишемической сер-
дечной недостаточности [20].

ДИСФУНКЦИЯ ПРАВЫХ ОТДЕЛОВ СЕРДЦА И 
ЕЁ ДИАГНОСТИКА

ПП играет важную роль во взаимодействии работы 
камер сердца и системным кровотоком. Нормальная 
механическая функция ПП обеспечивает достаточный 
возврат крови к сердцу и предотвращает венозный 
застой. При ДКМП систолическая и диастолическая 
дисфункция ЛЖ вызывает перегрузку ПЖ, ухудшая 
его диастолическую функцию; увеличивает функци-
ональную трикуспидальную регургитацию, которая 
прогрессирует до недостаточности ПЖ. Расширение 
камеры ПП и нарушение его функции в дальнейшем 
способствует уменьшению СВ. Нейрогормональные 
нарушения при фиброзном растяжении ПП проявля-
ются чрезмерно дефектным синтезом предсердных 
НУП. Такие процессы как предсердная диссинхрония, 
фиброз и дилатация приводят к прогрессированию 
предсердной миопатии и к межпредсердной блокаде, 
а в конечном итоге к ФП [18]. Интерстициальный ФМ 
является отличительной чертой индуцированного ФП 
ремоделирования предсердий и связан с дилатаци-
ей камер, сферической деформацией и снижением 
функции предсердий, что ещё больше способствует 
развитию ФП. 

Результаты изучения ПП с помощью МРТ проде-
монстрировали значительное снижение ДМ у паци-
ентов с ДКМП. Значение ДМ ПП у пациентов с ХСН 
является независимым предиктором неблагоприятных 
клинических событий, а индекс объёма ПП считается 
независимым предиктором смерти, ТС и повторной 
госпитализации [19]. При ДКМП с тяжёлыми наруше-
ниями функции ПП повышенный индекс площади ПП 
и его нарушенная ДМ указывают на неблагоприятный 
прогноз и отсутствие ответа на сердечную ресинхро-
низирующую терапию (СРТ) [35].  

Миопатическое поражение ПЖ является много-
факторным процессом и зависит от этиологии ДКМП.  
Бивентрикулярное поражение наблюдается у 30–40% 
пациентов с ДКМП, причём один и тот же миопатичес-
кий процесс поражает оба желудочка [14]. Предиктором 
дисфункции ПЖ является низкая ФВ ЛЖ и систоличес-
кая взаимосвязь желудочков через межжелудочковую 
перегородку, т.е. размер, форма и податливость одного 
желудочка влияют на другой [13]. Из-за систоличес-
кой желудочковой взаимозависимости нарушение сис-
толической функции межжелудочковой перегородки 
приводит к снижению систолической функции ПЖ. 
Мышца ПЖ преимущественно состоит из продоль-
ных мышечных волокон; во время систолы кольцо 
трёхстворчатого клапана перемещается к верхушке, 
происходит нескоординированное сокращение в про-
дольном направлении, которое приводит к снижению 
функции ПЖ. При эксцентрической гипертрофии и 
ухудшении систолической функции развивается дис-
синхрония ПЖ, которая является маркёром дезадап-
тивной стадии ХСН. Пациенты с большой дилатацией 
ПЖ имеют значительную диссинхронию ПЖ и плохую 
насосную функцию. 

Cнижение глобальных показателей сокращения ЛЖ 
приводит к снижению систолического желудочкового 
взаимодействия и к снижению сократительной спо-
собности ПЖ, даже если ПЖ не участвует в патологи-
ческом процессе, вызывающем систолическую дис-
функцию ЛЖ [13]. По мере того, как ЛЖ становится 
более сферическим, волокна перегородки становятся 
менее косыми, что резко снижает их механическое 
преимущество и ещё больше ухудшает сократитель-
ную функцию ПЖ. В конечном итоге это приводит к 
клинической правожелудочковой недостаточности. В 
дополнение к систолическому взаимодействию желу-
дочков сердца, когда ПЖ увеличивается и растягивает 
перикард, диастолическое давление в перикарде и ПЖ 
значительно повышается, что приводит к ограниче-
нию наполнения ЛЖ перикардом (перикардиальное 
ограничение) и ПЖ через межжелудочковую перего-
родку. Это так называемое диастолическое желудочко-
вое взаимодействие, которое играет второстепенную 
роль в определении дисфункции ПЖ при перегрузке 
ЛЖ [14]. Дисфункция ПЖ стала независимым предик-
тором серьёзных неблагоприятных сердечных событий 
(ОР 3,2, 95% ДИ [1,3; 7,6]; p=0,009) наряду с площадью 
ПП и возрастом пациентов [36]. Пациенты с дисфунк-
цией ПЖ — это чаще лица мужского пола с высоким 
функциональным классом ХСН и ФП. Снижение ФВ 
ЛЖ и ФП повышают вероятность дисфункции ПЖ в 
1,06 раза. 

У лиц с ДКМП наблюдаются нарушения бивентри-
кулярной и биатриальной ДМ [18, 37, 38]. Отслеживание 
спекл-эхоКГ ДМ ЛЖ стало независимым предикто-
ром неблагоприятных исходов. Предложено регуляр-
но измерять ДМ ЛЖ для оценки прогноза ДКМП. 
Обнаружена сильная взаимозависимость между 
напряжением предсердий и желудочков и функци-
ональными параметрами, включая ФВ ЛЖ и ФВ ЛП. 
Из-за сложной анатомии ПЖ оценка и выявление его 
ранней дисфункции затруднена. Оценка прогности-
ческой значимости параметров ПЖ показала влияние 
ФВ ПЖ и его глобальной продольной ДМ на частоту 
госпитализаций и прогнозирование сердечной смерти 
и смерти от всех причин. Прогностическая ценность 
продольной ДМ ПЖ была выше, чем других традици-
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онно используемых эхоКГ-показателей систолической 
функции ПЖ [39]. 

Важно отметить, что только ФВ ПЖ обеспечивает 
адекватную оценку истинной глобальной насосной 
функции ПЖ. 3D-эхоКГ-метод, способный непосред
ственно измерять КДО, КСО ПЖ и надёжно рассчи-
тывать ФВ ПЖ. Объёмы ПЖ, полученные с помощью 
3D-эхоКГ, коррелируют с объёмами ПЖ, полученными 
с помощью МРТ сердца, а также с объёмами, полу-
ченными при катетеризации сердца методом объём-
ной термодилюции. 3D-эхоКГ зарекомендовал себя 
как наиболее надежный метод, завышающий ФВ ПЖ 
всего на 1,16% [40]. На основании крупных когортных 
исследований здоровых добровольцев стали доступны 
нормативные объёмы и ФВ ПЖ, включая референт-
ные значения для возраста, размера тела и пола. ФВ 
ПЖ более 45% указана в качестве нижнего преде-
ла нормы. В недавнем исследовании введена клас-
сификации систолической дисфункции ПЖ: лёгкая 
(40–45%), умеренная (30–40%), тяжёлая (менее 30%) 
степень и подтверждена их прогностическая ценность 
[40–41]. 3D-эхоКГ позволяет проводить оценку ДМ ПЖ 
во всех плоскостях и различных направлениях (про-
дольная, окружная и радиарная деформация) анало-
гично МРТ сердца. Пациенты с ДКМП и сердечно-сосу-
дистыми событиями (смерть, нефатальная остановка 
кровообращения, повторная госпитализация) имели 
нарушение глобальной продольной деформации ПЖ 
(-10,5±4,5% против -14,3±5,2%, p=0,009), продольной 
деформации свободной стенки ПЖ (-12,9±8,7% против 
-17,5±7,1%, p=0,046) и ФВ ПЖ (38±8% против 47±9%, 
p=0,001), в отличие от лиц без событий. У лиц с ФВ ПЖ 
более 43,4% наблюдали более благоприятный исход 
по сравнению с пациентами с ФВ ПЖ менее 43,4% 
(р<0,001) [42]. ДМ — предиктор смертности, который 
коррелирует с ФВ ПЖ, что свидетельствует о превос-
ходстве ДМ, полученной с помощью 3D-эЭхоКГ, над 
другими способами её определения. Таким образом, 
доступность, портативность, точность и безопасность 
делают 3D-эхоКГ одним из самых универсальных 
методов оценки функции ПЖ.

МРТ сердца — золотой стандарт диагностики и 
оценки ПЖ, объёмы и функцию которого можно изме-
рить с высокой точностью и воспроизводимостью 
(показания класса IIa). Благодаря способности ана-
лизировать ткань миокарда в дополнение к расчёту 
объёмов и систолической функции МРТ позволяет 
различать этиологию ДКМП, оценить прогноз и РС. 
МРТ способна выявлять тканевые аномалии (жировая 
инфильтрация, LGE), что позволяет отличить физио-
логическое ремоделирование ПЖ от патологического. 
При ДКМП методом МРТ выявлено асимметричное 
увеличение желудочков с преобладанием больших 
объёмов ЛЖ; снижение функции ЛЖ и ПЖ; субэпикар-
диальный или миокардиальный паттерн LGE, связан-
ный с риском ВСС [43]. Региональная ДМ, оцененная 
с помощью МРТ сердца, предсказывает развитие ЖА. 
Независимыми предикторами всех причин смертнос-
ти являются индексированный КДО ЛЖ (при МРТ 
более 120,5 мл/м2) и наличие более трёх сегментов с 
ФМ, который увеличивает риск ЖА. 

Оценка диссинхронии ПЖ является новым мно-
гообещающим подходом для оценки дисфункции ПЖ 
и прогноза болезни. Диссинхрония ПЖ связана с его 
ремоделированием, дисфункцией, плохой гемодина-
микой и повышенным риском неблагоприятных кли-

нических событий [44]. У пациентов с ХСН неишеми-
ческой этиологии при сравнении с ХСН ишемической 
этиологии наблюдалась выраженная диссинхрония 
ПЖ (44,3±17,8° против 35,8±15,8°, P=0,003), большие 
объёмы ПЖ (КДО: 302±98 против 243±83 мл, P<0,001; 
КСО: 199±86 против 138±69 мл, P<0,001) и более низкий 
показатель ФВ ПЖ (36±13% против 46±15%, P<0,001). 
Полная блокада левой ножки пучка Гиса (БЛНПГ) 
может ещё более ухудшить степень диссинхронии 
ПЖ. Диссинхрония ПЖ «смягчается» за счёт резкого 
снижения постнагрузки ПЖ и является потенциальной 
терапевтической целью; её оценка помогает в стра-
тификации риска и принятии решений относительно 
профилактики и лечения ДКМП. 

ПРОГНОЗ

В результате интегрированной стратегии лечения, 
основанной на доказательной терапии, ранней диаг
ностике и структурированном наблюдении, за пос-
ледние два десятилетия прогноз ДКМП улучшился. 
РемС является динамическим процессом, а обратное 
ремоделирование ЛЖ предполагает благоприятный 
исход болезни. Однако считать пациентов с ДКМП 
излечившимися нельзя; их следует тщательно и систе-
матически наблюдать, чтобы выявить ранние призна-
ки прогрессирования заболевания, а  лечение следует 
проводить в неопределённо долгие сроки. На прогноз 
ДКМП и вероятность обратного ремоделирования ЛЖ 
влияют функция ПЖ, функциональная митральная 
регургитация и наличие БЛНПГ. Ремоделирование ПОС 
при ДКМП — признак прогрессирующего заболевания 
и является независимым прогностическим маркёром 
смерти, госпитализации по причине ХСН, выживае-
мости без ТС и предиктором аритмических событий. 
Показатель ФВ ПЖ менее 43%, определённый с помо-
щью 3D-эхоКГ, может предсказать худший сердечно-
сосудистый исход у пациентов с ДКМП [42]. Снижение 
ФВ ПЖ на 10% увеличивает РС от всех причин на 39,6% 
(95% ДИ, [16,4; 67,4]), P=0,0003, 4-кратно увеличивает 
летальность от всех причин или необходимость в ТС 
[44]. ИКД снижает годовую летальность пациентов с 
ДКМП только до 23% [45], однако у пациентов с систо-
лической дисфункцией ПЖ летальность от всех причин 
значительно снижается (отношение рисков 0,41 (95% 
ДИ, 0,17; 0,97), р=0,04), в отличие от пациентов без 
дисфункции ПЖ (ОР 1,87, 95% ДИ [0,85; 3,92], р=0,12. 
В группе пациентов с дисфункцией ПЖ имплантация 
ИКД снизила РС от всех причин на 55%, тогда как у 
пациентов без дисфункции ПЖ имплантация ИКД не 
имела эффекта. По-видимому, ИКД значительно сни-
жает риск ВСС у пациентов со сниженной функцией 
ПЖ. ИКД увеличил выживаемость при бивентрикуляр-
ной недостаточности при сравнении с результатами у 
пациентов только с систолической дисфункцией ЛЖ 
(P=0,001) [29].

ЛЕЧЕНИЕ

Ведение пациентов с ДКМП включает традицион-
ные подходы к лечению ХСН, такие как лекарствен-
ные препараты [9], устройства и ТС [5, 8]. Основной 
целью лечения пациентов с ДКМП является замед-
ление прогрессирования ХСН, улучшение качества 
жизни и прогноза. Лечение должно включать быст-
рую оптимизацию объёмного статуса, восстановление 
перфузионного давления, улучшение сократимости и 
ритма сердца, а в случае рефрактерной недостаточнос-
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ти ПЖ — механическую поддержку кровообращения 
(МПК) или ТС [2]. 

При адекватном фармакологическом и аппаратном 
лечении (в течение от 6 мес до 2 лет) у 40% пациентов 
с ДКМП происходит обратное ремоделирование ЛЖ, 
которое связано с долгосрочным прогнозом; из них в 
15% случаях нормализуются размеры и функции ЛЖ, 
сохраняющиеся в течение 10 лет наблюдения. Однако 
при более длительном периоде наблюдения (15 лет) 
у 5% состояние вновь ухудшается [5]. Оптимальная 
медикаментозная терапия (9 месяцев) у трети паци-
ентов с ДКМП может повысить ФВ ЛЖ на 20% [46]. В 
процессе обратного ремоделирования ЛЖ, которое 
наблюдалось в среднем через 24 месяца (отношение 
шансов: 2,49; 95% ДИ [1,17; 5,3]; p=0,018), происходит 
нормализация функции ПЖ.  Вместе с тем с течением 
времени в ответ на медикаментозную терапию ФМ 
сохраняется и не регрессирует в размерах [32]. Этот 
факт подчёркивает различие фиброза и ФВ ЛЖ как 
маркёров риска при отборе пациентов на ИКД. В связи 
с этим оценка рубца миокарда должна быть включена 
в качестве главного критерия отбора пациентов для 
установки ИКД [47].

В отличие от лечения ХСН с систолической дис-
функцией принципы лечения ДКМП с правожелу-
дочковой недостаточностью недостаточно известны. 
Большинство рекомендаций основаны либо на ретро
спективных, либо на небольших рандомизированных 
исследованиях. Задачами лечения недостаточности ПЖ 
являются оптимизация преднагрузки, постнагрузки и 
сократительной способности миокарда. Поддержание 
синусового ритма и последовательного сокращения 
предсердий и желудочков особенно важно при недо-
статочности ПЖ, поскольку ФП и атриовентрикуляр-
ная блокада высокой степени могут иметь серьёзные 
гемодинамические последствия. Взаимозависимость 
желудочков также является важной концепцией, 
которую следует учитывать при подборе терапии. 
Чрезмерная объёмная нагрузка может увеличить дав-
ление на перикард и снизить преднагрузку ЛЖ и СВ 
через механизм желудочкового взаимодействия. С 
другой стороны, гиповолемия может снизить предна-
грузку ПЖ и СВ. Вместе с тем общие рекомендации для 
пациентов с правожелудочковой недостаточностью не 
отличаются от таковых у пациентов с левожелудочко-
вой ХСН. Важное значение имеет распознавание фак-
торов, приводящих к клиническому ухудшению. Это 
несоблюдение медикаментозного лечения или диеты; 
приём некоторых препаратов; системные факторы, 
такие как сепсис, анемия, гипоксемия и гиперкапния; 
сердечно-сосудистые факторы, такие как аритмии, 
ишемия миокарда, тромбоэмболия лёгочной артерии; 
нарушение сна, апноэ, психоэмоциональный стресс. 

Бета-блокаторы, ингибиторы ангиотензинпревра-
щающего фермента, антагонисты рецепторов ангио-
тензина II, антагонисты рецепторов альдостерона и 
ингибиторы энкефалиназы рецепторов ангиотензина 
II, воздействуют на патофизиологический механизм 
ХСН (симпатическую нервную систему, ренин-ангио
тензин-альдостероновую систему и систему НУП). При 
ДКМП уровень циркулирующих катехоламинов повы-
шен, что указывает на гиперактивность симпатичес-
кой нервной системы, которые усугубляют дисфунк-
цию ЛЖ. Урежение частоты сердечных сокращений 
(ЧСС) улучшает наполнение ЛЖ и способно поддержать 
баланс снабжения и потребности миокарда в кислоро-

де, снижая смертность и сердечно-сосудистые события. 
Карведилол, обладающий уникальными сосудорасши-
ряющими и антиоксидантными свойствами, является 
наиболее эффективным препаратом среди бета-бло-
каторов. В улучшении ФВ ЛЖ карведилол, верапамил и 
триметазидин показали наибольшую эффективность. 
Ивабрадин, повышая активность парасимпатической 
нервной системы и улучшая вегетативную регуляцию 
сердечно-сосудистой системы, препятствует РС. На 
ранней стадии ДКМП недигидропиридиновые бло-
каторы кальциевых каналов, такие как верапамил и 
дилтиазем, могут сохранить систолическую функцию 
и диастолическое наполнение, улучшая работоспособ-
ность миокарда [8, 48]. У пациентов с бивентрикуляр-
ной недостаточностью ингибирование ангиотензин-
превращающего фермента увеличивает ЧСС, снижает 
КДО ПЖ и давление наполнения. β-блокада карведило-
лом или бисопрололом улучшает систолическую функ-
цию ПЖ. Риск тромбоэмболических осложнений у 
пациентов с недостаточностью ПЖ достоверно не 
установлен. Хотя клиническая практика различается, 
антикоагулянты обычно рекомендуются пациентам с 
признаками внутрисердечного тромба, документально 
подтвержденными тромбоэмболическими явлениями 
(эмболия лёгочной артерии или парадоксальная эмбо-
лия) и пациентам с пароксизмальной или персистиру-
ющей ФП/трепетанием предсердий.

Для первичной и вторичной профилактики ВСС 
используется ИКД. Имплантируемое устройство необ-
ходимо пациентам с ДКМП с устойчивой желудочко-
вой тахикардией в анамнезе, пережившим остановку 
сердца [28]. Для восстановления физиологической пос-
ледовательности сокращений камер сердца использу-
ется СРТ [35]. Бивентрикулярная электрокардиостиму-
ляция или СРТ улучшают симптомы и выживаемость у 
отдельных пациентов с систолической ХСН. Изучение 
ресинхронизации ПЖ находится на начальной стадии, 
и снижение постнагрузки силденафилом улучшает 
синхронность ПЖ [44]. Результаты многоцентрового 
исследования продемонстрировали, что СРТ была свя-
зана с улучшением ФВ ЛЖ у пациентов с правожелу-
дочковой недостаточностью. 

Альтернативным вариантом у пациентов с тер-
минальной ХСН является длительная МПК/устройст
во вспомогательного кровообращения ЛЖ в качестве 
целевой терапии, либо — моста к ТС [8]. МПК стала всё 
более широко используемой стратегией ведения паци-
ентов как с острой, так и с хронической желудочковой 
недостаточностью. Для пациентов с поздней стадией 
ХСН, рефрактерной к фармакологическому лечению, 
предусмотренному рекомендациями, а также к аппа-
ратной и хирургической терапии (СРТ, ИКД, транска-
тетерное или хирургическое лечение) долгосрочная 
МПК с помощью вспомогательного устройства для 
ЛЖ с дополнительной временной или долгосрочной 
поддержкой ПЖ или без неё, хорошо зарекомендова-
ли себя. Большинство устройств долгосрочной МПК 
предназначены для ЛЖ. У пациентов с ДКМП двух-
летняя выживаемость составила свыше 80% и была 
аналогична показателям ранней выживаемости после 
ТС. Результаты лечения пациентов с МПК по поводу 
правожелудочковой недостаточности показали, что 
42–75% пациентов выздоравливают. Описаны случаи 
лечения пациентов с ДКМП паракорпоральным вспо-
могательным устройством ЛЖ. В последнее время 
из-за нехватки органов широко применяется вентри-
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кулэктомия с уменьшением объёма, такая как опера-
ция Батисты при идиопатической ДКМП. У пациентов 
с недостаточностью ПЖ, невосприимчивых к меди-
каментозному лечению, механическая поддержка с 
помощью вспомогательного устройства для ПЖ может 
быть использована в качестве моста к ТС или выздо-
ровлению. Наиболее распространёнными показания-
ми к использованию вспомогательного ПЖ являются 
тяжёлая недостаточность ПЖ, связанная с обходным 
ЛЖ, предполагаемая ТС. ТС является конечным этапом 
лечения больных с ДКМП и может быть рассмотрена у 
отдельных пациентов с прогрессирующей рефрактер-
ной недостаточностью ПЖ. 

Клеточная терапия ДКМП направлена на борь-
бу с потерей кардиомиоцитов и прогрессировани-
ем дисфункции миокарда. Клинические испытания 
клеточной терапии ДКМП, особенно в сочетании с 
дополнительной цитокиновой терапией, такой как 
гранулоцитарный колониестимулирующий фактор, 
продемонстрировали положительные результаты в 
улучшении сердечной функции и симптомов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

При дилатационной кардиомиопатии главной при-
чиной ремоделирования сердца и жизнеугрожающих 

аритмий является фиброз миокарда, который опреде-
ляется у бессимптомных пациентов на ранней стадии 
болезни. Вовлечение правых отделов сердца в пато-
логический процесс у пациентов с дилатационной 
кардиомиопатией является предиктором неблагопри-
ятного исхода (аритмические события, тяжёлая сер-
дечная недостаточность, повторные госпитализации, 
трансплантация сердца и смерть). Современные мето-
ды диагностики позволили изучить показатели правых 
отделов сердца, однако они не внедрены в рутинную 
практику. Магнитно-резонансная томография сердца с 
контрастным усилением — золотой стандарт диагнос-
тики дилатационной кардиомиопатии и решающее 
исследование для стратификации риска и прогноза 
заболевания. Оценка и характеристика фиброзного 
рубца миокарда должна быть включена в качестве 
главного критерия отбора пациентов для установки 
имплантированного кардиовертера дефибриллятора. 
Лечение пациентов с дилатационной кардиомиопати-
ей является сложным процессом. Адекватная медика-
ментозная и инструментальная терапия в 40% случаях 
приводит к обратному ремоделированию сердца, но 
без регресса участков фиброза миокарда, что указыва-
ет на сохраняющийся риск осложнений и смерти.
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Abstract Dilated cardiomyopathy (DCM) is the second most common cause of chronic heart failure, and a leading indication for heart transplantation. In the 
early stages of the disease, many patients are asymptomatic, but they have a high risk of developing life-threatening ventricular arrhythmias (VA) and sudden 
cardiac death (SCD). Modern methods of DCM diagnosis, such as MRI of the heart, speckle tracking and 3D echocardiography, have convincingly proved the 
development of structural and functional changes of the right heart (RH) in patients with DCM, their prognostic and therapeutic significance. By MRI of the heart, 
myocardial fibrosis (MF) is diagnosed, which occurs in the early stages of DCM. Progressive fibrosis is observed in one fifth of patients and is associated with a 
more than a 3-fold increase in the risk of death and complications of chronic heart failure (CHF). With adequate pharmacological and hardware treatment, reverse 
heart remodeling occurs in some patients. However, optimal and long-term drug therapy does not lead to MF regression even in individuals with improved left 
ventricular (LV) function. Remodeling of the RH, regardless of LV ejection fraction (EF), is a predictor of SCD, indicates the progression of the disease, foreshadowing 
an unfavorable outcome. The prevalence of RH remodeling has not been reliably determined; however, systolic dysfunction of the right ventricle was registered 
in 34-65% of patients with DCM. The annual and subsequent mortality of patients with DCM remains high.

MRI of the heart with contrast enhancement has become the gold standard for the diagnosis of DCM and crucial for the stratification of risk and prognosis of the 
disease. The treatment of patients with DCM is a complex process. Adequate drug and instrumental therapy in 40% of cases leads to reverse remodeling of the 
heart, which may be unstable.
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