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В 1980-х годах считалось, что частые желудочковые
экстрасистолы (ЖЭС) у пациентов без структурной

патологии сердца имеют благоприятный прогноз. Этот
принцип вскоре был поставлен под сомнение в сообще-
ниях, которые показали, что преждевременные ЖЭС
могут провоцировать полиморфную желудочковую та-
хикардию, фибрилляцию желудочков и внезапную
смерть у пациентов с нормальным сердцем [1–3]. У па-
циентов без структурной патологии сердца эти, каза-
лось бы, доброкачественные ЖЭС могут не только раз-
вивать потенциал злокачественности, но и вызывать
кардиомиопатию. По мере накопления наших знаний о
молекулярных механизмах соединительнотканной дис-
плазии расширялись представления и о патогенетиче-
ских путях манифестации экстрасистолии при данной
врожденной аномалии [4, 5]. Безотносительно к кон-
кретным проявлениям диспластического сердца для
объяснения появления ЖЭС на фоне наследственных
нарушений соединительной ткани некоторые исследо-
ватели придерживаются именно концепции функцио-
нальной метаболической кардиомиопатии, в основе ко-
торой, по мнению авторов, лежат изменения колло-
идно-химических процессов в миокарде, имеющие ис-
ходно генетически детерминированную межтканевую
асимметрию, что приводит к неравномерному или

фрагментированному проведению импульса возбужде-
ния и способствует асинхронной электрической актива-
ции [6–9]. Аномально расположенные хорды левого
желудочка (ЛЖ) как проявление дисплазии соедини-
тельной ткани (ДСТ) с мышечным компонентом могут
являться одним из колен в цепи re-entry. Удлиненные
хорды и избыточное пролабирование створок при про-
лапсе митрального клапана (ПМК) могут взаимодей-
ствовать в области прикрепления миокарда, что приво-
дит к кажущемуся дискордантному движению базаль-
ной нижнебоковой стенки [10]. Пролабирующий мит-
ральный клапан «натягивает» хорды, что приводит к
напряжению участка миокарда, к которому крепится
хорда, что может вызвать ухудшение кровотока в мел-
ких субэндокардиальных коронарных артериях, прово-
цируя возникновение нарушений ритма сердца. Осо-
бенно косые и поперечные могут «стягивать» стенки
этого отдела сердца, препятствуя полноценной диасто-
лической релаксации миокарда. Однако описание и ко-
личественная оценка дисфункции митрального кла-
пана не стандартизированы, и до сих пор не определена
ее прогностическая ценность [11].

На сегодня идентифицированы три места происхож-
дения желудочковых аритмий (ЖА): 1) сосочковые
мышцы; 2) митральное кольцо; 3) пучки ЛЖ. В боль-
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шинстве случаев мономорфная желудочковая тахикар-
дия, по мнению авторов, возникает при наличии значи-
тельного анатомического структурного субстрата, та-
кого как фиброз миокарда [12, 13]. Возобновление инте-
реса к злокачественному ПМК было стимулировано не-
давними работами, основанными на выявлении фиб-
роза миокарда ЛЖ. Так, в исследовании D. Kitkungvan и
соавт. среди 650 пациентов с внезапной сердечной
смертью на аутопсии не было других структурных ано-
малий сердца, кроме ПМК [14]. С. Basso и др. сообщили
о гистологически подтвержденном фиброзе у 88% па-
циентов, в основном локализованном в сосочковых
мышцах или прилегающих областях и нижне-базаль-
ной стенке ЛЖ [15]. Авторы дополнительно исследо-
вали взаимосвязь между тяжестью ЖЭС и фиброзом
среди пациентов с ПМК, направленных на аблацию.
Показано, что фиброз предшествует возникновению
ЖА и представляет собой потенциальный миокарди-
альный субстрат. Выявление фиброза подразумевает
возможность рубцевания миокарда, связанного с по-
вторяющейся тракцией, оказываемой на стенку мио-
карда и сосочковые мышцы со стороны выпадающей
створки и чрезмерного натяжения [16]. Фиброз, по-ви-
димому, является основным структурным поврежде-
нием, тесно связанным с возникновением ЖА, но систе-
матически не наблюдается у выживших пациентов
после внезапной сердечной смерти. В недавнем мета-
анализе, оценивающим ПМК и внезапную сердечную
смерть, C. Nalliah и соавт. сообщили, что у 13% пациен-
тов при магнитно-резонансной томографии наблю-
дался фиброз без ЖА, а у 20% – ЖА без фиброза. С дру-
гой стороны, фиброз может генерировать контуры по-
вторного входа, которые являются важной детерминан-
той ЖА, но предполагается, что не меньшее значение
имеют другие определяющие факторы, такие как эндо-
миокардиальное трение, эктопические сокращения
после деполяризации и взаимодействие миокарда ЛЖ
и митрального клапана [17]. Парадоксально, но прогно-
стическое значение наличия и тяжести ЖЭ при ПМК
остается неустановленным.

Еще одной из причин возникновения ЖА является
расхождение митрального кольца, что представляет со-
бой аномальное предсердное смещение шарнирной
точки створки митрального клапана, что связано с
ПМК и внезапной сердечной смертью и было описано
как еще один важный динамический субстрат аритмо-
генеза [18]. Показано, что расхождение митрального
кольца, которое наблюдалось у пациентов с ПМК, было
связано с фиброзом папиллярных мышц и тяжелыми
аритмическими явлениями [19]. Таким образом, в от-
личие от расхождения митрального кольца, фиброз
миокарда, определяемый по позднему усилению гадо-
линия при магнитно-резонансной томографии сердца,
был связан с неблагоприятным исходом у пациентов с
ПМК без умеренной и тяжелой митральной регургита-
ции или дисфункции ЛЖ.

Некоторые исследователи связывают появление на-
рушений ритма сердца с неполноценностью связочного

аппарата пищевода и желудка, что приводит к их неко-
торому смещению, вплоть до развития гастроптоза или
грыжи пищеводного отверстия диафрагмы, раздражая
n. vagus и провоцируя рефлекторную предсердную экс-
трасистолию [8, 20, 21]. У больных с ДСТ связочный ап-
парат, фиксирующий пищевод к диафрагме, может ока-
заться исходно легко растяжимым, из-за чего веро-
ятность раздражения n. vagus вследствие смещения пи-
щевода при резких наклонах, натуживании, переходе в
горизонтальное положение существенно увеличивается
[22]. Такой рефлекторный механизм будет триггером
для запуска экстрасистолии из устьев легочных вен.
При сохранении избыточных вагусных влияний на
миокард предсердная экстрасистолия рано или поздно
может индуцировать и пароксизмальную фибрилля-
цию предсердий, что существенно отягощает клиниче-
ский прогноз. Таким образом, следует помнить, что
иногда клинические проявления ДСТ манифестируют
именно с наджелудочковых рефлекторных аритмий. Не
следует забывать, что рефлекторная вагусная предсерд-
ная экстрасистолия у лиц средних и старших возраст-
ных групп в абсолютном большинстве случаев по-
является на фоне неправильного образа жизни, напри-
мер, при сочетании переедания, лишней массы тела и
гиподинамии.

Гиперсимпатикотония, которая сопутствует аффек-
тивным расстройствам, повышает нагрузку на сердце,
что усугубляет нарушение гистохимических процессов
в миокарде и способствует появлению экстрасистолии.
Низкий порог эмоциональной возбудимости (высокая
чувствительность к психосоциальному стрессу), свой-
ственный многим пациентам с ДСТ, существенно облег-
чает развитие метаболических нарушений в миокарде
[23]. Повышенная психическая ранимость может вы-
ступать как субстрат для формирования метаболиче-
ской кардиомиопатии, и, как правило, такие пациенты
имеют отчетливые невротические акцентуации [24, 25].
Экстрасистолия появляется в момент наивысшего пси-
хического напряжения, порой бессознательного. Тече-
ние аритмического синдрома нередко носит затяжной,
труднокурабельный, рецидивирующий характер. Пере-
бои воспринимаются весьма тяжело, характерна выра-
женная межсуточная вариабельность аритмии в зави-
симости от возникновения спонтанных стрессовых си-
туаций, поэтому лечебные мероприятия прежде всего
должны быть направлены на нормализацию психоэмо-
циональной сферы посредством психотерапии и/или
психотропных средств [26]. Игнорирование особенно-
стей психического статуса у таких пациентов с высокой
вероятностью приведет к тому, что лечение экстраси-
столии окажется неэффективным.

Деполяризация эктопических фокусов, по мнению
некоторых авторов, носит кальцийзависимый характер,
что предполагает различную вариабельность интерва-
лов сцепления экстрасистолии и низкую эффектив-
ность антиаритмических препаратов (ААП) I класса.
Эти фокусы могут иметь высокую электрическую ак-
тивность, и экстрасистолия регистрируется в очень
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большом количестве (10–20 тыс./сут и более), выходя
на первый план в клинической картине в рамках идио-
патического аритмического синдрома [23]. При стой-
ком сохранении симпатикотонии (месяцы и даже годы)
могут развиваться дистрофические процессы, приводя-
щие к формированию экстрасистолического фокуса
[27, 28]. Характерно, что изначально такая экстрасисто-
лия возникает после окончания эпизода синусовой та-
хикардии и/или в конце рабочего дня, т.е. спорадиче-
ски. Впоследствии, если субстрат для появления экстра-
систолии сохраняется, она может регистрироваться на
протяжении всего активного времени суток. Пациенты
с жалобами, обусловленными повышением тонуса или
реактивностью симпатического отдела вегетативной
нервной системы (сердцебиение, кардиалгии, одышка),
часто положительно реагируют на терапию β-адрено-
блокаторами [29]. Терапевтическая тактика в каждом
конкретном случае определяется характером и выра-
женностью аритмии, наличием сопутствующей патоло-
гии и метаболических нарушений. Выявление любых
диспластических изменений у пациента с экстрасисто-
лией должно насторожить клинициста, поскольку без
учета наличия данной патологии терапия аритмиче-
ского синдрома может оказаться неэффективной [15].
Участие симпатоадреналовой системы в коллагенооб-
разовании при ДСТ позволяет рассматривать терапию
β-адреноблокаторами в качестве патогенетического
воздействия и позволяет контролировать интенсив-
ность внутриклеточного распада коллагена и тем са-
мым повысить его продукцию. Не следует заменять
препараты с β2-адреноблокирующим эффектом, в част-
ности пропранолол, селективными β1-адреноблокато-
рами (бисопролол, метопролол и др.), так как они мало
влияют на соединительную ткань [30]. В последние
годы в лечении ЖЭС, например у детей, активно ис-
пользуется надолол. Продолжительный период элими-
нации препарата (20–24 ч) делает возможным его при-
менение (доза 1–3 мг/кг) один раз в сутки. Основные
побочные эффекты у всех β-адреноблокаторов общие –
брадикардия, артериальная гипотензия, развитие ат-
риовентрикулярных блокад. Бисопролол не использу-
ется в педиатрии, поскольку нет достаточного количе-
ства данных о безопасности и эффективности для паци-
ентов моложе 18 лет. Метопролол в педиатрии назна-
чают с очень большой осторожностью. Общие подходы
к лечению недифференцированной ДСТ и прежде всего
диспластических фенотипов должны содержать реко-
мендации по психологической поддержке, режиму дня
и двигательной активности, диетотерапии, физическим
методам лечения, медикаментозной терапии метаболи-
ческого характера. Это особенно важно для лиц до 
20 лет, когда такие мероприятия могут оказать суще-
ственное влияние на метаболизм соединительной
ткани. В «Национальных рекомендациях по диагно-
стике и лечению наследственных нарушений соедини-
тельной ткани» (2012 г.) представлены подробные
схемы назначения других групп препаратов, участвую-
щих в процессах коллагеноза при ДСТ. Это стимуля-

торы коллагенообразования, корректоры нарушения
синтеза и катаболизма гликозаминогликанов, регуля-
торы обмена кальция и фосфора, а также антиокси-
данты и препараты, улучшающие клеточное дыхание
[30].

Но вернемся к нарушениям ритма сердца, которые
могут потребовать дополнительного лечения экстраси-
столии [31]. Пропафенон (Пропанорм®) в последние
годы широко используется, в частности в педиатрии.
Механизм его действия обусловлен мембрано-стабили-
зирующим эффектом и слабым β-адреноблокирующим
действием. Препарат достигает пика концентрации при
приеме per os через 2–3 ч. Дозы препарата составляют
для детей 10–20 мг/кг в четыре приема или, при рас-
чете на поверхность тела, – 150–200 мг/м2 в сутки в
максимальной дозе до 600 мг/м2 в сутки [32]. У пациен-
тов без структурной патологии сердца при отсутствии
брадикардии применение пропафенона считается
практически безальтернативным из-за солидной дока-
зательной базы, подтверждающей высокий уровень эф-
фективности и безопасности (1А).

Соталол – ААП, часто применяемый в реальной кли-
нической практике по поводу различных аритмий и
представляющий собой неселективный β-адреноблока-
тор, действующий как на β1-, так и β2-адренорецепторы.
Препарат увеличивает длительность эффективных
рефрактерных периодов в предсердиях и желудочках,
удлиняет интервалы PQ и QT, уширяет комплекс QRS, а
также урежает частоту желудочковых сокращений.
Максимальный эффект на фоне приема препарата раз-
вивается в течение 2–3 дней. При дозировке соталола
менее 160 мг таковой проявляет только свойства β-ад-
реноблокаторов, а дополнительные свойства ААП III
класса у него отсутствуют. Препарат не используется
для купирования фибрилляции предсердий из-за низ-
кой эффективности и применяется только для плано-
вой терапии тахиаритмии для сохранения синусового
ритма. По аналогии с другими ААП в начале курса лече-
ния соталолом и при изменении дозы препарата требу-
ется дополнительное обследование, которое включает
контроль функции почек, уровня электролитов плазмы
крови, электрокардиографию с оценкой интервала QT.
Описаны случаи развития депрессии, нарушения сексу-
альной функции, головокружения, головной боли, тош-
ноты, слабости, утомляемости и одышки. При отмене
препарата дозу необходимо снижать постепенно, по-
скольку резкое прерывание терапии может привести к
развитию инфаркта миокарда и тяжелых аритмий. Па-
циент должен быть осведомлен о том, что ему необхо-
димо обратиться к врачу при урежении частоты желу-
дочковых сокращений менее 50 уд/мин. При наличии
гипокалиемии/гипомагниемии может возрастать сте-
пень удлинения интервала QT, и тогда увеличивается
риск появления желудочковой тахикардии типа «пи-
руэт». Если у пациентов на фоне терапии появляются
артериальная гипотензия (систолическое артериальное
давление <100 мм рт. ст.), нарастающая брадикардия
(ниже 50 уд/мин), ЖА, атриовентрикулярная блокада,



бронхоспазм, тяжелые функциональные нарушения
почек и печени, необходимо снизить дозу соталола и
прекратить его прием.

Плановая терапия амиодароном возможна только у
пациентов, у которых применение всех других ААП
противопоказано или неэффективно и положитель-
ный эффект от назначения превышает возможный
риск побочных эффектов. Основным показанием для
назначения амиодарона являются угрожающие
жизни ЖА, что подтверждено рекомендациями
Управления по контролю пищевых продуктов и ле-
карств в США. Терапевтические эффекты амиодарона
развиваются в среднем через неделю с момента
приема препарата внутрь. Препарат накапливается в
хорошо перфузируемых органах (печень, легкие и се-
лезенка) и депонируется в жировой ткани. Примене-
ние «нагрузочных» доз направлено на более быстрое
достижение антиаритмического эффекта. Основной
путь выведения – с желчью, так как амиодарон имеет
низкий плазменный клиренс с незначительной почеч-
ной экскрецией. Начальная пероральная доза, разде-
ленная на несколько приемов, составляет от 600 до
800 мг/сут до достижения общей суммарной дозы 10–
12 г, а затем переходят на поддерживающую дозу, со-
ставляющую обычно 100–200 мг 1 раз в сутки. После
прекращения приема длительность действия варь-
ирует от нескольких недель до месяцев, препарат мо-
жет определяться в плазме крови до 9 мес после от-
мены.

Что касается вообще ААП, то, посмотрев инструкцию
к ним, мы понимаем, что возраст моложе 18 лет яв-
ляется противопоказанием. В реальной клинической
практике, особенно при угрожающих жизни желудоч-
ковых тахикардиях, экстрасистолии, ухудшающих ка-
чество жизни пациента, мы вынуждены назначать пре-
параты, но офф-лейбл. Согласно определению, офф-
лейбл – это применение препарата по параметрам, не
упомянутым в официальной инструкции. Значит, на-
значая тот или иной препарат, в том числе антиаритми-
ческий, офф-лейбл, врач оказывает небезопасную ме-
дицинскую помощь? В медицинской практике встреча-
ется не менее 10 видов офф-лейбл-назначений любых
лекарственных средств:

1) по незарегистрированным показаниям;
2) вопреки установленным противопоказаниям;
3) за пределами возрастных ограничений, указанных

в инструкции;
4) в дозировке, комбинации или режиме иных, чем в

инструкции и др.
Так на что ориентироваться? На инструкцию или кли-

нические рекомендации? Офф-лейбл в 2021 г., несмотря
на объективную востребованность медицинским сообще-
ством, полноценного правового статуса не приобрел. По-
лучается, что клинические рекомендации – это первый
шаг на пути обретения правового статуса «офф-лейбл».
Тем не менее пока применение офф-лейбл остается
«вне закона», а значит, риск его применения ложится
на врача и медицинскую организацию. В профессио-

нальной жизни врача клинические рекомендации мо-
гут играть двоякую роль:  их можно использовать и
как оправдание врача при предъявлении претензий в
неадекватности лечения, и как обвинение врача в том,
что при выборе тактики лечения он не следовал кли-
ническим рекомендациям. Клинические рекоменда-
ции носят рекомендательный характер, но юридиче-
ский статус их до сих пор не определен. Согласно про-
екту постановления Правительства РФ от 27.10.2023
№1799 установлены требования к лекарствам, кото-
рые могут быть включены и в стандарты медицинской
помощи детям, и в клинические рекомендации, для
того чтобы применять препараты не по инструкции.
Документ, будем надеяться, вступит в силу с 1 сен-
тября 2024 г. Последнее обстоятельство придает про-
блеме не только медицинское, но и большое соци-
ально-экономическое значение.

Стоит ли назначать ААП у пациента без структурной
патологии сердца с ЖЭС при отсутствии клинической
картины? Ответ был дан в экспертном консенсусном
документе по тактике и лечению ЖА European Heart
Rhythm Association (EHRA)/Heart Rhythm Society
(HRS)/Asia Pacific Heart Rhythm Society (APHRS) 2014 г.
[33]. В ряде работ продемонстрирована связь между на-
рушением функции ЛЖ и количеством ЖЭС, состав-
ляющим 10–25% от всех сердечных сокращений. В до-
кументе говорится о том, что ЖЭС у пациентов без
структурной патологии сердца имеет благоприятный
прогноз и редкие одиночные и даже неустойчивые ЖА
при отсутствии наследственных аритмогенных синдро-
мов и клинической симптоматики следует рассматри-
вать как вариант нормы. Пациентам с бессимптомной
или малосимптомной ЖЭС без структурной патологии
сердца и наследственных аритмогенных синдромов не
показаны антиаритмическая терапия и радиочастотная
аблация. Рекомендована беседа, касающаяся этиологии
и прогноза заболевания.

Лечение аритмий в клинической практике тради-
ционно считается непростой задачей. В значительной
степени это действительно так в связи с обилием разно-
видностей аритмий и их сочетаний, порой достаточно
высокой агрессивностью антиаритмической терапии и
риском развития серьезных осложнений. Согласно 
Р. Фогоросу, основные принципы антиаритмической
терапии:

1. Необходимость избегать назначения ААП всегда,
когда это возможно. Использование ААП оправ-
данно в двух случаях: при потенциально опасной
для жизни аритмии и выраженной симптоматике.

2. Необходимость устанавливать агрессивность тера-
пии в строгом соответствии с целью лечения.

3. Важность соблюдения всех мер предосторожности
при использовании ААП [34].

Таким образом, синдром ДСТ привлекает присталь-
ное внимание исследователей также в связи с риском
развития серьезных осложнений, в частности наруше-
ний ритма сердца, которые могут являться причинами
внезапной смерти пациента. Синдром объединяет мно-
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гочисленную группу аномалий соединительнотканного
каркаса сердца и заслуживает особого внимания ввиду
его большой распространенности и значимости кли-
нико-функциональных проявлений. Усилия исследова-
телей сегодня направлены на поиск генно-инженерных
методов коррекции генетических дефектов, лежащих в
основе недифференцированной ДСТ. Вместе с тем ре-
альная помощь пациентам сегодня лежит в сфере прак-
тической медицины и заключается в разработке общих
мероприятий по диагностике и лечению в целом. Свое-
временное распознавание признаков соединительнот-

канной дисплазии позволит выбрать единственно вер-
ную этиопатогенетическую стратегию лечения экстра-
систолии. Нередкое отсутствие результата от антиарит-
мической терапии диктует необходимость дальнейшего
уточнения возможной роли не расшифрованных до
конца, но патогенетически значимых факторов аритмо-
генеза, а также разработки подходов к их дополнитель-
ной коррекции.
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