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Кардиомиопатии

• Гетерогенная группа заболеваний различной этиологии (часто генетически 
обусловленных), сопровождающихся механической и/или электрической 
дисфункцией миокарда и (в ряде случаев) непропорциональной 
гипертрофией или дилатацией.

• Кардиомиопатии (КМП) – группа заболеваний, при которых первично 
поражается миокард, и это поражение не является следствием:

ВПС, приобретенных клапанных пороков, АГ, ИБС, поражения 
перикарда. 

Однако, эти заболевания могут присутствовать в качестве сопутствующей 
патологии















Европейская модель прогнозирования риска ВСС HCM Risk-
SCD имеет ограничения: 

• Не применяется у пациентов старше 80 лет и моложе 16 лет; 

• Не применяется у пациентов с фенокопиями ГКМП, ГЛЖ у спортсменов; 

• После СМЭ

Комментарий :

Шкалы не применимы к пациентам ГКМП после СМЭ за счет того, что устраняются ключевые параметры 

расчета, такие как ГД в ВТЛЖ, толщина МЖП, происходит ремоделирование ЛЖ и т.п. 

Тем не менее, требуется дальнейшая оценка рисков ВСС после хирургического лечения с целью определения 

показаний к ИКД.

Проект КР ГКМП 2023



Стратификация риска и стратегии первичной и вторичной профилактики ВСС при ГКМП
(Европейская модель )

 Показатели ежегодной смертности от сердечно-сосудистых причин у взрослых пациентов с ГКМП составляют 1–2%

 Риск ВСС у пациентов с ГКМП без традиционных факторов риска составляет 5,9% за 10 лет 

• Существует три  модели стратификации риска ВСС: 

• На основе традиционных факторов риска (американская модель). 

• На основе расчета индивидуальных оценок риска, персонифицированный подход (европейская модель) – шкала HCM Risk-
SCD.

•

● 5-летний риск ВСС рекомендуется оценивать при первичном обследовании пациента с ГКМП и в дальнейшем переоценивать 
каждые 1–3ESC /1-2AHAгода  или при изменении клинического статуса 

ЕОК IС (УДД 1 УУР С) 

● Шкала HCM Risk-SCD рекомендуется в качестве метода оценки риска внезапной смерти в течение 5 лет для пациентов ≥ 16 лет 
без случаев реанимации после эпизодов ЖТ/ФЖ или спонтанной устойчивой ЖТ с потерей сознания или 
гемодинамическими нарушениями 

ЕОК IB (УДД 1 УУР B) 

Проведена модификация формулы расчета с использованием такого фактора как максимальная толщина стенки ЛЖ (в HCM
Risk-SCD Calculator — рекомендовано указывать не более 35 мм)
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Гипокинетическая недилатационная кардиомиопатия - левожелудочковая и бивентрикулярная глобальная
систолическая дисфункция без дилатации (определяемая как ФВ ЛЖ (< 50% но > 40%), не объясняемая аномальными
условиями нагрузки или ишемической болезнью сердца.

Pinto Y.M. et al. 2016
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