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ААТ - антиаритмическая терапия АВ - атриовентрикулярный
АКПЖ - аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка
АЛЖ - аневризма левого желудочка
ВАС - внезапная аритмичеекая емерть
ВНСН - внезапная необъяенимая емерть новорожденного
ВНСЭ - внезапная необъяенимая емерть при эпилепеии
ВПС - врожденный порок еердца
вое - внезапная оетановка еердца
вес - внезапная еердечная емерть
ВСЭФИ - внутриеердечное электрофизиологичеекое иееледование
ВТЛЖ - выходной тракт левого желудочка
ВТПЖ - выходной тракт правого желудочка
ГКМП - гипертрофичеекая кардиомиопатия
ДКМП - дилатационная кардиомиопатия
ЕОК-Европейекое общеетво кардиологов
ЖТА - желудочковая тахиаритмия
ЖТ - желудочковая тахикардия
ЖЭ - желудочковая экетраеиетола
ИКД - имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
имплантированное СРТ-уетройетво - имплантированное медицинекое изделие для проведения еердечной рееинхронизирующей терапии
КЕ1ЖТ - катехоламинергичеекая полиморфная желудочковая тахикардия КТ/ МСКТ - мультиепиральная компьютерная томография ХРЛЖ - хиругичеекая реконетрукция левого желудочка
MPT - магнитно-резонансная томография НУЖТ - неустойчивая желудочковая тахикардия оке - острый коронарный синдром
ОФЭКТ - однофотонная эмиссионная компьютерная томография
ПеВТ - пароксизмальная суправентрикулярная тахикардия
ПеЖ - программируемая стимуляция желудочков
РКИ - рандомизированное контролируемое исследование
еВНе - синдром внезапной необъяснимой смерти
СВеН - синдром внезапной смерти новорожденного
СРЛ - сердечно-легочная реанимация
СРТ - сердечная ресинхронизирующая терапия
СРТ-устройство - медицинское изделие для проведения сердечной ре синхронизирующей терапии
СРТ-Д - сердечная ре синхронизирующая терапия-дефибриллятор
СРТ-П - сердечная ре синхронизирующая терапия-пейсмейкер (кардиостимулятор)
СУИ QT - синдром удлиненного интервала QT CKHQT - синдром короткого интервала QT СУ-ЭКГ - сигнал-усредненная ЭКГ УДД - уровень достоверности доказательств УУР - уровень убедительности рекомендаций УЖТ - устойчивая желудочковая тахикардия ФВЛЖ - фракция выброса левого желудочка ФЖ - фибрилляция желудочков ФК - функциональный класс ФП - фибрилляция предсердий
ХМЭКГ - Холтеровское мониторирование электрокардиограммы
ХСН - хроническая сердечная недостаточность
ЧКВ - чрескожное коронарное вмешательство
ЧСС - частота сердечных сокраш,ений
ЭКГ - электрокардиограмма
ЭМД - электромеханическая диссоциация
ЭКГ - электрокардиография (расшифровка, описание и интерпретация электрокардиографических данных)
ЭХО КГ - эхокардиография
ЕОК - Европейское кардиологическое обш,ество (European Society of Cardiology)
EMNA - ламин A/C
EQTSl - синдром удлиненного интервала QT 1-го молекулярно-генетического варианта EQTS2 - синдром удлиненного интервала QT 2-го молекулярно-генетического варианта EQTS3 - синдром удлиненного интервала QT 3-го молекулярно-генетического варианта NYHA - Нью-Йоркская кардиологическая ассоциация QTc - корригированный интервал QT
WPW-синдром - Синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта
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Инструментальная диагностика - диагностика с использованием для обследования пациента различных приборов, аппаратов и инетрументов [1,2].
Исход - любой возможный результат, возникающий от воздейетвия причинного фактора, профилактичеекого или терапевтичеекого вмешательетва, вее уетановленные изменения еоетояния здоровья, возникающие как еледетвие вмешательетва [3].
Конфликт интересов - ситуация, при которой у медицинского или фармацевтического работника при осуществлении ими профессиональной деятельности возникает личная заинтересованность в получении лично либо через представителя компании материальной выгоды или иного преимущества, которое влияет или может повлиять на надлежащее исполнение ими профессиональных обязанностей вследствие противоречия между личной заинтересованностью медицинского работника или фармацевтического работника и интересами пациента [2].
Медицинское вмешательство - выполняемые медицинским работником и иным работником, имеющим право на осуществление медицинской деятельности, по отношению к пациенту, затрагивающие физическое или психическое состояние человека и имеющие профилактическую, диагностическую, лечебную, реабилитационную или исследовательскую направленность виды медицинских обследований и (или) медицинских манипуляций, а также искусственное прерывание беременности [2].
Медицинский работник - физическое лицо, которое имеет медицинское или иное образование, работает в медицинской организации и в трудовые (должностные) обязанности которого входит осуществление медицинской деятельности, либо физическое лицо, которое является индивидуальным предпринимателем, непосредственно осуществляющим медицинскую деятельность [2].
Пациент - физическое лицо, которому оказывается медицинская помощь или которое обратилось за оказанием медицинской помощи независимо от наличия у него заболевания и от его состояния [2].
Рабочая группа по разработке/актуализации клинических рекомендаций - это коллектив специалистов, работающих совместно и согласованно в целях разработки/актуализации клинических рекомендаций, и несущих общую ответственность за результаты данной работы.
Состояние - изменения организма, возникающие в связи с воздействием патогенных и (или) физиологических факторов и требующие оказания медицинской помощи [2].
Синдром - устойчивая совокупность ряда симптомов с единым патогенезом [6].
Тезис-рекомендация - положение, отражающее порядок и правильность выполнения того или иного медицинского вмешательства, имеющего доказанную эффективность и безопасность.
Уровень достоверности доказательств (УДД) - степень уверенно ети в том, что найденный эффект от применения медицинекого вмешательетва являетея иетинным [7].
Уровень убедительности рекомендаций (УУР) - степень уверенности в достоверности эффекта вмешательства и в том, что следование рекомендациям принесет больше пользы, чем вреда в конкретной ситуации [7].
Хирургическое лечение - метод лечения заболеваний путём разъединения и соединения тканей в ходе хирургической операции.
ЕОК - Европейское обш,ество кардиологов. В тексте настояш,их клинических рекомендаций дополнительно указаны показания к тезисам в соответствии с рекомендациями Европейского кардиологического обш,ества (ЕОК). В соответствии с международным документом, выделяются классы рекомендаций и уровни доказательности.
Имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор (ИКД) - электронный имплантируемый прибор, предназначенный для электротерапии (элекгрокардиостимуляция и разряды высокой энергии) угрожаюш,их жизни аритмий и предотвраш,ения остановки сердца.
Кардиоресинхронизирующая терапия (CRT) - метод лечения хронической сердечной недостаточности при наличии нарушений внутрижелудочкового проведения (чаш,е при блокаде левой ножки пучка Еиса), который осуш,ествляется путем ресинхронизации сердечных сокраш,ений с помош,ью трехкамерного (бивентрикулярного) имплантируемого электрокардиостимулятора***. Такие системы обычно включают правопредсердный электрод, правожелудочковый электрод и левожелудочковый электрод. Электроды могут имплантироваться трансвенозным или хирургическим способом, а также посредством торакотомии.
Холтеровское мониторирование ЭКГ - метод исследования, который позволяет производить непрерывную регистрацию динамики сердца на ЭКЕ с помогцью портативного устройства (холтера), отслеживать изменения в работе сердца и контролировать артериальное давление пациента в течение длительного периода (сутки и более) в условиях его активности.
Радиочастотная катетерная аблация (РЧА) аритмии - интервенционное катетерное вмешательство, с использованием специальных катетеров, пункционно введенных в полость сердца через сосуды, и радиочастотной энергии, направленное на устранение нарушений сердечного ритма (аритмии).
1. [bookmark: bookmark4]Краткая информация
1.1. [bookmark: bookmark5]Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или
[bookmark: bookmark6]состояний)
Желудочковые нарушения ритма (ЖНР) или Желудочковая тахиаритмия (ЖТА) -
обобщенное название раеетройетв еердечного ритма, при которых иеточник эктопичеекой активноети или круга риентри находитея ниже пучка Гиеа, т. е. в его ветвях, еети Пуркинье или в миокарде желудочков.
Неустойчивая желудочковая тахикардия (НУЖТ) -	3 и более комплекеа QRS,
продолжительноетью < 30 еек.
Устойчивая желудочковая тахикардия - ЖТ, продолжительностью > 30 сек.
Мономорфная ЖТ - ЖТ при наличии одинаковой конфигурации QRS-комплексов Полиморфная ЖТ - нестабильная, меняющаяся конфигурация QRS-комплексов Электрический шторм - более 3 эпизодов ЖТ/ФЖ в течение 24 часов
Трепетание желудочков - ритмичные, высокоамплитудные, уширенные электрические отклонения желудочков с частотой более 250 в мин., волны Т не определяются.
Фибрилляция желудочков - хаотическая электрическая активность в виде полиморфных осцилляций, постоянно изменяющихся по своей конфигурации, амплитуде, продолжительности и частоте, диапазон которой составляет от 300 и выше в 1 мин.
Внезапная смерть - непредвиденное смертельное событие, не связанное с травмой и возникающее в течение 1 ч с момента появления симптомов у практически здорового человека. Если смерть произошла без свидетелей, о внезапной смерти говорят в том случае, если погибший находился в удовлетворительном состоянии за 24 ч до смерти.
Внезапная сердечная смерть (ВСС) - термин применяется, если внезапная смерть возникла у субъекта с известным при жизни врожденным или приобретенным потенциально фатальным заболеванием сердца, или патология сердечно-сосудистой системы была выявлена на аутопсии и могла быть причиной смерти, или если очевидные экстракардиальные причины смерти по данным аутопсии не выявлены, и нарушение ритма служит наиболее вероятной причиной смерти.
Внезапная остановка сердца (ВОС) - непредвиденная остановка кровообращения, возникающая в течение 1 ч с момента появления острых симптомов, которая бьша устранена с помощью успешных реанимационных мероприятий (например, дефибрилляции) - «предотвращенная остановка сердца».
Идиопатическая желудочковая тахиаритмия - событие, когда клиническое обследование пациента не позволило выявить заболевания, потенциально ассоциированные с желудочковой тахиаритмией.
Первичная профилактика ВСС - мероприятия, направленные на снижение риска ВСС у лиц, имеющих повышенный риск ВСС, но без анамнеза угрожающих жизни аритмий или предотвращенной остановки сердца.
Вторичная профилактика ВСС - мероприятия, направленные на снижение риска ВСС у лиц, имеющих анамнез угрожающих жизни аритмий или предотвращенной остановки сердца.
Синдром Бругада — наследственный синдром из группы каналопатий, с типичной ЭКГ- картиной и высоким риском развития ФЖ и ВСС.
Катехоламинергическая полиморфная желудочковая тахикардия (КПЖТ) - редкая наследственная каналопатия, характеризующаяся адренергически-индуцируемой двунаправленной и полиморфной ЖТ.
Нервно-мышечные заболевания - группа наследственных заболеваний, характеризующихся прогрессирующим первичным поражением нервных волокон (нейропатии) или скелетной мускулатуры (миопатии и миодистрофии). Вовлечение сердечной мышцы и проводящих путей вариабельно, и не коррелирует с выраженностью неврологической и миопатической симптоматики.
Некомпактный миокард - особый вид кардиомиопатии, который характеризуется выраженной трабекулярностью и глубокими межтрабекулярными углублениями левого и/или правого желудочка, а также часто сочетается с тонким компактным эпикардиальным слоем миокарда. Диагноз ставится на основании эхографических и/или МРТ-критериев (при сооотношении толщины некомпактного слоя к компактному > 2). Многие пациенты с некомпактным миокардом ЛЖ абсолютно бессимптомны, но возможны сочетания со всеми известными видами кардиомиопатий, с прогрессией до ХСН, тромбоэмболии, аритмии или ВСС в анамнезе.
Интервал QT - отражает электрическую систолу желудочков (время в миллисекундах от начала комплекса QRS до конца зубца Т). Его продолжительность зависит от пола (у женщин QT длиннее), возраста (с возрастом QT удлиняется) и частоты сердечных сокращений (ЧСС) (обратно пропорционально). Для объективной оценки интервала QT в настоящее время пользуются корригированным (с поправкой на ЧСС) интервалом QT (QTc), определяемым по формулам Базетта и Фредерика. В норме QTc составляет 340-450 мс для женщин и 340-430 мс для мужчин. Патологическим считается при значении более 500 мс.
Синдром удлиненного интервала QT (CYIIQT) - самый частый наследственный синдром из группы каналопатий (частота 1:3000 - 1:2500 населения), характеризующийся удлинением интервала QT и жизнеугрожающими желудочковыми аритмиями, в основном провоцируемыми адренергической активацией.
Синдром короткого интервала QT (CKHQT) - редкая наследственнная каналопатия, характеризующаяся укорочением интервала QT и повышенным риском развития жизнеугрожающих аритмий.
1.2. [bookmark: bookmark7]Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы
[bookmark: bookmark8]заболеваний или состояний)
Основными механизмами ЖТА являются:
· механизм повторного входа волны возбуждения (риентри);
· ускоренный нормальный автоматизм;
· аномальный автоматизм;
· триггерная активность, индуцированная ранней или поздней постдеполяризацией.
Формирование условий для возникновения феномена риентри в миокарде желудочков, в виде зон замедленного проведения возбуждения, участков мышцы сердца с разными по величине рефрактерными периодами, обычно связано с патологическими изменениями в миокарде. Поэтому пароксизмальная ЖТ в подавляющем большинстве случаев осложняет течение тяжелых заболеваний сердца, таких как ИБС, особенно при наличии постинфарктных рубцов и хронической аневризмы левого желудочка, воспалительные заболевания миокарда, кардиомиопатии (дилатационная, гипертрофическая, аритмогенная дисплазия миокарда правого желудочка и др.), инфильтративные заболевания миокарда. Остановка сердца, как механизм вес, в абсолютном большинстве случаев (более 80%) возникает в результате ФЖ или ЖТ, существенно реже (менее 20%) - в результате асистолии [205].
1.3. [bookmark: bookmark9]Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или
[bookmark: bookmark10]состояний)
Внезапная сердечная смерть как необратимый исход и результат внезапной остановки сердца достигает 50% среди других исходов у лиц 35-50 лет, преимущественно мужского пола, однако в последнее время наблюдается тенденция к увеличению доли лиц женского пола, а также подросткового и юношеского возраста. Риск ВСС выше у мужчин и увеличивается с возрастом в связи с большей распространенностью ИБС среди пожилых людей [8]. Число случаев ВСС варьируется от 1,4 на 100 тыс. человеко-лет (95% ДИ - 0,95-1,98) у женщин и до 6,68 на 100 тыс. человеко-лет (95% ДИ - 6,24-7,14) у мужчин. Число случаев ВСС среди молодого поколения составляет 0,46-3,7 на 100 тыс. человеко-лет [9], что трансформируется в 1100-9000 смертей в Европе и 800-6200 смертей в США каждый год [10].
Данные о распространенности ВСС в России ограничены, в том числе особенностями регистрации ВСС в разных странах. Доля ВСС во всех возрастных группах составила 49,1% (15 420 из 31 428 вскрытий, или 123,3 на 100 тыс. населения в год). При этом распространенность вес в возрасте от 1 до 45 лет составила 27,5% (2790 из 10 132 вскрытий) [11]. Однако более близкими к реальности представляются значения 200-250 тыс. человек в год [12].
Почти в половине случаев остановка сердца у лиц старше 40 лет происходит без известных заболеваний сердца, однако большинство из них при этом имеют недиагностированную ИБС [13]. Снижение заболеваемости ИБС и другими видами сердечной патологии привело к уменьшению количества случаев ВСС почти на 40% [14]. Согласно некоторым исследованиям, суш,ествует генетическая предрасположенность к внезапной смерти. Описано прогностическое значение семейного анамнеза внезапной смерти - при наличии одного случая внезапной смерти в семье относительный риск (ОР) внезапной смерти составляет 1,89, а при двух случаях внезапной смерти в семье ОР возрастает до 9,44 (р=0,01) [15, 16, 17]. В когортном подысследовании в рамках Фрамингемского исследования показано, что при наличии семейного анамнеза ВСС вероятность внезапной смерти возрастает на 50% (ОР - 1,46; 95% ДИ
· 1,23-1,72) [17, 18]. Описано, что семейный анамнез внезапной смерти значительно чаш,е встречается у лиц, реанимированных после ФЖ, чем в контрольной группе (ОШ - 2,72; 95% ДИ
· 1,84-4,03) [19]. Сходство результатов этих исследований указывает на возможность генетической предрасположенности к внезапной смерти, которая может суш,ествовать даже при отсутствии диагностированного наследственного заболевания. В связи с этим необходимы исследования, нацеленные на обнаружение молекулярно-генетических маркеров, способных предсказывать случаи ВСС в обш,ей популяции.
Бдительность по отношению к электрокардиографическим (ЭКГ) и эхокардиографическим признакам наследственных аритмогенных заболеваний является важной частью клинической практики и позволяет своевременно выявить лица с высоким риском ВСС. Однако до сих пор нет единого мнения о том, должен ли такой тш,ательный подход распространяться на массовый скрининг населения на наличие риска ВСС. В Италии и Японии введены системы ЭКГ- скрининга в целях выявления лиц с наследственными аритмогенными заболеваниями, не имеющих какой-либо симптоматики [20, 21]. Как в Европе и США, так и в России обязательным является скрининг спортсменов перед соревнованиями, согласно требованиям Международного олимпийского комитета [22, 23, 24], хотя последнее исследование в Израиле показало отсутствие изменений в частоте случаев ВСС у профессиональных спортсменов после введения скрининга [25].
Скрининг ближайших родственников жертв внезапной смерти позволяет выявить лица в зоне риска, назначить соответствующее лечение и тем самым предотвратить другие случаи внезапной смерти в этой семье.
1.4. [bookmark: bookmark11]Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем (МКБ-10)
146. Остановка сердца
146.0. Остановка сердца е уепешным воеетановлением еердечной деятельноети
146.1. Внезапная еердечная емерть, так опиеанная
146.9. Оетановка еердца неуточненная
147. Парокеизмальная тахикардия
147.0. Возвратная желудочковая аритмия
147.2. Желудочковая тахикардия
147.9. Парокеизмальная тахикардия неуточненная 149. Другие нарушения еердечного ритма
149.0. Фибрилляция и трепетание желудочков
149.3. Преждевременная деполяризация желудочков
149.4. Другая и неуточненная деполяризация
149.8. Другие уточненные нарушения еердечного ритма
149.9. Нарушение еердечного ритма неуточненное
1.5. [bookmark: bookmark12]Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или
[bookmark: bookmark13]состояний)
Клаееификация желудочковых нарушений ритма еердца оенована на неекольких ключевых положениях.
Целесообразно выделение следующих видов клинически значимых желудочковых аритмий:
· желудочковая экетраеиетолия (ЖЭ - актуальна клаееификация по В. Lown и М. Wolf, а также М. Ryan) [26, 27]
· неуетойчивая желудочковая тахикардия (НУЖТ)
· уетойчивая желудочковая тахикардия (УЖТ):
· мономорфная ЖТ
· полиморфная ЖТ
· поетоянно рецидивируюш,ая/некупируюш,аяея ЖТ и электричеекий шторм - фибрилляция / трепетание желудочков (ФЖ/ТЖ)
По этиологии', отеутетвие или наличие оеновного етруктурного заболевания еердца.
· Идиопатичеекие желудочковые аритмии при отеутетвии етруктурного заболевания еердца («доброкачеетвенные»),
· Желудочковые аритмии при отеутетвии явного етруктурного заболевания еердца при наличии врожденных еиндромов или т. и. каналопатий - «злокачеетвенные»: еиндром удлиненного интервала QT, еиндром Бругада, катехоламинзавиеимая полиморфная желудочковая тахикардия, еиндром короткого интервала QT, еиндром ранней реполяризации желудочков.
· Желудочковые аритмии при отеутетвии явного етруктурного заболевания еердца при наличии обратимых метаболичееких или лекаретвенных причин (например, вторичный еиндром удлиненного интервала QT).
· Желудочковые аритмии при наличии етруктурного заболевания еердца.
Большое значение для клиничеекой практики имеет риек-етратификация (табл. 1).
Таблица 1. Клаееификация желудочковых аритмий J.T. Bigger (1984)
	Критерии
стратификации риска
	Доброкачественные
ЖТА
	Потенциально
злокачественные
ЖТА
	Злокачественные ЖТА

	Риск вес
	Низкий
	Средний
	Высокий

	Клиника
	Сердцебиение
	Сердцебиение
	Сердцебиение и
синкопальные
состояния

	Органическое поражение сердца
	Нет
	Есть
	Есть

	Желудочковая
экстрасистолия
	Редкая или средняя
	Средняя или частая
	Средняя или частая

	Парная ЖЭ или ЖТ
	Обычно нет
	Неустойчивая ЖТ
	Устойчивая ЖТ

	Цель лечения
	Уменьшение
симптомов
	Уменьшение симптомов, снижение летальности
	Снижение летальности, подавление аритмии, уменьшение симптомов




1.6. [bookmark: bookmark14]Клиническая картина заболевания или состояния (группы
[bookmark: bookmark15]заболеваний или состояний)
Клиничеекие проявления желудочковых тахиаритмий могут еущеетвенно различатьея - от абеолютной беееимптомноети до еердцебиения, диекомфорта в груди, загрудинной боли, удушья, головокружения, прееинкопальных и еинкопальных еоетояний, полной оетановки кровообращения. Учащенное еердцебиение, предобморочное еоетояние и обмороки - три наиболее важных еимптома, которые требуют тщательного ебора анамнеза и дополнительного обеледования для иеключения ЖТА.
2. [bookmark: bookmark16]Диагностика
[bookmark: bookmark17]Критерии установки диагноза:
Диагностическое обследование при подозрении на желудочковые нарушения ритма включает следующие этапы:
· тщательное изучение жалоб, истории заболевания и семейного анамнеза;
· осмотр и физикальное обследование;
· лабораторно-инструментальные методы исследования: более простые на первом этапе и сложные - на втором этапе обследования (по показаниям);
· патологоанатомическое исследование и молекулярный анализ жертв внезапной сердечной смерти;
· генетическое тестирование;
· визуализирующие методики и морфологические исследования.
2.1. [bookmark: bookmark18]Жалобы и анамнез
· Рекомендуется при опросе пациента с ЖЭ оценить тяжесть клинических проявлений ЖЭ [26, 27].
[bookmark: bookmark19]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Характер клинической симптоматики ЖЭ, а также ее значение для прогноза здоровья и жизни пациентов зависят от форм проявления самой экстрасистолии, но в еще большей степени — от основного заболевания, как причины ее возникновения. Редкая одиночная ЖЭ у лиц, не имеющих признаков органической патологии со стороны сердца, может протекать бессимптомно или малосимптомно, проявляясь лишь ощущением перебоев со стороны сердца, периодически беспокоящих пациентов. Частая экстрасистолия с периодами бигеминии, особенно у пациентов со сниженными показателями сократительной функции сердца (ИБС, кардиомиопатии, другие формы поражения миокарда), помимо перебоев, может приводить к снижению артериального давления, появлению чувства слабости, головокружению, появлению и нарастанию одышки.
· При опросе пациента со структурным заболеванием сердца, имеющего высокий риск желудочковых аритмий, рекомендуется целенаправленно выяснять наличие жалоб, которые потенциально могут быть обусловлены пароксизмальными желудочковыми аритмиями [26, 27].
Комментарий. Тяжесть клиническш проявлений зависит от частоты сердечных сокращений во время пароксизма, наличия или отсутствия структурного заболевания сердца и сопутствующей патологии (например, атеросклероз брахиоцефальных артерий).
·  Желудочковые нарушения ритма рекомендуетея раеематривать в качеетве одной из вероятных причин еинкопальных еоетояний у пациентов ео етруктурным заболеванием еердца, оеобенно у пациентов, перенееших оетрый инфаркт миокарда, ео ениженной фракцией выброеа левого желудочка [26, 27].
[bookmark: bookmark20]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· При опроее пациента рекомендуетея раеематривать CYHQT и катехоламинергичеекую полиморфную ЖТ в качеетве возможных причин кардиогенных еинкопальных еоетояний, возникающих на выеоте физичеекой или эмоциональной нагрузки, оеобенно у молодых пациентов, не имеющих етруктурного заболевания еердца. [26, 27, 453, 450].
[bookmark: bookmark21]ЕОК I В (УУР С, УДД 5).
Комментарий. При сборе анамнеза пациентов с CYHQT рекомендуется уделять также внимание принимаемым пациентом лекарственным препаратам, поскольку удлинение интервала QT могут вызывать многие некардиологические лекарственные средства (постоянно обновляемый перечень представлен на сайте https://crediblemeds. org/: также актуальная информация о побочных эффектах медикаментозных препаратов представлена на сайте https://www. drugs, сот/).
· У пациентов, у которых предполагаетея или имеетея ЖТА, рекомендован ебор еемейного анамнеза, нацеленный на выявление елучаев внезапных и необъяенимых емертей (например, утопление) ереди родетвенников I-II етепеней родетва в молодом возраете е целью оценки вероятноети генетичееки детерминированных желудочковых нарушений ритма еердца [26, 27].
[bookmark: bookmark22]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
2.2. [bookmark: bookmark23]Физикальное обследование
• Веем обеледуемым пациентам рекомендуетея проводить еледующие етандартные измерения, в еоответетвии е дейетвующими рекомендациями:
· антропометричеекие показатели (роет, вее, индеке маееы тела, окружноеть талии);
· термометрия и оценка еоетояния кожных покровов;
ЕОК IC (УУР С, УДД 5).

ЕОК нет (УУР С, УДД 5).

- оценка наличия отеков и их раепроетраненноети;
· определение уровня еиетоличеекого и диаетоличеекого АД;
· пальпация пульеа на периферичееких артериях е оценкой чаетоты и регулярноети ритма;
· оценка набухания и пульеации шейных вен, что может евидетельетвовать о наличии венозного заетоя;
· ауекультация еердца, еонных, почечных и бедренных артерий для выявления патологичееких шумов;
· пальпация ш,итовидной железы: размеры, болезненноеть, подвижноеть [26, 28].
[bookmark: bookmark24]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
Комментарий. В дополнение к основным показателям рекомендовано оценивать специфические изменения с целью исключения обратимых причин, которые потенциально могут быть ассоциированы с желудочковыми нарушениями ритма. Важным является скрининг кожных проявлений редких системных воспалительных (склеродермия, саркоидоз) и инфекционных заболеваний (болезнь Чагаса, боррелиоз и др.) [29, 30, 31, 32].
• Выявление признаков гемодинамичеекой неетабильноети (енижения артериального давления) рекомендовано при физикальном обеледовании пациентов е парокеизмальными нарушениями ритма еердца [33, 34].
[bookmark: bookmark25]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
Комментарий. При подавляющем большинстве желудочковых нарушений ритма сердца при физикальном обследовании пациентов вне пароксизма какие-либо изменения не отмечаются. Внеочередные сердечные сокращения (экстрасистолы) могут быть отмечены при подсчёте пульса, измерении артериального давления или аускультации сердца пациента. В редких случаях при обследовании пациентов с врождённым CYMQTилиАКПЖ возможно обнаружение аномалий органов чувств (врождённая глухота) и костно-суставной системы.
2.3. [bookmark: bookmark26]Лабораторные диагностические исследования
в рамках обеледования целееообразно проведение етандартного лабораторного минимума, включаюш,его обш,еклиничеекий и биохимичеекий анализ крови для определения уровня обш,его еердечно-еоеудиетого риека, е контролем дополнительных параметров, позволяющих подтвердить или иеключить преходящие корригируемые нарушения, потенциально значимые для возникновения желудочковых нарушений ритма еердца.
• Рекомендуетея проведение общего (клиничеекого) и биохимичеекого анализа крови в рамках первичного обеледования и в процееее динамичеекого наблюдения у веех пациентов е желудочковыми тахиаритмиями для иеключения еопутетвующих заболеваний [594, 596].
· Рекомендуется проведение исследование уровня креатинина, натрия, калия, глюкозы, общего белка, С-реактивного белка, активности аспартатаминотрансферазы и аланинаминотрансферазы, общего билирубина, мочевой кислоты в крови у всех пациентов с желудочковыми тахиаритмиями в рамках первичного обследования и в процессе динамического наблюдения для исключения сопутствующих заболеваний [597-604].
[bookmark: bookmark27]ЕОК нет (УУР С, УДД 5).
· Во всех случаях у пациентов с ЖТА рекомендовано обследование на подтверждение или исключение преходящих (модифицируемых) факторов, значимых для возникновения желудочковых аритмий (прием сердечных гликозидов, антиаритмических препаратов, уровень калия и магния в сыворотке крови, признаки острого инфаркта миокарда, гипертиреоз и др.) [26, 27, 605, 606, 607].
[bookmark: bookmark28]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· Пациентам со значимым удлинением интервала QT на ЭКГ рекомендовано проведение комплекса анализов для выявления преходящих причин (например, гипотиреоза, гипокалемии, приема лекарственных препаратов, метаболических нарушений, применения разнообразных диет и др.) [26, 27, 605, 606, 607].
[bookmark: bookmark29]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· Пациентам, у которых на ЭКГ регистрируется Бругада-паттерн, рекомендовано проведение комплекса анализов для выявления преходящих причин (например, острого коронарного синдрома, тромбоэмболии лёгочной артерии, перикардита и др).[26, 27].
[bookmark: bookmark30]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
2.4. [bookmark: bookmark31]Инструментальные диагностические исследования
[bookmark: bookmark32]Скрининг пациентов с предполагаемыми или доказанными ЖТА
Стандартная ЭКГ в 12-ти отведениях может способствовать выявлению признаков наследственных заболеваний, связанных с ЖА и ВСС, таких как каналопатии (синдром удлиненного интервала QT и синдром короткого интервала QT, синдром Бругада, КПЖТ) и кардиомиопатии (АКПЖ и ГКМП). На структурную патологию сердца указывают такие ЭКГ - признаки, как блокада пучка Гиса, атриовентрикулярная (АВ) блокада, гипертрофия желудочка и зубец Q, характерный для ишемической болезни сердца или инфильтративной кардиомиопатии. Электролитные нарушения и эффекты различных лекарственных препаратов могут привести к нарушению реполяризации и/или удлинению комплекса QRS.
Из инструментальных методов диагноетики чаще веего иепользуют эхокардиографию, которая - по еравнению е магнитно-резонаненой томографией (МРТ) и компьютерной томографией (КТ) еердца - являетея менее дорогоетоящей, более доетупной и позволяет е выеокой точноетью диагноетировать заболевания миокарда, клапанов еердца или врожденные пороки еердца, евязанные е ЖА и ВСС [40]. Кроме того, у большинства пациентов она позволяет оценить еиетоличеекую функцию ЛЖ и региональное движение еердечной етенки.
· Выполнение ЭКГ (раешифровка, опиеание и интерпретация электрокардиографичееких данных) в 12-ти отведениях рекомендовано веем пациентам при прохождении обеледования на предмет выявления желудочковых аритмий (ЖА) [26].
[bookmark: bookmark33]ЕОК IA (УУР А, УДД 1).
· Проба е дозированной физичеекой нагрузкой рекомендована пациентам, еели извеетно или предполагаетея, что желудочковые аритмии провоцируютея физичеекой нагрузкой, для уетановки диагноза, определения прогноза оценки результатов медикаментозной терапии или аблации. [26, 27, 44].
[bookmark: bookmark34]ЕОК IA (УУР С, УДД 5).
· Эхокардиография для оценки функции ЛЖ и ПЖ и выявления етруктурной патологии еердца рекомендована веем пациентам е предполагаемыми или доказанными ЖТА или имеющим выеокий риек развития тяжелых ЖА или ВСС [27, 41, 43].
[bookmark: bookmark35]ЕОК IA (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Эхокардиографию следует выполнять всем пациентам при наличии ЖА и подозрении на структурную патологию сердца, а также у пациентов с высоким риском развития ЖА или ВСС, например, при дилатационной, гипертрофической или правожелудочковой кардиомиопатии, а также у пациентов, переживших острый инфаркт миокарда, или у родственников пациентов с наследственными заболеваниями с высоким риском ВСС.
• Нагрузочный	етреее-теет	(электрокар диография/эхокардиография/перфузионная
однофотонная эмиееионная компьютерная томография е физичеекой нагрузкой) рекомендован пациентам е ЖА, имеющим ереднюю или выеокую вероятноеть ИБС, иеходя из возраета или еимптомов, е целью провокации ишемических изменений или желудочковых аритмий, а также для уточнения диагноза и прогноза при наличии ЖТА, индуцированных физичеекой нагрузкой, или подозрении на данную патологию, включая катехоламинергичеекую полиморфную ЖТ [41, 43, 44, 45].
[bookmark: bookmark36]ЕОК IB (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Некоторым пациентам показана эхокардиография с лекарственной или физической нагрузкой («стрес-ЭХО»), в том числе пациентам, у которых ЖА может быть спровоцирована ишемией, а также тем, кто не переносит физические нагрузки или имеет изменения ЭКГ в покое, что ограничивает точность ЭКГ для определения ишемии.
• Выполнение МРТ или КТ еердца у пациентов е желудочковыми аритмиями рекомендовано в елучаях, когда эхокардиография не дает точной информации о функции ЛЖ и ПЖ и/или о етруктурных изменениях еердца. [26, 27].
[bookmark: bookmark37]ЕОК IA (УУР С, УДД 5).
· При редких еимптомах (к примеру, еинкопальные еоетояния) и невозможноети региетрации ЭКГ во время эпизода холтеровеким мониторированием рекомендовано иепользование наружного или имплантируемого кардиомонитора для долговременной региетрации электричеекой активноети проводягцей еиетемы еердца е целью выявления возможных транзиторных аритмий, епоеобных вызывать такие еимптомы [36, 37].
[bookmark: bookmark38]ЕОК IA (УУР В, УДД 3).
Комментарий. Кардиомониторы имплантируемые, которые постоянно мониторируют сердечный ритм и регистрируют события за период времени, измеряемый годами, могут осуществлять запись автоматически в соответствии с заранее установленными критериями. Такие устройства дают ценную информацию для диагностики серьезных тахиаритмий и брадиаритмий у пациентов с угрожающими симптомами (например, еинкопальные состояния).
· Сигнал-уередненная ЭКГ рекомендована для улучгчения диагноетики АКМП ПЖ у пациентов е диагноетированными желудочковыми наругчениями ритма или имеющих выеокий риек развития жизнеугрожающих желудочковых аритмий [38, 39].
[bookmark: bookmark39]ЕОК IB (УУР В, УДД 2).
Комментарий. С помощью сигнал-усредненной ЭКГ (СУ-ЭКГ) удается улучшить соотношение сигнал-шум для поверхностной ЭКГ таким образом, что становятся видны низкоамплитудные сигналы (микровольтаж) в конце комплекса QRS, которые также называют «поздними потенциалами». Поздние потенциалы указывают на области измененного миокарда с замедленным проведением - возможный субстрат для ЖТА по механизму риентри. Использование СУ-ЭКГ полезно с целью дифференциальной диагностики структурных патологий сердца, таких какАКПЖ, у пациентов сЖА.
· МРТ еердца или КТ еледует раеематривать в качеетве диагноетичеекого метода у пациентов е Ж А, еели эхокардиография не позволяет точно оценить функцию ЛЖ и ПЖ и/или етруктурные изменения [26, 27].
[bookmark: bookmark40]ЕОК ПА В (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Точное определение ФВЛЖ возможно также с помощью вентрикулографии сердца или компьютерно-томографической вентрикулографии, что особенно ценно для пациентов, у которых этот показатель не удается определить во время эхокардиографии.
Инвазивные методы лиагностики
· Коронарную ангиографию рекомендуется рассмотреть для подтверждения или исключения наличия гемодинамически значимых стенозов коронарных артерий у пациентов с жизнеугрожающими ЖА или переживших ВСС, которые имеют среднюю или высокую вероятность ИБС, учитывая возраст и симптомы [26, 27, 43, 45, 46].
ЕОК НА С (УУР С, УДД 5).
· Рентгеноконтрастная вентрикулография и/или биопсия миокарда правого желудочка рекомендуется для диагностики АКПЖ и миокардита в случае, если диагноз не может быть поставлен или исключён на основании результатов других неинвазивных исследований и сохраняются подозрения на наличие АКПЖ или миокардита [27, 46].
ЕОК НА С (УУР С, УДД 5).
Внутрисердечное электрофизиологическое исследование
Внутрисердечное электрофизиологическое исследование (ЭФИ) с ПСЖ используется для оценки индукции ЖТ, картирования потенциальной области аблации, оценки рисков повторных эпизодов ЖТ или вес, а также для выявления причин потери сознания, возможно связанных с нарушениями ритма, и для определения показаний к применению имплантируемого кардиовертера-дефибриллятора (ИКД [footnoteRef:1] * *). [1: 	Пациентам, имеющим характерные клинические проявления, но не имеющим ЭКГ, зарегистрированных во время приступов, а также в случаях, когда диагноз не может быть однозначно поставлен на основании ЭКГ, зарегистрированной во время пароксизма, для индукции ЖТ и верификации диагноза рекомендуется проведение внутрисердечного ЭФИ. [26, 27].
ЕОК I В (УУР С, УДД 5).
Внутрисердечное ЭФИ рекомендуется при жалобах на обмороки и при подозрении на брадиаритмию или тахиаритмию, с учетом симптоматики (например, учащенное сердцебиение) или результатов неинвазивного обследования, особенно для пациентов со структурной патологией сердца. [47, 48].
ЕОК I В (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Обмороки являются неблагоприятным признаком у пациентов со структурной патологией сердца, особенно при выраженной дисфункции ЛЖ. Наличие у пациента нестойкой ЖТ по данным холтеровского мониторирования, обмороков и структурной патологии сердца с большой долей вероятности указывает на присутствие индуцируемой ЖТ.] 

При сочетании синкопалъных состояний, заболевания сердца и сниженной фракции выброса отмечается высокая частота повторных эпизодов аритмии и смертельных случаев, даже когда ЭФИ дает отрицательные результаты. ЭФИ целесообразно выполнять у пациентов с дисфункцией ЛЖ после перенесенного инфаркта миокарда (фракция выброса <40%), но данное исследование не является чувствительным методом для пациентов с неишемической кардиомиопатией. При этом индукция полиморфной ЖТ или ФЖ, особенно при агрессивной стимуляции, не является специфичным маркером. При ИБС ценность диагностической информации, полученной при ЭФИ может достигать 50%.
• Внутрисердечное ЭФИ рекомендовано для етратификации риека ВСС у пациентов е еиндромом Бругада, е АКПЖ, однако интерпретация результатов иееледования требует оеторожноети [26, 47, 48].
[bookmark: bookmark41]ЕОК I В (УУР В, УДД 3).
Комментарий. Отсутствие индукции ЖТ или ФЖ в ходе исследования указывает на благоприятный прогноз, однако прогностическая значимость индукции ЖТ или ФЖ в настоящее время не определена.
• Внутриеердечное ЭФИ не рекомендуетея для етратификации риека ВСС у пациентов е CYHQT (еиндромом укороченного интервала QT) и при катехоламинергичеекой полиморфной ЖТ [26, 47, 48].
[bookmark: bookmark42]ЕОК III (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Объем ценной диагностической информации, полученной с помощью ЭФИ, существенно варьируется в зависимости от типа и тяжести основного заболевания сердца, наличия или отсутствия спонтанной ЖТ, принимаемых лекарственных препаратов, протокола стимуляции и области стимуляции. Наибольшая частота индукции и воспроизводимость метода отмечена у пациентов, перенесших инфаркт миокарда. Циагностическая информативность отличается в разных группах пациентов и обычно довольно мала при отсутствии структурной патологии сердца и изменений на ЭКГ [48] и часто дает ложноотрицательные результаты [49]. У пациентов с нормальной функцией ЛЖ и без структурной патологии сердца ЭФИ может спровоцировать неспецифическую тахиаритмию.
[bookmark: bookmark43]Провокационные пробы в лиагностике ЖТА
Активная ортостатическая проба. Оценка динамики интервала QT при региетрации ЭКГ в ходе ортоетатичеекой пробы обладает диагноетичеекой значимоетью, позволяя в ряде елучаев выявить лиц, больных CYHQT. Поеле перехода в вертикальное положение отмечаетея умеренное увеличение чаетоты еинуеового ритма, при этом у здоровых пациентов длительноеть интервала QT уменьшаетея, а у больных CYHQT (оеобенно 2-го типа) продолжительноеть интервала QT уменьшаетея менее еуш,еетвенно, не изменяетея или увеличиваетея. Yдлинeниe корригированного интервала QT (QTc) в ортостазе более 499-500 мс является одним из диагностических критериев [572, 573].
Проба с дозированной физической нагрузкой на велоэргометре или тредмиле. Наиболее информативна оценка длительности интервала QT в период восстановления. Длительность интервала QTc > 445 мс в конце периода восстановления (спустя 4 минуты после окончания нагрузки) характерна для больных CYHQT l-ro и 2-го типов. При этом длительность интервала QTc < 460 мс в начале периода восстановления позволяет отличить больных CYHQT 2-го типа от больных CYHQT l-ro типа. Также величина интервала QTc > 480 мс на 4-й минуте восстановления после стресс-теста может считаться одним из критериев диагностики врожденного CYHQT (критерий, по значимости сопоставимый с наличием альтернации зубца Т) [574].
Фармакологические провокационные пробы:
Проба с эпинефрином. Позволяет выявить больных CYHQT 1, поскольку при этой форме заболевания при проведении инфузии эпинефрина отмечается парадоксальное увеличение длительности интервала QT. Проба расценивается как положительная при увеличении длительности интервала QT > 30 мс на фоне инфузии эпинефрина в дозе до 0,1 мкг/кг в мин. Следует отметить, что правильное измерение длительности QT на фоне инфузии эпинефрина часто затруднено изменениями морфологии зубцов Т, особенно если при этом регистрируются высокоамплитудные волны U. Сопутствующий прием бета-адреноблокаторов снижает диагностическую значимость пробы. Среди нежелательных реакций, возникающих на фоне инфузии эпинефрина , необходимо упомянуть артериальную гипертензию и индукцию опасных для жизни нарушений ритма.
Проба с #трифосаденином. Для больных CYHQT характерно увеличение продолжительности интервалов QT > 410 мс и QTc > 490 мс, регистрируемое во время минимальной частоты сердечных сокращений при индуцированной #трифосаденином брадикардии. В настоящее время диагностическая значимость данной пробы изучена на ограниченном количестве пациентов с генетически подтвержденным CYHQT, поэтому интерпретация полученных в ходе исследования результатов требует осторожности. CYHQT следует дифференцировать от других возможных причин синкопальных состояний, учитывая относительно молодой возраст больных, прежде всего, от эпилепсии и вазо-вагальных обмороков, а также от других врождённых желудочковых нарушений ритма сердца.
2.5. [bookmark: bookmark44]Иные диагностические исследования
Методы молекулярно-генетической и ЯНК-диагностики
Проведение комплексного генетического анализа на выявление возможных мутаций в генах KCNQ1, KCNH2 и SCN5A (CYHQT 1, 2 и 3-го типов - наиболее распространённые формы заболевания) рекомендовано всем пациентам, имеющим клинические проявления CYHQT, отягощённый семейный анамнез и удлинение интервала QTe, зарегиетрированное на ЭКГ в покое или при проведении провокационных диагноетичееких проб, а также веем пациентам, не имеющим характерных для CYHQT клиничееких еимптомов, при региетрации на ЭКГ удлинения интервала QTe > 500 ме при отеутетвии других возможных причин удлинения интервала QT [50, 51, 52].
[bookmark: bookmark45]ЕОК IА (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Методы молекулярно-генетической диагностики имеют большое значение в диагностике CYMQT и определении прогноза пациентов. При проведении комплексных генетических анализов мутации удаётся обнаружить приблизительно у 75% пациентов, поэтому отрицательный результат генетического анализа не позволяет полностью исключить диагноз CYMQT.
• Проведение комплекеного генетичеекого анализа на выявление возможных мутаций в генах KCNQ1, KCNH2 и SCN5A рекомендовано пациентам, не имеющим характерных CYHQT- еимптомов, при региетрации на ЭКГ удлинения интервала QTe > 480 ме при отеутетвии других возможных причин удлинения интервала QT [50, 51, 52].
[bookmark: bookmark46]ЕОК IА (УУР С, УДД 5).
· В елучае обнаружения у пациента е CYHQT генетичеекой мутации при проведении екрининга, направленного на выявление этой мутации, рекомендовано веем близким родетвенникам, даже при отеутетвии у них характерных для этого заболевания клиничееких проявлений и изменений ЭКГ для оценки индивидуального прогноза [51].
[bookmark: bookmark47]ЕОК Па В (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Методы молекулярно-генетической диагностики также рекомендованы для диагностики синдрома Бругада, однако генетические мутации у пациента удаётся обнаружить лишь приблизительно в 30% случаев (ген основной субъединицы натриевых каналов SCN5A), поэтому отрицательный результат генетического анализа не позволяет полностью исключить диагноз синдрома Бругада. В случае обнаружения у пациента с синдромом Бругада генетической мутации проведение скрининга, направленного на выявление этой мутации, рекомендовано всем близким родственникам, даже при отсутствии у них характерных для этого заболевания изменений ЭКГ.
· Проведение молекулярно-генетичееких иееледований лицам, имеющим ЭКГ-изменения 2-го и 3-го типов еиндрома Бругада, при отеутетвии у них клиничееких проявлений и отягощённого по вес еемейного анамнеза в наетоящее время не рекомендовано [50, 51, 52].
[bookmark: bookmark48]ЕОК III С (УУР С, УДД 5).
· Проведение молекулярно-генетичеекого иееледования на обнаружение мутаций в генах RyR2 и CASQ2 рекомендовано веем пациентам е катехоламинергичеекой полиморфной ЖТ и пациентам, клиничеекие проявления которых е большой вероятноетью могут быть обусловлены этим заболеванием, оеобенно при отягощённом еемейном анамнезе для етратификации риека [50, 51, 52].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· В елучае обнаружения у пациента патогномоничной генетичеекой мутации при молекулярно- генетичееком иееледовании, направленном на выявление этой мутации, веем близким родетвенникам пациента рекомендовано проведение молекулярно-генетичеекого екрининга, даже при отеутетвии у них клиничееких проявлений заболевания [50, 51, 52].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Пациентам е еиндромом короткого интервала QT рекомендовано проведение комплекеного молекулярно-генетичеекого екрининга (выявление наиболее чаетых мутаций в генах KCNH2, KCNQ1 и KCNJ2) для выявления переональных риеков [50, 51, 52].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Следует учитывать низкую чувствительность методов в диагностике
заболевания.
· В елучае обнаружения у пациента патогномоничной генетичеекой мутации в генах DSC2, DSG2, DSP, JUP, РКР2 и ТМЕМ43 проведение екрининга, направленного на выявление этой мутации, рекомендовано веем близким родетвенникам, даже при отеутетвии у них клиничееких проявлений заболевания [50, 51, 52].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Проведение комплекеного или целевого генетичеекого екрининга на выявление наиболее чаетых мутаций в генах DSC2, DSG2, DSP, JUP, РКР2 и ТМЕМ43 рекомендовано веем пациентам при подозрении на АКПЖ [50, 51, 52].
ЕОК Па С (УУР С, УДД 5).
· Проведение комплекеного или целевого генетичеекого екрининга на выявление наиболее чаетых мутаций в генах DSC2, DSG2, DSP, JUP, РКР2 и ТМЕМ43 не рекомендовано при низкой вероятноети АКПЖ (наличие только одного малого диагноетичеекого критерия) [50, 51, 52].
ЕОК III С (УУР С, УДД 5).
Патологоанатомическое исследование и мо.лекулярно-генетический ана.лиз у жертв внезапной сердечной смерти


· Аутопеия рекомендована для уетановления причин внезапной емерти и выяенения фактов, являетея ли ВСС еледетвием наругчений ритма или других механизмов (к примеру, разрыв аневризмы аорты) [51, 52, 53].
· Независимо от сроков проведения аутопсии наряду с патологоанатомическим исследованием рекомендовано выполнение патолого-анатомического исследования биопсийного (операционного) материала сердца, включая исследование меченых блоков поперечных срезов миокарда обоих желудочков, обладающих достаточной репрезентативностью [51, 52, 53].
[bookmark: bookmark49]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· Посмертное исследование образцов крови и других биологических жидкостей для проведения токсикологической и молекулярно-генетической экспертизы рекомендовано во всех случаях необъяснимой ВСС [51, 52, 53].
[bookmark: bookmark50]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
• Посмертный молекулярно-генетический анализ для возможной идентификации генов, потенциально ассоциированных с развитием врожденной патологии сердца, следует рассматривать у всех жертв ВСС, для которых вероятно наличие каналопатий или кардиомиопатий [52, 53, 54].
ЕОК IC (УУР С, УДД 5).

ЕОК IА (УУРА, УДД 1).

[bookmark: bookmark51]ЕОК ПаС (УУР С, УДД 5).
3. [bookmark: bookmark52]Лечение
3.1. [bookmark: bookmark53]Лечение основного заболевания сердца и первичная профилактика
[bookmark: bookmark54]внезапной смерти
Важнейшим условием успешного лечения желудочковых аритмий (ЖА) и предотвращения внезапной сердечной смерти (ВСС) является эффективное лечение основного заболевания сердца и сопутствующих заболеваний. ИБС является основной патологией сердца, являющейся причиной ЖТА и ВСС. Лечение основного заболевания, являющегося причиной возникновения ЖТА и вес, должно осуществляться в соответствии с действующими КР по рассматриваемым заболеваниям/состояниям.
Лечение ИБС
Острый коронарный синлром и острый инфаркт миокарда
Частота ЖА при ОКС на госпитальном этапе в последние десятилетия снизилась, главным образом за счет ранней и активной реваскуляризации и своевременной адекватной фармакотерапии. Тем не менее, у 6% пациентов с ОКС в первые 48 часов с момента появления симптомов развиваются желудочковые тахикардии (ЖТ) или фибрилляция желудочков (ФЖ), чаще всего до или во время реперфузии. Устранению ЖА в этой ситуации способствуют быстрая и полная реваскуляризация коронарных артерий, нефармакологические вмешательства (кардиоверсия, дефибрилляция, стимуляция и катетерная аблация) и фармакотерапия (антиаритмические и другие препараты) [55, 56, 57, 58].
Если на ЭКГ до или сразу после реанимационных мероприятий отмечается подъем сегмента ST, необходима экстренная ангиография и реваскуляризация, как и всем пациентам с ИМ с подъемом сегмента ST [59]. Однако даже при отсутствии подъема сегмента ST вполне возможно обструктивное или даже тромботическое поражение инфаркт-ассоциированной коронарной артерии, что отмечается в 25-85% случаев [59, 60]. Учитывая высокую распространенность окклюзий коронарных артерий и возможные сложности интерпретации ЭКГ после остановки сердца, следует рассмотреть выполнение коронарной ангиографии всем пациентам, пережившим остановку сердца вне стен лечебного учреждения, сразу после поступления в приемный покой или отделение интенсивной терапии для исключения несердечных причин остановки сердца [61].
В случае ОКС и повторной стойкой и/или гемодинамически значимой ЖТ или ФЖ быстрая и успешная реваскуляризация имеет ключевое значение для профилактики последующих аритмий и должна выполняться без промедления [55, 56, 57].
• Для всех пациентов с болями за грудиной рекомендуется сокращать время между появлением симптомов и первым контактом с врачом, а также от первого контакта с врачом до реперфузии [26, 27, 43, 45, 62, 63].
Комментарий. Рекомендуется обучение и надлежащее оснащение бригад скорой помощи для
диагностики ОКС (при необходимости с использованием оборудования для записи ЭКГ и/или
телеметрии), а также для предотвращения остановки сердца с помощью основных
реанимационных мероприятий и дефибрилляции [64].
· При развитии клинической смерти рекомендуется выполнять основные и дополнительные реанимационные мероприятия в соответствии с алгоритмами, разработанными Европейским (ERC) и Национальным советом по реанимации (НСР) [26, 27, 43, 45, 62, 65].
[bookmark: bookmark55]ЕОК I В (УУР В, УДД 2).
· Экстренная коронарография, при необходимости с реваскуляризацией, рекомендована пациентам с повторными эпизодами ЖТ или ФЖ, когда не удается исключить ишемию миокарда [27, 62, 66].
[bookmark: bookmark56]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· При ИМ с подъемом сегмента ST рекомендуется экстренная реперфузия для уменьшения ишемического повреждения и электрической нестабильности миокарда [68, 69, 70].
[bookmark: bookmark57]ЕОК IА (УУР А, УДД 2).
· Пациентам с ИМ без подъема сегмента ST из группы высокого риска, в том числе с угрожаюш,ими жизни ЖА, рекомендуется коронарная ангиография и при необходимости коронарная ангиопластика в течение 2 ч после поступления для уменьшения ишемического повреждения и электрической нестабильности миокарда [55, 56].
[bookmark: bookmark58]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Для устранения ишемии миокарда, которая может присутствовать у пациентов с повторными эпизодами ЖТ или ФЖ, рекомендуется экстренная реваскуляризация коронарных артерий [55, 56, 59, 60].
[bookmark: bookmark59]ЕОК I С (УУР С, УДД 4).
· Поступление в отделение интенсивной терапии рекомендовано для пациентов, выживших после остановки сердца вне стен лечебного учреждения и находяш,ихся в коматозном состоянии, без электрокардиографических признаков ИМ с подъемом сегмента ST на ЭКЕ после реанимации [27, 59, 60, 62].
[bookmark: bookmark60]ЕОК ПаВ (УУР С, УДД 5).
· У пациентов, выживших после остановки сердца вне стен лечебного учреждения и находящихся в коматозном состоянии, при отсутствии данных за некоронарные причины
рекомендовано ерочное выполнение (< 2 ч) коронарной ангиографии, оеобенно у пациентов е неетабильной гемодинамикой [59, 60, 71].
ЕОК НаВ (УУР В, УДД 2).
Комментарий. Острая ишемия является причиной электрической нестабильности и провоцирует возникновение ЖА при ОКС [72]. Для уменьшения вероятности ЖТ/ФЖ при ОКС рекомендуется назначение бета-адреиоблокаторов в раннем периоде [73, 74]. В некоторых случаях помогает компенсация гипомагниемии и гипокалиемии. Статины уменьшают смертность среди пациентов с ИБС, главным образом за счет предотвращения повторных коронарных событий, и являются частью стандартного лечения таких пациентов [56, 57]. Возникновение фибрилляции желудочков в раннем периоде (т. е. в течение 48 часов) при ОКС сопровождается пятикратным повышением риска госпитальной смертности [75].
Стратификация риска внезапной сердечной смерти в острый период (первые 10 дней) инфаркта миокарда
Большинство исследований, в которых оценивали целесообразность неинвазивных способов стратификации риска, проводились на пациентах с выраженным снижением ФВЛЖ (< 40%) или в смешанных группах. Результаты для пациентов с ФВЛЖ > 40% либо не сообш,ались, либо подгруппы таких пациентов были настолько малы, что не позволяли выполнить достоверный анализ и интерпретировать полученные данные. В настояш,ий момент нет достаточно специфичных и чувствительных неинвазивных методов стратификации риска у пациентов, перенесших ИМ и имеюш,их нормальную ФВЛЖ. Есть ограниченные данные, полученные в подгруппах больших исследований, что программируемая желудочковая стимуляция может применяться для стратификации риска после ИМ у пациентов со средней ФВЛЖ или ФВЛЖ > 40% [76, 77, 78]. Этот метод сейчас оценивают в рамках продолжаюш,егося исследования PRESERVE-EF по стратификации риска у пациентов с сохранной ФВЛЖ.
· Неинвазивные методы (например, оценка альтернации зубца Т, дисфункции вегетативной системы или сигнал-усредненной ЭКЕ) не рекомендуются для стратификации риска в ранний период после ИМ [79, 80].
ЕОК ШВ (УУР С, УДД 4).
· Ранняя (до выписки) оценка ФВЛЖ рекомендована всем пациентам, перенесшим острый ИМ [27,62,66,81,572]
ЕОК I В (УУР А, УДД 2).
· При сниженной фракции выброса левого желудочка (менее 35%) рекомендуется повторная оценка через 6-12 недель после ИМ с целью определения необходимости имплантации кардиовертера-дефибриллятора (ИКД***) для первичной профилактики ВСС [27, 62, 79, 80].
ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
Комментарий. В особых случаях, например, при неполной реваскуляризации, предшествующем нарушении ФВЛЖ и появлении аритмии спустя 48 часов от развития О КС, можно рассмотреть раннюю (< 40 дней) установку ИКД*** или временное (< 40 дней) применение носимого кардиовертера-дефибриллятора. При этом следует учитывать тип ЖА (мономорфная, полгшорфная, плеоморфная ЖТ или ФЖ), а также длину цикла ЖТ (нестойкие короткие циклы и нестойкие длинные циклы). Если выполняется программируемая стимуляция, дополнительно оценивают индукцию и тип индуцируемой аритмии (мономорфная ЖТ, полиморфная ЖТ, ФЖ) [58, 81, 82].
· Реваскуляризация коронарных артерий рекомендуется для снижения риска ВСС у пациентов с ФЖ и предшествующими ей признаками ишемии миокарда [27, 62, 83, 84].
ЕОК IB (УУР С, УДД 4).
Аневризма левого желудочка. Ишемическая кардиомиопатия. Хроническая сердечная недостаточность
Частота развития и тяжесть ЖА возрастают по мере утяжеления СН, однако прогностическое значение Ж А для оценки риска внезапной смерти пока неясно. Оптимальная медикаментозная терапия ингибиторами АПФ (или ангиотензина II антагонистами при непереносимости ингибиторов АПФ), бета-адреноблокаторами или антагонистами альдостерона рекомендована пациентам с СН и систолической дисфункцией левого желудочка (ФВЛЖ < 35-40%) для снижения общей смертности и риска ВСС [85, 86, 87, 88].
· Хирургическая реконструкция левого желудочка (ХРЛЖ) рекомендована пациентам с ХСН ШЛУ функционального класса по NYHA, большой аневризмой ЛЖ, большим тромбом, эпизодами тромбоэмболии в анамнезе и при условии, что аневризма является причиной аритмии [89, 90, 91].
ЕОК Па (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Цель ХРЛЖ - удаление рубцовой ткани при помощи резекции эндокарда и эндовентрикулярной пластики с нормализацией формы и объёма ЛЖ для улучшения диастолической и концентрической систолической функций, исключение зоны риентри, устранение ишемии миокарда, исправление дилатации кольца митрального клапана [89, 90].
3.2. [bookmark: bookmark61]Лечение желудочковых аритмий и профилактика внезапной
[bookmark: bookmark62]сердечной смерти
Меликаментозное .лечение
При определении лечебного подхода у пациентов с желудочковыми аритмиями основываются на наличии или отсуствии структурной патологии сердца. Перечень основных антиаритмических препаратов, показания к назначению, дозы и побочные эффекты приведены в
Приложении АЗ. Их использование варьируется в зависимости от задач - купирование приступа ЖТ или профилактическое назначение.
Медикаментозная антиаритмическая терапия желудочковой эктопической активности у пациентов без структурной патологии сердца / дисфункции левого желудочка
· У пациентов без структурной патологии сердца / дисфункции левого желудочка (ЛЖ) медикаментозное лечение желудочковой эктопической активности не рекомендовано, так как у этих пациентов низкий риск внезапной сердечной смерти (ВСС) и не требуется её профилактика [103, 106, 576, 577].
ЕОК ША (УУР А, УДД 1).
Комментарий. В отсутствие структурной патологии сердца так называемая «идиопатическая» желудочковая эктопическая активность может быть представлена в виде одиночной, парной желудочковой экстрасистолии (ЖЭ), пробежек желудочковой тахикардии (ЖТ), а также аналогичных проявлений желудочковой парасистолии. С позиции риска ВСС пациенты без структурной патологии сердца имеют благоприятный прогноз вне зависимости от вида желудочковой эктопической активности, общего количества ЖЭ в сутки и величины интервала сцепления ЖЭ [92, 93, 94, 95].
· У пациентов без структурной патологии сердца / дисфункции ЛЖ лекарственное лечение ЖЭ рекомендовано в случаях, когда аритмия сопровождается клинической симптоматикой либо приводит к дилатации полостей сердца и снижению сократимости миокарда ЛЖ на фоне частой желудочковой эктопической активности, превышающей 15% от общего количества сердечных сокращений в сутки по данным мониторирования электрокардиограммы (ЭКГ) по Холтеру (ХМЭКГ) [92, 93, 94, 95, 96, 97, 98].
ЕОК 1C (УУР А, УДД 3)
· Для лечения желудочковой эктопической активности у пациентов без структурной патологии сердца / дисфункции ЛЖ рекомендовано назначение бета-адреноблокаторов, блокаторов «медленных» кальциевых каналов с прямым влиянием на сердце (#верапамила**), а также антиаритмические препараты 1 и 111 классов по классификации Е.М.Vaughan-Williams в модификации В.N.Singh и D.С.Harrison, (см. ПРИЛОЖЕНИЕ Б.) [96, 97, 578, 579]
ЕОК НаВ (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Наиболее эффективными средствами лечения ЖЭ являются антиаритмические препараты 1с класса (пропафенон'^'^, диэтиламинопропионилэтокси- карбониламинофенотиазин и лаппаконитина гидробромид**, а также антиаритмические препараты III класса (соталол** и амиодарон**). Перечень препаратов, рекомендованных для лечения желудочковых аритмий, с указанием их стандартных терапевтических доз, представлен в ПРИЛОЖЕНИИ АЗ. [96, 98].
· у пациентов без етруктурной патологии еердца / диефункции ЛЖ наличие парокеизмов мономорфной ЖТ (идиопатичеекой ЖТ) не увеличивает риек ВСС и не требует её медикаментозной профилактики [94, 99, 100, 101, 102].
ЕОК IA (УУР А, УДД 1).
Комментарий. С позиции риска ВСС в большинстве случаев пациенты с идиопатическими ЖТ имеют благоприятный прогноз жизни, однако данные аритмии могут сопровождаться выраженными нарушениями системной гемодинамики (обморок, отёк лёгких), а при длительно персистирующем течении - приводить к прогрессирующему снижению сократимости миокарда и развитию тахикардиомиопатии. Эти состояния при отсутствии эффективного антиаритмического лечения могут представлять опасность для жизни пациентов.
· При наличии ЖТ у пациентов без етруктурной патологии еердца для профилактики повторного возникновения уетойчивых приетупов рекомендовано назначение бета- адреноблокаторов, #верапамила[footnoteRef:2] [footnoteRef:3], а также антиаритмичееких препаратов 1 и 111 клаееа [100, 101, 102, 103, 104, 580]. [2: 	Лекарственная антиаритмическая терапия (ААТ) ЖЭ у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией ЛЖ рекомендована в случаях, когда аритмия сопровождается клинической симптоматикой либо приводит к дилатации полостей сердца и снижению сократимости миокарда ЛЖ на фоне частой желудочковой эктопической активности, превышающей 15% от общего количества сердечных сокращений в сутки по данным ХМЭКГ [96, 120, 121, 581].
ЕОК 1C (УУР С, УДД 5)]  [3: При наличии желудочковой эктопической активности у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией ЛЖ повышен риск ВСС и рекомендуется проведение] 

ЕОК ПаВ (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Выбор препарата для антиаритмической терапии с целью профилактики рецидивов ЖТ должен осуществляться с учётом индивидуальных провоцирующих факторов и характерных для разных форм ЖТ изменений ЭКГ Бета-адреноблокаторы являются препаратами выбора при ЖТ, провоцируемых физической нагрузкой. Профилактический приём #верапамила^^ целесообразен для лечения непароксизмальной ЖТ и предупреждения пароксизмов фасцикулярной левожелудочковой тахикардии. Наиболее эффективными средствами предупреждения рецидивов пароксизмальной мономорфной ЖТ являются антиаритмические препараты I и III класса. Перечень препаратов, рекомендованных для лечения желудочковых аритмий, с указанием их стандартных терапевтических доз, представлен в ПРИЛОЖЕНИИ АЗ, таблица АЗ. I [103, 104].
Медикаментозная антиаритмическая терапия желудочковой эктопической активности у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией левого желудочка
антиаритмической терапии для её профилактики [103, 104, 105, 106, 107, 108, ПО, 111, 112, 113, 115].
[bookmark: bookmark63]ЕОК IA (УУР А, УДД 1).
Комментарий. У пациентов со структурной патологией сердца риск ВСС зависит от характера желудочковой эктопической активности и выраженности дисфункции ЛЖ. Наличие у пациентов со структурным поражением сердца частой ЖЭ (более 10 ЖЭ в час), множественных форм желудочковой эктопической активности (парной ЖЭ, пробежек ЖТ) и/ или сниженной сократительной функции ЛЖ (значение фракции выброса (ФВ) ЛЖ менее 40% по данным эхокардиографии (ЭХОКГ)) сопряжено с повышенным риском ВСС [105, 106, 107, 108, 109].
· Для лечения пациентов ео етруктурным поражением миокарда / диефункцией ЛЖ, имеющих повышенный риек ВСС и нуждающихея в её первичной или вторичной профилактике, рекомендовано назначение препаратов группы бета-адреноблокаторов [105, 106, 107, 108, 109].
[bookmark: bookmark64]ЕОК IA (УУР А, УДД 1).
Комментарий. Бета-адреноблокаторы (предпочтительно селективные бета- адреноблокаторы) должны назначаться с учётом противопоказаний к их применению и возможных побочных эффектов [ПО, 111, 112, 113, 114, 115, 116].
· Применение антиаритмичеекой терапии (за иеключением бета-адреноблокаторов) не рекомендовано для енижения риека ВСС у пациентов ео етруктурной патологией еердца / диефункцией ЛЖ [117, 118, 119, 129, 130].
[bookmark: bookmark65]ЕОК ША (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Использование антиаритмических препаратов 1с класса (блокаторы натриевых каналов) и блокаторов «медленных» кальциевых каналов у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией ЛЖ может приводить к увеличению риска возникновения жизнеугрожающих желудочковых тахиаритмий и ВСС, а также прогрессированию явлений сердечной недостаточности; а применение антиаритмических препаратов III класса (блокаторы калиевых каналов) у таких пациентов не улучшает их прогноз [117, 118, 119].


· У пациентов е имплантированными медицинекими изделиями для проведения еердечной рееинхронизирующей терапии (СРТ), например, электрокардиоетимулятором имплантируемым рееинхронизирующей терапии, кардиовертером-дефибриллятором имплантируемым для еердечной рееинхронизирующей терапии (далее - имплантируемое СРТ-уетройетво) применение лекаретвенной ААТ рекомендовано для подавления чаетой ЖЭ в елучаях, когда она приводит к енижению процента навязанного бивентрикулярного ритма ниже рекомендованного уровня [117, 118, 119].
Комментарий. Для достижения наилучшего эффекта СРТ необходимо стремиться к максимально высокому проценту навязанного бивентрикулярного ритма. Оптимальным для проведения СРТ считается наличие не менее 92% бивентрикулярных навязанных комплексов (по данным интеррогирования имплантированных СРТ-устройств илиХМЭКГ) [122, 123, 124].
· В качестве средств антиаритмического лечения ЖЭ у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией ЛЖ рекомендовано назначение бета-адреноблокаторов, соталола**, амиодарона**, либо комбинации бета-адреноблокаторов и амиодарона**[115, 125, 126, 127, 130, 134, 135].
[bookmark: bookmark66]ЕОК IA (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Бета-адреноблокаторы необходимо рассматривать в качестве основы ААТ желудочковых аритмий. Соталол** более эффективен, чем бета-адреноблокаторы, подавляет желудочковую эктопическую активность, однако его применение не рекомендовано пациентам, имеющим значения ФВ ЛЖ менее 20% по ЭХОКГ, гипертрофию миокарда ЛЖ более 14 мм по данным ЭХОКГ, а также признаки сердечной недостаточности (СН). Амиодарон** в качестве монотерапии и в комбинации с бета-адреноблокаторами представляет собой наиболее эффективный антиаритмический препарат для лечения желудочковых аритмий у пациентов со структурной патологией сердца. В то же время, его применение сопряжено с наиболее высоким риском развития тяжёлых побочных эффектов. Вследствие этого, амиодарон^^ целесообразно назначать при неэффективности или невозможности применения других антиаритмических средств. Перечень препаратов, рекомендованных для лечения желудочковых аритмий, с указанием их стандартных терапевтических доз, представлен в ПРИЛОЖЕНИИ АЗ, таблица АЗ. 1 [125, 126, 127, 128].
· Не рекомендовано применение антиаритмических препаратов 1 класса и блокаторов «медленных» кальциевых каналов для лечения ЖЭ у пациентов со структурным поражением сердца/ дисфункцией ЛЖ [117, 118, 129, 130, 131, 132].
[bookmark: bookmark67]ЕОК IIIА (УУР А, УДД 2).
ЕОК На В (УУР В, УДД 2).

ЕОК На В (УУР В, УДД 2).

Комментарий. Антиаритмические препараты I класса не должны применяться для лечения ЖЭ у пациентов с ишемической болезнью сердца (ИБС), в том числе переживших инфаркт миокарда, а также у пациентов с другими формами сердечной патологии, приводящими к снижению сократительной функции ЛЖ (значения ФВ ЛЖ менее 40% по данным ЭХОКГ) и/или проявлениям хронической СН. Назначение антиаритмических препаратов I класса также противопоказано пациентам, имеющим гипертрофию миокарда ЛЖ (толщина миокарда левого желудочка более 14 мм по данным ЭХОКГ). Блокаторы «медленных» кальциевых каналов (#верапамил^^ и дилтиазем**) малоэффективны в лечении желудочковых аритмий у пациентов со структурным поражением сердца и могут ухудшать прогноз пациентов с дисфункцией ЛЖ и СН.
• Оценку эффективности и безопасности подавления желудочковой эктопической активности при помощи антиаритмической терапии у пациентов со структурной патологией сердца / дисфункцией ЛЖ рекомендовано проводить под контролем повторного ХМЭКГ, выполненного на фоне приёма антиаритмической терапии в терапевтической дозе в течение времени, достаточного для наступления антиаритмического эффекта назначаемых лекарств [106, 133, 134].
[bookmark: bookmark68]ЕОК НаС (УУР А, УДД 2)
Комментарий. Титрование бета-адреноблокаторов целесообразно проводить на 3-5 сутки их
на 5-7 сутки после назначения препарата, амиодароиа^^ - не ранее, чем через 5 недель от начала его приёма. Назначение каждого последующего антиаритмического средства должно проводиться не ранее, чем через 5 периодов полувыведения предыдущего, для амиодарона^^ - не ранее, чем через 1,5 месяца после его отмены. Для оценки эффективности тестируемых антиаритмическнх препаратов рекомендуется использовать следующие критерии: при приёме антиаритмическнх препапатов в терапевтической дозе регистрируется снижение общего количества ЖЭ более, чем на 50% и/или уменьшение количества часов в сутки, в течение которых регистрировалась ЖЭ более, чем в 2 раза от такового, проводившегося в условиях отсутствия антиаритмического лечения. Параллельно с этим у пациентов должно регистрироваться уменьшение количества парных ЖЭ в 10 раз и более, а также полное устранение пробежек ЖТ.приема, соталола

· Назначение амиодарона** или комбинации амиодарона** с бета-адреноблокаторами рекомендовано при наличии приступов ЖТ/ФЖ у пациентов со структурной патологией сердца или дисфункцией ЛЖ, если они отказываются от имплантации ИКД*** либо эта операция не может быть выполнена по каким-либо другим причинам [140, 141].
[bookmark: bookmark69]ЕОК IA (УУР А, УДД 2)
Комментарий. У пациентов, нуждающихся в первичной и вторичной профилактике ВСС, амиодарон^^ или его комбинированное применение с бета-адреноблокаторами являются единственной лекарственной альтернативой ИКД***, способной предупреждать возникновение ЖТ/ФЖ и увеличивать продолжительность жизни пациентов. Перечень препаратов, рекомендованных для лечения желудочковых аритмий, с указанием их стандартных терапевтических доз, представлен в ПРПЛОЖЕППП АЗ, таблица АЗ. 1. [footnoteRef:4]
 [4: 	Антиаритмический препарат 1Ь класса (#фенитоин**) рекомендован в качестве средства «второй линии» при частых рецидивах ЖТ/ФЖ у пациентов со структурной патологией сердца и имплантированными ИКД***, при недостаточной эффективности бета- адреноблокаторов, соталола** и амиодарона**, а также при невозможности их приёма в связи с абсолютными противопоказаниями или тяжёлыми побочными эффектами лечения. #фенитоин** рекомендуется для длительного приёма внутрь в дозах 200-400 мг/сутки (или в дозе 900-1200 мг, разделенной на три введения с перерывом в 12 часов (до появления нистагма)). Перечень препаратов, рекомендованных для лечения желудочковых аритмий, с] 

указанием их стандартных терапевтических доз, представлен в ПРИЛОЖЕНИИ АЗ [153, 142, 143, 144, 145, 146].
[bookmark: bookmark70]ЕОК нет (УУР С, УДД 4)
• Лечение пациентов с пароксизмами ЖТ/ФЖ должно проводиться параллельно с выявлением и устранением индивидуальных патогенетических факторов, лежащих в основе возникновения аритмических приступов [120, 124, 147, 148, 149].
[bookmark: bookmark71]ЕОК 1C (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Потенциальными патогенетическими факторами, провоцирующими возникновение ЖТ, являются аритмогенное действие лекарственных препаратов, электролитные нарушения (гипокалиемия, гипомагниемия) и острая ишемия миокарда.
[bookmark: bookmark72]Купирование устойчивых пароксизмов желудочковой тахикардии
Алгоритм купирования пароксизмов ЖТ представлен в Приложении Б (схема 1). Дозы препаратов для купирования пароксизмов ЖТ представлены в ПРИЛОЖЕНИИ В2.
· При остановке кровообращения (ЖТ с отсутствием пульса или ФЖ) рекомендуется незамедлительное проведение комплекса сердечно-легочных реанимационных мероприятий (СЛР) [150, 151, 152, 165].
[bookmark: bookmark73]ЕОК I С (УУР А, УДД 2)
· При остановке кровообращения (ЖТ с отсутствием пульса или ФЖ) ключевым элементом реанимации (т. е. однозначно рекомендованным) является экстренная электрическая дефибрилляция сердца [150, 151, 152].
[bookmark: bookmark74]ЕОК I С (УУР А, УДД 2)
· При ФЖ/ЖТ с отсутствием пульса после трех неэффективных разрядов дефибриллятора рекомендовано внутривенное болюсное введение амиодарона[footnoteRef:5] [footnoteRef:6] 300 мг на фоне продолжения СЛР с целью повышения эффективности проводимых реанимационных мероприятий и предупреждения немедленных рецидивов ЖТ/ФЖ. [150, 153, 154, 155, 175] [5: 	Внутривенное введение лидокаина** на фоне продолжения СЛР рекомендуется в случае]  [6: неэффективности дефибрилляции или непрерывного рецидивирования аритмии для повышения шансов купирования ФЖ и предупреждения немедленных рецидивов ЖТ/ФЖ в случае, если амиодарон** недоступен. [154, 155, 156, 157].] 

[bookmark: bookmark75]ЕОК IА (УУР А, УДД 2)


Комментарий. Введение дополнительных 150 мг амиодарона^^ рекомендовано после 5 неэффективных разрядов дефибриллятора.
· Внутривенное введение эпинефрина** 1 мг каждые 3-5 мин. поеле введения первой дозы рекомендовано в ходе оказания СЛР, до воеетановления эффективного кровообращения, незавиеимо от ритма, еопровождающего оетановку кровообращения, е целью повышения эффективноети проводимых реанимационных мероприятий [150, 157, 158, 159, 160]
[bookmark: bookmark76]ЕОК Ilb А (УУР С, УДД 5)
Комментарий. По данным клинических исследований, применение более высоких доз препарата не обладает преимуществом по сравнению со стандартной дозой 1 мг.
Время введения первой дозы эпинефрина^^ зависит от сердечного ритма, сопровождающего остановку кровообращения:
· при ритмах, подлежащих дефибрилляции или кардиоверсии, первая доза эпинефрина^^ вводится после трех неэффективных разрядов дефибриллятора;
· при ритмах, не подлежащих лечению разрядом дефибриллятора (электромеханическая диссоциация и асистолия) первая доза эпинефрина^^ вводится немедленно после установки внутривенного доступа.
Введение лекарств не должно прерывать СЛР и задерживать такие вмешательства, как дефибрилляция или кардиоверсия.
· Экетренная электричеекая кардиовереия рекомендована при ЖТ, еопровождающейея оетрыми нарушениями гемодинамики (еимптомная артериальная гипотензия, еинкопальное/ прееинкопальное еоетояние, признаки оетрой ишемии миокарда, отёк лёгких / оетрая СН) [150, 151].
[bookmark: bookmark77]ЕОК IA (УУР В, УДД 3)
· При оказании неотложной медицинекой помощи парокеизмы тахикардии е широкими комплекеами QRS рекомендуетея раеценивать как ЖТ за иеключением еитуаций, когда диагноз наджелудочковой тахикардии (НЖТ) не вызывает еомнения [169, 170, 171, 172, 583].
[bookmark: bookmark78]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4)
Комментарий. Интерпретация тахикардии с широкими комплексами QRS как наджелудочковой только на основании отсутствия острых нарушений гемодинамики является распространённой клинической ошибкой. Антиаритмические средства, используемые для купирования ЖТ, эффективны и при НЖТ, в то время как препараты, применяемые для купирования НЖТ (#верапамил^^) могут вызывать снижение артериального давления (АД) и приводить к острым нарушениям гемодинамики у пациентов с ЖТ.
· Внутривенное введение Прокаинамида** рекомендуетея для купирования парокеизмов ЖТ, протекающих без оетрых нарушений гемодинамики [171, 172, 173].
· Внутривенное введение Амиодарона** рекомендуетея для купирования парокеизмов ЖТ, протекающих без оетрых нарушений гемодинамики [173, 174, 175, 176].
[bookmark: bookmark79]ЕОК НЬВ (УУР В, УДД 2)
· Внутривенное введение бета-адреноблокаторов (Метопролол**, Эемолол) рекомендуетея для купирования и предотвращения непрерывного рецидивирования ЖТ/ФЖ, провоцируемой ишемией миокарда [179, 180, 584].
[bookmark: bookmark80]ЕОК ПАВ (УУР А, УДД 1)
· Внутривенное введение #верапамила* * рекомендуетея для купирования ЖТ, но только в елучае, еели диагноз #верапамил-чуветвительной ЖТ не вызывает еомнений [179, 180, 181, 182, 183, 184].
[bookmark: bookmark81]ЕОК IB (УУР С, УДД 4)
Комментарий. Особой, не часто встречающейся формой пароксизмальной мономорфной ЖТ является фасцикулярная левожелудочковая тахикардия, в основе которой лежит механизм повторного входа волны возбуждения (reentry) с участием в цепи циркуляции волны возбуждения задне-нижнего разветвления левой ножки пучка Гиса (ингода передне-верхнего разветвления). Комплексы QRS во время пароксизма имеют конфигурацию, характерную для блокады правой ножки пучка Гиса с отклонением электрической оси сердца влево. Участие проксимальных структур системы Гиса-Пуркинье в формировании механизма тахикардии является причиной других ее особенностей: 1) продолжительность комплексов QRS редко превышает 120 мс; 2) пароксизмы могут инициироваться не только желудочковыми, но и предсердными экстрасистолами [предсердными экстрастимулами во время ЭФИ]; 3) #верапамил высоко эффективен в купировании этой тахикардии [по этим причинам ее обозначают также как «#верапамил-чувствительную ЖТ», а внутривенное применение #верапамила служит не только способом устранения пароксизмов, но и своеобразным диагностическим лекарственным тестом, надежно подтверждающим именно такой механизм тахикардии]; 4) отчетливый анатомический субстрат ЖТ - задне-нижняя ветвь левой ножки пучка Гиса, как участник цепи риентри, - зона высокоэффективной катетерной аблации при этой форме тахикардии. Фасцикулярная левожелудочковая тахикардия выявляется, как правило, у молодых лиц, не имеющих признаков органического заболевания сердца, что принципиально отличает их от подавляющего большинства других пациентов с пароксизмами ЖТ, и по тяжести клиническш проявлений приступов, и по прогнозу жизни с позиции риска ВСС.
ЕОК IlaB (УУР А, УДД 2)

ЕОК На А (УУР В, УДД 2)

#Верапамил** может вызывать снижение АД и приводить к острым нарушениям гемодинамики, поэтому противопоказан пациентам сдругими формами ЖТ.
· Внутривенное введение #трифоеаденина рекомендуетея для купирования ЖТ, но только в елучае, еели диагноз аденозин-чуветвительной ЖТ не вызывает еомнений [185, 186, 187].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5)
Комментарий. Чувствительной к #трифосаденину является тахикардия, исходящая из выносящего тракта правого желудочка. Для такой тахикардии типичны характерная морфология комплексов QRS на ЭКГ, частота ритма во время тахикардии в пределах от 100 до 150 в минуту, непрерывное рецидивирование. Гораздо реже аналогичная форма тахикардии может возникать в выносящем тракте ЛЖ. Помимо #трифосадеиииа, данные формы тахикардии также являются чувствительными и к #верапамилу^^.
#трифосадеиии может вызывать снижение АД и приводить к острым нарушениям гемодинамики, а также потенцировать «феномен обкрадывания» и усугублять ишемию миокарда, поэтому противопоказан пациентам с другими формами ЖТ.
Лечение желудочковых аритмий при остром коронарном синдроме
ЖЭ и неуетойчивая ЖТ чаето отмечаютея у пациентов е ОКС, оеобенно во время первичного коронарного вмешательетва при ИМ е подъемом еегмента ST (так называемые реперфузионные аритмии). Они редко приводят к нарушению гемодинамики и не требуют епецифичеекой терапии. Длительно еохраняюш,аяея и чаетая желудочковая эктопия может евидетельетвовать о необходимоети дальнейшей реваекуляризации (например, повторной ангиографии/чреекожного коронарного вмешательетва) [56, 57]. Еели неуетойчивая ЖТ еопровождаетея нарушением гемодинамики, еледует раеемотреть назначение амиодарона** (300 мг внутривенно етруйно) [26]. Повторная етойкая ЖТ, оеобенно полиморфного характера, или повторная ФЖ могут быть признаком неполной реперфузии или возврата оетрой ишемии. В таких елучаях еледует раеемотреть выполнение экетренной коронарографии. Повторная полиморфная ЖТ е переходом в ФЖ может отвечать на терапию бета-адреноблокаторами. Уменьшению чиела эпизодов ЖТ или ФЖ также епоеобетвует глубокая еедация. Для быетрого подавления гемодинамичееки значимых ЖА можно иепользовать амиодарон** (150-300 мг внутривенно етруйно).
· Применение других антиаритмичееких препаратов при ОКС (например, прокаинамид, пропафенон) не рекомендовано [26, 74].
ЕОК IIIА (УУР С, УДД 5).
· С целью профилактики ЖА у пациентов ео етруктурной патологией еердца рекомендуетея назначать бета-адреноблокаторы [26, 73, 74, 88, 135, 191, 393].
ЕОК IА (УУРА, УДД 2).
· Назначение бета-адреноблокаторов внутрь для профилактики ЖА и ВСС рекомендовано для веех пациентов е ОКС во время гоепитализации и поеле выпиеки, при отеутетвии противопоказаний [188, 189, 190].
· Лечение бета-адреноблокаторами рекомендовано при повторных эпизодах полиморфной ЖТ [27, 62, 73].
[bookmark: bookmark82]ЕОК I В (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Медикаментозная терапия устойчивой ЖТ должна быть направлена на максимальную симпатическую блокаду [190, 191, 192]. В исследовании MADIT-IIу пациентов с ИКД***, получавших максимальные дозы бета-адреноблокаторов, наблюдали существенное уменьшение числа повторных эпизодов ЖТ или ФЖ, требовавших вмешательства ИКД***, по сравнению с пациентами, которые не получали бета-адреноблокаторы [190, 191, 192].
Добавление амиодарона** не увеличивало выживаемость в группе комбинированной терапии по сравнению с группой, где пациенты получали только стандартную терапию СИ [190, 191, 192]. Лечение амиодароном** в сочетании с бета-адреноблокаторами сопровождалось существенным уменьшением риска срабатываний ИКД*** по сравнению с монотерапией бета-адреноблокаторами и с монотерапией соталолом. Однако в группе соталола и в группе комбинированной терапии амиодароном** и бета-адреноблокатором была выше частота отмены препаратов. Так, частота отмены исследуемого препарата через 1 год от начала лечения составила 18,2% для амиодарона**, 23,5% для соталола и 5,3% для бета- адреноблокатора. В исследовании SCD-HeFT пациенты с дисфункцией ЛЖ и СИ ФКII или III по NYHA получали стандартную терапию СИ, стандартную терапию СИ в сочетании с амиодароном** или стандартную терапию СИ в сочетании с однокамерным ИКД*** [127, 118].
· Применение амиодарона** рекомендовано для уетранения еимптомов ЖА у пациентов поеле ИМ, однако такая терапия не влияет на показатели емертноети [27, 62, 125, 126].
[bookmark: bookmark83]ЕОК - нет (УУР А, УДД 2).
· Внутривенное введение амиодарона** рекомендовано для лечения полиморфной ЖТ, аееоциированной е оетрым коронарным еиндромом [121, 125, 125, 137, 140].
[bookmark: bookmark84]ЕОК I С (УУР С, УДД 3).
· Коррекция нарушений электролитного баланеа рекомендована пациентам е повторными эпизодами ЖТ или ФЖ для купирования и профилактики приетупов аритмии [147, 191, 193].
[bookmark: bookmark85]ЕОК I С (УУР С, УДД 2).
· Внутривенное введение лидокаина** рекомендовано для лечения повторных эпизодов етойкой ЖТ или ФЖ, не отвечаюш,ей на терапию бета-адреноблокаторами или амиодароном**, а также при наличии противопоказаний к лечению амиодароном**[155, 195, 578].
[bookmark: bookmark86]Немедикаментозные методы лечения ЖТ
Электрическая дефибрилляция. Электрическая стимуляция
· Экстренная электрическая кардиоверсия или дефибрилляция рекомендована пациентам с устойчивой ЖТ или ФЖ для купирования приступа аритмии [27, 62, 150, 151, 152, 195].
[bookmark: bookmark87]ЕОК I С (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Если остановка сердца произошла в лечебном учреждении, необходимо сразу выполнить дефибрилляцию, поскольку в этом случае выше вероятность того, что причиной остановки сердца была стойкая желудочковая тахиаритмия. При этом дефибрилляцию начинают с максимальной мощности. Для лечебных учреждений самым удобным вариантом являются полуавтоматические дефибрилляторы. Внутривенное введение амиодароиа^^ повышает эффективность дефибрилляции и/или предотвращает повторные эпизоды ЖТ или ФЖ в острых случаях.
· Электрическая кардиоверсия рекомендована пациентам с мономорфной ЖТ и нестабильной гемодинамикой для купирования приступа аритмии и восстановления эффективной сердечной деятельности [150, 151, 152, 193, 194, 195].
[bookmark: bookmark88]ЕОК 1C (УУР А, УДД 2).
Электрическая кардиоверсия рекомендуется для купирования пароксизма ЖТ, не сопровождающегося острыми нарушениями гемодинамики, при неэффективности антиаритмической терапии, противопоказании к их применению, а также в случае, если лечащий врач и пациент отдают предпочтение этому способу восстановления ритма [26, 27, 57, 65, 196].
[bookmark: bookmark89]ЕОК lib С (УУР С, УДД 5).
· Учащающая стимуляция желудочков рекомендована для купирования мономорфной ЖТ и трепетания желудочков и восстановления эффективной сердечной деятельности [197, 198, 199, 200].
[bookmark: bookmark90]ЕОК На С (УУР С, УДД 4)
Комментарий. Кратковременная «залповая» стимуляция желудочков «пачками» из 8-10 импульсов с частотой, превышающей частоту ЖТ (burstpacing) для купирования мономорфной ЖТ может быть проведена с использованием системы временной трансвенозной стимуляции сердца (при наличии центрального венозного доступа), либо с помощью имплантированных устройств	(электрокардиостимуляторов [footnoteRef:7] * *,	кардиовертеров-дефибрилляторов * * *, [7: 	Эндокардэктомия во время хирургичеекой реконетрукции левого желудочка (ХРЛЖ) рекомендована пациентам е поетинфарктной аневризмой левого желудочка (АЛЖ), у которых диагноетирована желудочковая тахикардия для купирования и профилактики возникновения ЖТ/ФЖ [201, 202, 206, 207].] 

ЕОК На В (УУР А, УДД 1).


ЕОК Ilb С (УУР А, УДД 2).

имплантируемых СРТ-устройств). Данный метод неэффективен для купирования ФЖ и полиморфной ЖТ типа torsade de pointes.
ЕОК На А (УУР В, УДД 3).

· Трансвенозная катетерная учащающая етимуляция по типу «овердрайв» рекомендована в том елучае, еели возникают чаетые повторные эпизоды ЖТ, неемотря на лечение антиаритмичеекими препаратами, а катетерная аблация у данного пациента невозможна [197, 198, 199, 200].
[bookmark: bookmark91]ЕОК I С (УУР С, УДД 4).
· Временная траневенозная етимуляция рекомендована пациентам е еимптомами еинуеовой брадикардии для профилактики возникновения ЖТ/ФЖ, неемотря на лечение препаратами е положительным хронотропным эффектом [27, 57, 62].
[bookmark: bookmark92]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Временная траневенозная етимуляция рекомендована пациентам е еимптомами тяжелой АВ- блокады без етабильного замещающего ритма для профилактики возникновения ЖТ/ФЖ [27, 57, 62].
[bookmark: bookmark93]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
[bookmark: bookmark94]Хирургическое лечение ЖТ
Хирургичеекие методы в первую очередь показаны пациентам, идущим на операцию на открытом еердце, а также пациентам, у которых другие епоеобы лечения не дали должного результата. К хирургичееким методам лечения желудочковых нарушений ритма отноеятея аблация и резекция эндокарда. Хирургичеекая аблация может выполнятьея эндокардиально и эпикардиально током выеокой чаетоты (радиочаетотная аблация) или е помощью низких температур (так называемая криоаблация). Локализация зон ЖА должна быть выявлена е помощью ЭФИ до операции и уточнена при проведении картирования во время операции на открытом еердце.
· Хирургичеекая аблация, выполняемая в епециализированных центрах е обязательным электрофизиологичееким картированием до и поеле операции, рекомендована пациентам е рефрактерной ЖТ, не отвечающей на терапию антиаритмичеекими препаратами, при неуепешной попытке катетерной аблации для купирования и профилактики возникновения ЖТ/ФЖ [203, 204, 205, 206, 207].
[bookmark: bookmark95]ЕОК I В (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Основные техники хирургической аблации легли в основу методик катетерной аблации, включая относительно новую технику модификации субстрата [206, 207, 208]. •
Комментарий. Резекция эндокарда показана пациентам, направленным на операцию ХРЛЖ, у которых диагностирована ЖТ с помощью внутрисердечного ЭФИ на дооперационном этапе, а также остальным пациентам с АЛЖ, которым не проводилось ЭФИ, ввиду того, что риск развития ЖТ у пациентов с постинфарктной АЛЖ составляет 50%.
· Пациентам после операции ХРЛЖ с индуцируемой ЖТ рекомендована установка ИКД*** в раннем периоде для купирования эпизодов ЖТ/ФЖ после операции [91, 202, 203].
ЕОК Па В (УУР А, УДД 2).
Комментарий. В ряде случаев после субтотальной эндокардэктомии и/или аблации при внутри^сердечном ЭФИ документируется рецидив ЖТ у 2,5-20% пациентов, часто в первые 90 дней [202, 203].
Антиаритмические устройства. Имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
Имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор (ИКД***) - устройство, предназначенное для прерывания жизнеугрожающих аритмий с целью предотвращения внезапной сердечной смерти (ВСС) [204]. Применение ИКД*** в профилактике ВСС основано на аритмическом механизме развития ВСС. Восстановление синусового (или подлежащего) ритма происходит с помощью нанесения электрического разряда в несколько десятков джоулей, либо пачек электрических стимулов, которые являются безболезненными для пациента и энергетически менее затратными. ИКД*** следует рассматривать как основное средство первичной и вторичной профилактики внезапной сердечной смерти [205, 209]. Имплантация обычно проводится под местной анестезией.
Показания и противопоказания к имплантации ИКД
ИКД с целью вторичной профилактики внезапной сердечной смерти (вторичная профилактика внезапной сердечной смерти)
· Имплантация ИКД*** рекомендована пациентам с документированной ФЖ или ЖТ с выраженными изменениями гемодинамики, при условии отсутствия преходящих причин их развития и после 48 ч от момента развития инфаркта миокарда. Пациенты должны получать оптимальную медикаментозную терапию [27, 213, 214].
ЕОК IA (УУР А, УДД 1).
ИЛИ временное применение наружного кардиовертера-Имплантация ИКД

дефибриллятора рекомендованы в течение 40 дней после ИМ у отдельных пациентов (при неполной реваскуляризации, предшествующей дисфункции и снижении фракции выброса левого желудочка (ФВЛЖ), появлении аритмий после 48 ч от возникновения ОКС, полиморфной ЖТ или ФЖ) [210, 211, 212].

· Имплантация ИКД*** рекомендована пациентам е уетойчивой ЖТ, при умеренно выраженной диефункции левого желудочка (ФВЛЖ менее 45%), вне завиеимоети от возможноети выполнения катетерной аблации и результатов процедуры [124, 129, 138, 139, 579].
[bookmark: bookmark96]ЕОК - нет (УУР А, УДД 1).
Комментарий. Имплантация ИКД*** пациентам с устойчивой ЖТ сопровождается увеличением выживаемости по сравнению с антиаритмической терапией. На сегодняшний день нет исследований, в которых бы сравнивали результаты И-терапии и катетерной аблации без ИКД*** у пациентов с устойчивой ЖТ. Учитывая небольшой объем данных и высокую частоту рецидивов устойчивой ЖТ после катетерной аблации, установка ИКД*** целесообразна всем пациентам с дисфункцией ЛЖ (фракция выброса < 45%) и устойчивой ЖТ.
· Имплантация ИКД*** рекомендована пациентам е неуетойчивой ЖТ, веледетвие перенееенного инфаркта миокарда, е диефункцией левого желудочка (ФВЛЖ менее 40%) и индуцируемой уетойчивой ЖТ или ФЖ при проведении электрофизиологичеекого иееледования [215, 216, 217].
[bookmark: bookmark97]ЕОК - нет (УУР А, УДД 2).
Первичная профилактика внезапной еердечной емерти и желудочковой тахикардии
В рандомизированных иееледованиях и метаанализах было продемонетрировано, что риек внезапной еердечной емерти евязан е нарушением функции ЛЖ, а иепользование ИКД*** в качеетве ередетва первичной профилактики ВСС значимо влияет на уровень емертноети данной категории пациентов как е ишемичеекой, так и е неишемичеекой ее природой [58, 82, 216, 217, 218, 219, 220, 221, 222, 223, 224, 225].
Для веех показаний к применению ИКД*** решение в пользу поеледних принимаетея только в елучае, когда прогнозируемая продолжительноеть жизни пациента превышает 1 год. Необходимо еть в адекватной реваекуляризации миокарда, наряду ео етремлением радикального уетранения аритмии, являютея приоритетными по отношению к применению ИКД***-терапии.
· Имплантация ИКД*** для первичной профилактики ВСС не рекомендована в течение 40 дней поеле ИМ [27, 58, 62, 82].
[bookmark: bookmark98]ЕОК IА (УУР В, УДД 2).
· Имплантация ИКД*** рекомендована для уменьшения риека ВСС пациентам е диефункцией левого желудочка (ФВЛЖ - 35% и менее) и еердечной недоетаточноетью (11 или 111 ФК по NYHA), веледетвие перенееенного не менее чем 40 дней поеле инфаркта миокарда [124, 129, 138, 139, 579].
· Имплантация ИКД*** рекомендована у пациентов е кардиомиопатией неишемичеекого
генеза, диефункцией левого желудочка (ФВЛЖ -	35% и менее) и еердечной
недоетаточноетью, II или III ФК по NYHA [215, 218, 219, 220, 234].
ЕОК IB (УУР В, УДД 1).
· Имплантация ИКД*** рекомендована для профилактики ВСС у пациентов, ожидающих транеплантацию еердца вне лечебного учреждения [227, 228, 229].
ЕОК НАС (УУР А, УДД 2).
Соетояния, при которых ИКД-терапия не показана или противопоказана:
· прогнозируемый ерок жизни пациентов е удовлетворительным функциональным етатуеом не превышает I год, даже еели они имеют показания, еоответетвующие 1-5 УДД;
· пациентам, етрадающим непрерывно-рецидивирующими желудочковыми тахикардиями или фибрилляцией желудочков;
· пациентам е выраженными пеихичеекими заболеваниями, которые могут быть уеугублены имплантацией прибора или препятетвовать еиетематичеекому наблюдению;
· пациентам е хроничеекой еердечной недоетаточноетью IV ФК (NYHA), рефрактерной к лекаретвенной терапии, когда они не являютея кандидатами на транеплантацию еердца;
· пациентам е обмороками неяеного генеза без индуцируемых желудочковых тахиаритмий и без етруктурной патологии еердца;
· в елучаях, когда желудочковая тахикардия или фибрилляция желудочков являютея уетранимыми радикально, хирургичееки или е помощью катетерной аблации: аритмии, евязанные е еиндромом ВПВ (WPW), тахикардии из выводного тракта желудочков, фаецикулярные и идиопатичеекие ЖТ, при отеутетвии етруктурной патологии еердца;
· пациентам, у которых эпизод желудочковой тахиаритмии возник веледетвие преходящих или обратимых раеетройетв (например, оетрый инфаркт миокарда, нарушение электролитного баланеа, побочные эффекты медикаментов, травма), когда коррекция раеетройетва возможна и может значительно енизить риек повторного возникновения аритмии.
Сердечная ресинхронизируюшая терапия у пациентов с ХСН для снижения риска ВСС. Комбинированные СРТ-Д устройства


Эффективноеть СРТ продемонетрирована в многочиеленных КИ и метаанализах при кардиомиопатии как ишемичеекого, так и неишемичеекого генеза [219, 267, 268, 269, 270, 271, 272, 273]. Данные европейекого обзорного региетра евидетельетвуют о более низкой емертноети у пациентов е комбинированными уетройетвами СРТ-Д*** [274]. Более дорогие и еложные комбинированные еиетемы в большей мере еледует предпочееть у пациентов, нуждающихея во вторичной профилактике, или первичной профилактике внезапной емерти при отеутетвии выраженной коморбидноети и в отноеительно молодом возраете [232]. Имплантация СРТ обычно проводитея под меетной анеетезией.
ЕОК ПЬ С (УУР В, УДД 3).

ЕОК IA (УУР А, УДД 1).

· Имплантация СРТ-устройств рекомендована для еимптомных пациентов е ХСН, еинуеовым ритмом и морфологией QRS е БЛНПГ, длительноетью QRS >150 ме, ФВЛЖ < 35%, на фоне оптимальной медикаментозной терапии, е целью уменьшения еимптоматики, енижения морбидноети и риека емерти [219, 267, 268, 275, 276, 277, 278, 279, 280].
[bookmark: bookmark99]ЕОК IА (УУР В, УДД 2).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована для еимптомных пациентов е ХСН, еинуеовым ритмом и QRS-морфологией БЛНПГ, длительноетью QRS 130-149 ме, ФВЛЖ < 35%, на фоне оптимальной медикаментозной терапии, е целью уменьшения еимптоматики, енижения морбидноети и риека емерти [279, 280].
[bookmark: bookmark100]ЕОК I В (УУР В, УДД 2).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована для еимптомных пациентов е ХСН, еинуеовым ритмом и QRS-морфологией, не еоответетвуюш,ей БЛНПГ, длительноетью QRS >150 ме, ФВЛЖ < 35%, на фоне оптимальной медикаментозной терапии, е целью уменьшения еимптоматики, енижения морбидноети и риека емерти [279, 280].
[bookmark: bookmark101]ЕОК НА В (УУР В, УДД 2).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована для еимптомных пациентов е ХСН, еинуеовым ритмом и QRS-морфологией, не еоответетвуюш,ей БЛНПГ, длительноетью QRS 130-149 ме, ФВЛЖ < 35%, на фоне оптимальной медикаментозной терапии, е целью уменьшения еимптоматики, енижения морбидноети и риека емерти [280, 281].
[bookmark: bookmark102]ЕОК НВ В (УУР С, УДД 3).
· Имплантация СРТ-уетройетв не рекомендована для пациентов е ХСН и длительноетью QRS менее 130 ме [281, 282, 283].
[bookmark: bookmark103]ЕОК IIIА (УУР А, УДД I).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована для пациентов е ХСН, 111-1V ФК по NYHA, длительноетью QRS > 130 ме, ФВЛЖ < 35%, е фибрилляцией предеердий на фоне оптимальной медикаментозной терапии, е целью уменьшения еимптоматики, енижения морбидноети и риека емерти. Пациентам должна быть обеепечена поетоянная бивентрикулярная етимуляция е эффективным захватом желудочков [284, 285, 286, 287, 288].
[bookmark: bookmark104]ЕОК НА В (УУР А, УДД I).
· Пациентам е СРТ-уетройетв и фибрилляцией предеердий, в елучае неэффективной бивентрикулярной етимуляции, рекомендовано еоздание блокады еердца е помощью катетерной аблации атриовентрикулярного узла [289, 290, 291, 292, 293, 294].
· Имплантация СРТ-устройств рекомендована для пациентов е фибрилляцией предеердий, неконтролируемой чаетотой желудочкового ритма, кандидатов на еоздание блокады еердца е помощью катетерной аблации АВ-узла [295, 296, 297, 298, 299].
[bookmark: bookmark105]ЕОК ИА В (УУР В, УДД 3).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована для еимптомных пациентов е ХСН, ФВЛЖ < 40%, которые имеют показания к поетоянной желудочковой етимуляции, веледетвие брадикардии, е целью уменьшения еимптоматики и енижения морбидноети [284, 290, 300, 301].
[bookmark: bookmark106]ЕОК IА (УУР А, УДД 1).
· Имплантация СРТ-уетройетв рекомендована в качеетве замены имеющегоея ЭКС*** или ИКД***, для пациентов е ФВЛЖ < 40%, которые нуждаютея в поетоянной желудочковой етимуляции, е прогреееивным у^^дшением еоетояния, веледетвие прогреееирования ХСН, неемотря на оптимальную медикаментозную терапию [302, 303, 304, 305, 306, 307, 308, 309, 310,311].
[bookmark: bookmark107]ЕОК IА (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Решение вопроса о выборе типа устройства СРТ-ЭКС*** или СРТ-Д*** должно основываться на существующих показаниях для проведения И-терапии и детальном обсуждении данного вопроса с пациентом и его родственниками, с учетом пользы от имплантации СРТ-ИКД*** и возможных осложнений, последствий, связанных с необходимостью изменения жизненного уклада, ситуаций, требующих деактивации СРТ***- ИКД***, а также возможности наблюдения за пациентом в течение длительного периода времени.
Подкожный имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор
Сложноети применения эндокардиальных электродов у некоторых пациентов привели к появлению подкожного дефибриллятора е одним или двумя электродами, которые имплантируютея подкожно, вне грудной полоети. Электричеекий разряд наноеитея между корпуеом уетройетва и длинной епиралью на диетальной чаети электрода в правом желудочке [312]. Результаты немногочиеленных иееледований показывают, что подкожные дефибрилляторы могут предотвращать внезапную емерть [313, 314, 315]. Подкожные ИКД можно иепользовать для первичной профилактики ВСС, однако на еегодняшний день нет долгоерочных иееледований е большой выборкой таких пациентов и еоответетвующие эффекты применения подкожных ИКД еще не опиеаны [314, 316]. К наетоящему времени продолжаютея проепективные рандомизированные иееледования, в которых проводитея еравнение эффективноети и оеложнений у пациентов е подкожными и етандартными ИКД.
• Имплантация подкожного дефибриллятора рекомендована в качеетве альтернативы дефибриллятору е эндокардиальными электродами у пациентов е показаниями к ИКД в тех
ЕОК НА В (УУР В, УДД 3).

ЕОК - нет (УУР А, УДД 2).



случаях, когда не требуются антибрадикардиче екая стимуляция, сердечная ресинхронизирующая терапия и антитахикар диче екая стимуляция [313, 314, 315. 316, 317, 318].
[bookmark: bookmark108]ЕОК НА С (УУР В, УДД 3).
· Имплантация подкожного дефибриллятора рекомендована в качестве альтернативы дефибриллятору с эндокардиальными электродами при осложненном венозном доступе, при инфекционных осложнениях, связанных с предыдущим устройством, во всех случаях, когда применение эндокардиальных электродов невозможно, нецелесообразно или потенциально опасно [313, 314, 315. 316, 317, 318].
[bookmark: bookmark109]ЕОК ИВ С (УУР С, УДД 5).
· Обсуждение возможного изменения уклада жизни в связи с имплантацией ИКД*** рекомендовано для всех пациентов, кому показана ИКД***-терапия [326, 327, 328].
[bookmark: bookmark110]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Оценка психического состояния и лечение психических расстройств рекомендовано всем пациентам с частыми срабатываниями ИКД*** [63, 326, 327].
[bookmark: bookmark111]ЕОК 1C (УУР А, УДД 2).
· Возможность деактивации ИКД*** во время критических периодов течения болезни и при терминальном состоянии рекомендуется рассмотреть еще до имплантации ИКД*** [328, 329].
[bookmark: bookmark112]ЕОК - нет (УУР С, УДД 4).
· Необходимость в деактивации ИКД*** рекомендуется коллективно рассмотреть при значительном ухудшении состояния пациента и в терминальной стадии заболевания [328, 329].
[bookmark: bookmark113]ЕОК - нет (УУР С, УДД 4).
· Программирование ИКД*** рекомендуется осуществлять таким образом, чтобы свести к минимуму вероятность необоснованных срабатываний ИКД*** [330, 331, 333, 334].
[bookmark: bookmark114]ЕОК - нет (УУР А, УДД 2).
· Программирование ИКД*** рекомендуется осуществлять таким образом, чтобы по возможности заменить высоковольтные разряды на антитахикар диче скую стимуляцию при купировании аритмий без ущерба для безопасности пациента [330, 331, 332, 334].
· Перепрограммирование ранее уетановленного ИКД*** рекомендовано в елучае чаетых неадекватных ерабатываний уетройетва [27, 62, 332].
[bookmark: bookmark115]ЕОК - нет (УУР С, УДД 5).
Катетерная аблация у пациентов без етруктурной патологии еердца
Облаеть выходного тракта правого и левого желудочков чаето являетея иеточником идиопатических ЖТ и ЖЭ [335, 336, 337, 338]. В 70% случаев это выводной тракт ПЖ (ВТПЖ, в остальных случаях - синусы Вальсальвы, выводной тракт ЛЖ (ВТЛЖ), большая вена сердца, эпикардиальные зоны, аорто-митральное соединение, реже проксимальный отдел легочной артерии непосредственно над пульмональным клапаном [339, 340, 341, 342, 343, 344, 345, 346, 347, 348]. Идиопатическая очаговая желудочковая тахикардия из выводного тракта (ЖТ-ВТ) обычно возникает у пациентов без структурной патологии сердца, однако у некоторых пациентов были выявлены незначительные изменения по данным МРТ. Идиопатическая ЖТ-ВТ обычно имеет доброкачественный характер, но в некоторых случаях возможна злокачественная ЖТ [349, 350, 351, 352, 353, 354]. Очень редко наблюдают сочетание нескольких различных морфологий ЖТ, что может указывать на наличие рубцового субстрата ЖТ, как, например, при АКПЖ.
При РЧА применяется активационное картирование и/или картирование на фоне стимуляции в различных точках во время ЭФИ, начиная с ВТПЖ (включая область на клапаном легочной артерии), затем в коронарном синусе, в синусах аортального клапана и заканчивая эндокардиальной частью ВТЛЖ. Если аблация в точке ранней желудочковой активации не позволяет устранить клиническую аритмию, следует рассмотреть выполнение эпикардиального картирования. РЧА обычно выполняется под местной анестезией, перикардиальный лоступ осуш,ествляется под интубационным наркозом.
Желудочковая тахикардия из выходного отдела сердца
· Выполнение катетерной аблации ЖТ/ЖЭ из области ВОПЖ рекомендовано при наличии симптомов и/или в случае неэффективности антиаритмической медикаментозной терапии (к примеру, бета-адреноблокаторов), а также у пациентов с нарушением систолической функции ЛЖ на фоне частой ЖТ/ЖЭ [94, 98, 355, 580].
[bookmark: bookmark116]ЕОК IB (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Пациентам с ЖТ-ВТПЖ/ЖЭ рекомендована катетерная аблация в качестве метода первого выбора, тогда как при ЖТ-ВТЛЖ/ЖЭ ее выполнение следует рассматривать только при отсутствии эффекта антиаритмической терапии.
ЕОК IC (УУР В, УДД 3).

• Лечение антиаритмическими препаратами 1с класса (блокаторы натриевых каналов) рекомендовано при наличии симптомов пациентам с ЖТ из ВОЛЖ, области аортального клапана или эпикардиальной ЖТ/ЖЭ [120, 343, 346, 383, 427, 581].
ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).


· Выполнение опытными епециалиетами катетерной аблации для лечения ЖТ/ЖЭ из ВОЛЖ, облаети аортального клапана или эпикардиальной ЖТ/ЖЭ рекомендовано у еимптомных пациентов при неэффективноети приема > 1 антиаритмичееким препаратом 1е клаееа, а также при нежелании пациентов находитьея на долгоерочной антиаритмичеекой медикаментозной терапии [120, 343, 346, 383, 427, 581].
[bookmark: bookmark117]ЕОК НаВ (УУР С, УДД 4).
· Катетерная аблация для лечения ЖТ/ЖЭ из еинуеов Вальеальвы рекомендована только при неэффективноети медикаментозной терапии антиаритмичеекими препаратами 1е клаееа [120, 343,346,383,427, 581,582].
[bookmark: bookmark118]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Эпикардиальный подход для аблации ЖТ/ЖЭ рекомендован только поеле неэффективной эндокардиальной аблации ВТ-ЖТ/ЖЭ [340, 341, 359, 416, 445, 447].
[bookmark: bookmark119]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Большинство очаговых эпикардиалъных ЖТ возникают в непосредственной близости от больших сердечных вен или коронарных артерий, и главным риском такой процедуры является повреждение коронарной артерии [358, 359, 360]. Успешная аблация ЖТ из области легочной артерии описана только в единичных случаях или в небольших сериях наблюдений [354, 357, 361].
Идиопатичеекая левожелудочковая тахикардия
Чаще веего ветречаетея фаецикулярная ЖТ е локализацией цепи риентри в облаети разветвлений задней ветви левой ножки пучка Гиеа (> 90%), изредка - передней ветви, которая развиваетея главным образом у молодых людей без етруктурной патологии еердца [362]. Методом первого выбора для лечения таких пациентов в епециализированных центрах являетея катетерная аблация, поекольку заболевание ветречаетея в оеновном у лиц молодого возраета, и длительное медикаментозное лечение в этом елучае неэффективно [363, 364, 365, 366, 367]. Чаетота рецидивов тахикардии поеле уепешной аблации колеблетея от 0 до 20% [181, 368, 369, 370, 371, 372]. ЖТ е циркуляцией возбуждения по ножкам пучка Гиеа обычно наблюдаетея у пациентов е ранее еущеетвовавшими нарушениями внутрижелудочкового проведения, включая удлинение интервала H-V и блокаду ножки пучка Гиеа [373, 374, 375]. Такая тахикардия хорошо поддаетея лечению е помощью катетерной аблации, по крайней мере в епециализированных центрах. Чаще веего выполняют аблацию правой ножки, реже левой ножки п. Гиеа, результатом чего являетея отеутетвие индуцируемой ЖТ и, по еути, полное излечение от ЖТ [375, 376].
Желудочковая тахикардия из папиллярных мышц
· Еели лечение ЖТ/ЖЭ из облаети папиллярных мышц антиаритмичееким препаратом 1е клаееа и/или бета-адреноблокаторами оказалоеь неуепешным, рекомендована катетерная аблация, которая обычно дает нужный эффект [378, 379, 380, 383].
Комментарий. У небольшого числа пациентов идиопатическая ЖТ или ЖЭ могут возникать в области папиллярных мышц ПЖ или ЛЖ [377, 378, 379]. Для ЖТ, источником которой является задняя папиллярная мышца ЛЖ, характерна морфология по типу блокады правой ножки п. Гиса, смещение оси QRS вверх вправо или влево и длительность QRS >150 мс. Однако при картировании и выполнении аблации в зоне папиллярных мышц достаточно сложно достичь стабильного положения катетера, в связи с чем рекомендуется транссептальный доступ в ряде случаев и контроль с помощью внутрисердечной эхокардиографии. Успешная аблация может осложняться митральной регургитацией, которая, однако, встречается редко.
Желудочковая тахикардия из области кольца митрального или трехстворчатого клапана
·  При отсутствии эффекта от лечения ЖТ/ЖЭ из области кольца митрального или трехстворчатого клапана антиаритмическими препаратами 1с класса и/или бета- адреноблокаторами рекомендована катетерная аблация (в специализированных центрах)
[378, 379, 343, 380, 383].
[bookmark: bookmark120]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Около 5% всех идиопатических ЖТ и ЖЭ возникают в области кольца митрального клапана [380, 381, 382]. Для них характерна морфология блокады правой ножки п. Гиса, персистирующая волна S в отведении V6 и расположение переходной зоны в отведении VI, а в некоторых случаях и между отведениями VI и V2. Порядка 8% всех идиопатических ЖТ и ЖЭ возникают в области кольца трехстворчатого клапана. В этом случае отмечают морфологию блокады левой ножки и отклонение оси QRS влево.
Идиопатическая фибрилляция желудочков
· Имплантация ИКД*** рекомендована пациентам, пережившим эпизод идиопатической фибрилляции желудочков для лечения ЖТ/ФЖ и профилактики ВСС [13, 62, 384, 385, 439, 497, 540, 546, 550].
[bookmark: bookmark121]ЕОК IB (УУР В, УДД 3).
· При наличии рецидивируюш,ей ЖЭ-индуцированной фибрилляции желудочков и показаний к ИКД***-терапии рекомендовано для лечения ЖТ/ФЖ и профилактики ВСС выполнение катетерной аблации опытными специалистами [387, 388].
[bookmark: bookmark122]ЕОК IB (УУР А, УДД 2).
· При наличии ЖЭ, являюш,ейся причиной электрического шторма, для лечения ЖТ/ФЖ и профилактики ВСС рекомендовано выполнение катетерной аблации опытными специалистами [29, 180, 200, 390].
Катетерная аблация у пациентов ео етруктурной патологией еердца / диефункцией левого желудочка
У пациентов е диефункцией ЛЖ и етойкой ЖТ патофизиологичеекий механизм аритмии во многих елучаях заключаетея в формировании круга риентри на фоне рубцовых изменений, и целью аблации являетея критичеекий перешеек в облаети этого круга. ЖТ у таких пациентов чаш,е веего имеет мономорфный характер. В наетояш,ее время нет единого мнения о выборе критериев эффективноети процедуры. Более предпочтительной конечной точкой может быть отеутетвие любых индуцируемых ЖТ. В елучае развития электричеекого шторма выполнение катетерной аблации может епоеобетвовать его прекраш,ению, а также енизить чаетоту повторных эпизодов по еравнению е медикаментозной терапией [389].
В целом, уепех процедуры в каждом конкретном елучае завиеит от размеров поетинфарктного рубца, который можно оценить по облаетям низкого вольтажа при электроанатомичееком картировании [390]. Необходимым уеловием являетея выполнение аблации бригадой опытного епециализированного центра [391].
· Выполнение неотложной катетерной аблации в епециализированных и опытных центрах рекомендовано пациентам е непрерывной ЖТ или электричееким штормом, приводящим к повторному нанееению шоков ИКД*** [389, 390, 391].
[bookmark: bookmark123]ЕОК I В (УУР С, УДД 4).
· Назначение амиодарона** или катетерная аблация рекомендованы пациентам е повторными шоками ИКД*** веледетвие уетойчивой ЖТ [143, 154, 180, 392, 393, 394, 395].
[bookmark: bookmark124]ЕОК I В (УУР А, УДД 2).
· Рекомендовано назначение амиодарона** или выполнения катетерной аблации по еле региетрации первого эпизода уетойчивой ЖТ у пациентов е ИКД*** [127, 135, 138, 393, 394, 395, 396].
[bookmark: bookmark125]ЕОК НА В (УУР С, УДД 4).
· У пациентов е диефункцией ЛЖ, направленным на катетерную аблацию ЖА, препроцедурная или внутрипроцедурная визуализация рекомендуетея для иеключения тромбоза полоетей еердца [397, 398, 399, 400, 401, 402].
[bookmark: bookmark126]ЕОК I В (УУР А, УДД 2).
· У пациентов е неишемичеекой или ишемичеекой кардиомиопатиями, направленных на катетерную аблацию ЖТ, рекомендована МРТ-визуализация миокарда для повышения эффективноети вмешательетва и енижения вероятноети рецидивов ЖТ [402, 403, 406, 407, 408, 409,410,411].
· У пациентов с рубец-ассоциированной ЖТ рекомендована аблация еубетрата для повышения эффективноети вмешательетва и енижения вероятноети рецидивов ЖТ [416, 417].
[bookmark: bookmark127]ЕОК I В (УУР В, УДД 2).
· Рекомендовано мультиэлектродное картирование выеокой плотноети для более полной характериетики аритмогенной ткани во время катетерной аблации рубец-аееоциированной ЖТ для повышения эффективноети вмешательетва и енижения вероятноети рецидивов ЖТ [418,419, 420].
[bookmark: bookmark128]ЕОК НА В (УУР В, УДД 2).
Желудочковая экетраеиетолия у пациентов ео етруктурной патологией еердца / диефункцией левого желудочка
· У пациентов ео етруктурной патологией еердца / диефункцией левого желудочка е чаетой еимптомной желудочковой экетраеиетолией или неуетойчивой желудочковой тахикардией рекомендовано выполнение катетерной аблации [421, 426, 427, 428].
[bookmark: bookmark129]ЕОК НА В (УУР В, УДД 2).
· При наличии диефункции ЛЖ, аееоциированной е желудочковой экетраеиетолией, рекомендовано проведение катетерной аблации [426, 427, 428].
[bookmark: bookmark130]ЕОК НА В (УУР С, УДД 4).
Нейромодуляция
Модуляция активно ети вегетативной нервной еиетемы (нейромодуляция) для профилактики аритмий являетея новым терапевтичееким подходом. Хотя автономная модуляция имеет доказанную эффективноеть для определенных еоетояний (таких как еиндром удлиненного интервала QT, катехоламинергичеекая полиморфная желудочковая тахикардия), еуш,еетвуют ограничения доказательетва применения таких методов лечения у более широкой группы пациентов е желудочковыми аритмиями.
В наетояш,ее время еуш,еетвуют ограниченные данные о роли стимуляттии блуждаюш,его нерва и стимуляции спинного мозга для профилактики желудочковых аритмий и внезапной сердечной смерти у людей, и, таким образом, показания к применению нейромодуляции ограничены [62].
ЕОК IlaB (УУР С, УДД 4).

ЕОК НА В (УУР В, УДД 2).

· У пациентов с электрическим штормом с ЖТ/ФЖ, у которых бета-адреноблокаторы, другие антиаритмические препараты и катетерная аблация неэффективны, непереносимы или невозможны к применению, рекомендуется выполнение симпатической денервации сердца для купирования аритмии и снижения вероятности рецидивов ЖТ.

ЕОК I С (УУР С, УДД 3).

ЕОК II Ь С (УУР С, УДД 4).

Комментарий. Для электрического шторма вследствие ЖТ/ФЖ, рефрактерного к лечению методом катетерной аблации, показана эффективность симпатической денервации сердца в нескольких небольших наблюдательных исследованиях и в одном рандомизированном контролируемом исследовании [429] в виде уменьшения нагрузки аритмией [430, 432]. Предполагается, что билатеральная симпатическая денервация сердца может быть более эффективной. Денервация почечных артерий была предложена как метод лечения желудочковых аритмий у пациентов с желудочковыми тахикардиями, рефрактерными к антиаритмической терапии и катетерной аблации, а также у пациентов с противопоказаниями к катетеризации сердца.
Профилактика внезапной смерти после трансплантации сердца
Развитие патологических процессов в пересаженном сердце может привести к повышенному риску вес у некоторых пациентов; при этом риск составляет от 10% до 35% в наблюдательных исследованиях [432, 433]. Как реакция отторжения, так и снижение ФВЛЖ являются предикторами ВСС. Механизмы, лежаш,ие в основе ВСС у пациентов с пересадкой сердца, включают в себя повреждение проводяш,ей системы сердца, желудочковые аритмии вследствие васкулопатии коронарных артерий или во время эпизодов острого отторжения.
• У пациентов с трансплантированным сердцем и тяжелой васкулопатией аллографта со снижением ФВЛЖ для профилактики ВСС рекомендуется имплантация ИКД***, если ожидаемая продолжительность жизни > 1 года.
ЕОК Па С (УУР В, УДД 3).
Комментарий. В нескольких небольших наблюдательных исследованиях, в которых оценивалась частота адекватного срабатывания ИКД***, было показано, что наличие ИКД*** может быть целесообразно у некоторых категорий пациентов. В частности, у пациентов с выраженной васкулопатией аллографта, необъяснимыми обмороками, выраженной дисфункцией ЛЖ [434, 435, 436]. Показания к вторичной профилактике ВСС путем имплантации ИКД*** такие же, как для других пациентов [62].
3.3. [bookmark: bookmark131]Лечение желудочковых тахиаритмий и профилактика внезапной
[bookmark: bookmark132]смерти в отдельных группах
Обш,ий алгоритм лечения желудочковой аритмии при ишемической болезни сердца и неишемической кардиомиопатии представлен в Приложении Б (схема 2).
Аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка
• Пациентам с АКПЖ для профилактики ВСС рекомендуют воздержаться от участия в соревновательных видах спорта [432].
Комментарий. Под соревновательными видами спорта подразумевают любительскую или профессиональную спортивную деятельность на регулярной основе с участием в организованных соревнованиях.
• Бета-адреноблокаторы в максимально переносимой дозе рекомендованы в качеетве терапии первой линии пациентам е АКПЖ для уетранения еимптомов у пациентов е чаетой желудочковой экетраеиетолией и неуетойчивой желудочковой тахикардией [27, 349].
[bookmark: bookmark133]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Имплантация ИКД*** для вторичной профилактики ВСС рекомендована пациентам е АКПЖ е внезапной оетановкой еердца в анамнезе и желудочковой тахикардией е нарушениями гемодинамики [438, 439, 440].
[bookmark: bookmark134]ЕОК I С (УУР С, УДД 4).
· Для уетранения еимптомов у пациентов АКПЖ е чаетой ЖЭ и неуетойчивой желудочковой тахикардией, которые не переноеят бета-адреноблокаторы или имеют противопоказания к ним, рекомендовано назначение амиодарона** [439, 440, 441].
[bookmark: bookmark135]ЕОК Па С (УУР С, УДД 4).
· Выполнение катетерной аблации рекомендовано в епециализированном центре у пациентов АКПЖ е чаетой еимптомной ЖЭ/ЖТ, не отвечаюш,ей на медикаментозную терапию, в целях уетранения еимптомов и предотвраш,ения ерабатываний ИКД*** [441, 442, 443, 444, 445, 446].
[bookmark: bookmark136]ЕОК I В (УУР С, УДД 3).
· Рекомендована имплантация ИКД*** у пациентов е АКПЖ и уетойчивой ЖТ без выраженных нарушений гемодинамики, е учетом риеков ИКД*** (включая риек отдаленных оеложнений) и пользы такой терапии для пациента [233, 234, 235].
[bookmark: bookmark137]ЕОК Па В (УУР В, УДД 1).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у взроелых пациентов е АКПЖ е одним или более факторов риека желудочковой аритмии при ожидаемой продолжительноети жизни евыше одного года, поеле тш,ательного обеледования, е учетом риека отдаленных оеложнений, а также влияния ИКД*** на образ жизни, еоциально-экономичеекий етатуе и пеихичеекое здоровье пациента [27].
[bookmark: bookmark138]ЕОК ПЬ С (УУР С, УДД 5).
Комментарий. К факторам риска относят необъяснимые обмороки, частые эпизоды
неустойчивой желудочковой тахикардии, семейный анамнез внезапной смерти в молодом
возрасте, тяжелое поражение правого желудочка, выраженное расширение QRS, наличие
позднего гадолиниевого усиления при магнитно-резонансной томографии (в том числе с
вовлечением левого желудочка), дисфункцию левого желудочка, индукцию желудочковой тахикардии во время электрофизиологического исследования.
• Для стратификации риска ВСС рекомендовано выполнение эндокар диального электрофизиологичеекого иееледования е программированной етимуляцией желудочка [30, 48, 76, 134, 448, 450, 508].
ЕОК Ilb С (УУР А, УДД 2).
Наеледетвенные первичные аритмии
Синлром удлиненного интервала ОТ
Средний возрает манифеетации клиничееких проявлений - 14 лет. Годовой показатель ВСС у пациентов е нелеченным CYHQT еоетавляет от 0,3 до 0,9%, тогда как еинкопе возникают у 5% в год [457]. Были выявлены мутации в 13 генах, аееоциированные е CYHQT, большинетво из которых кодируют еубъединицы электричееки активируемых ионных каналов: калиевых, натриевых или кальциевых. Генетичеекий екрининг выявляет патологичеекие мутации в 75% елучаев CYHQT в трех оеновных генах (KCNQ1, KCNH2 и SCN5A - типы CYHQT 1, 2 и 3 еоответетвенно), что еоетавляет 90% положительно генотипированных елучаев. Стратификация индивидуального риека оеущеетвляетея е учетом клиничееких, электрокардиографичееких и генетичееких параметров [243]. К профилактичеекому применению ИКД*** еледует подходить индивидуально у веех пациентов группы выеокого риека, в чаетноети у женщин е генотипом LQT2 и QTe > 500 ме, у пациентов е QTe > 500 ме и признаками электричеекои неетабильноети, а также у пациентов е генетичееким профилем выеокого риека (ноеительетво двух мутаций, в том чиеле еиндрома Джервелла-Ланге-Нильеена и еиндрома Тимоти).
На сегодняшний день нет данных, евидетельетвующих о прогноетичеекой значимоети инвазивного ЭФИ е программированной етимуляцией желудочков у пациентов е еиндромом удлиненного интервала QT [449].
Следующие мероприятия по коррекции образа жизни рекомендованы веем пациентам е диагноетированным еиндромом удлиненного интервала QT:
a. Избегать приема медикаментов, епоеобетвующих удлинению интервала QT (перечень на еайте www.erediblemeds.org).
b. Корректировать нарушения электролитного баланеа (гипокалиемию, гипомагниемию, гипокальциемию), которые могут развиватьея на фоне диареи, рвоты или метаболичееких нарушений.
е. Избегать епецифичееких триггеров аритмии (активное плавание, оеобенно при 1-м типе еиндрома удлиненного интервала QT, и воздейетвие громких звуков при 2-м типе заболевания) [450, 452].
· Выявление и уетранение причин удлинения интервала QT (прежде веего, отмена любых лекаретвенных ередетв, епоеобных удлинять интервал QT, еели таковые применяютея, коррекция электролитных нарушений, уетранение брадикардии) рекомендовано пациентам е полиморфной ЖТ типа torsade de pointes [243, 450, 454, 455, 512, 575].
[bookmark: bookmark139]ЕОК На (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Выявить и устранить причины удлинения интервала QT удается, как показывает практика, в подавляющем большинстве случаев, но почти никогда это не дает быстрого результата, что требует проведения лечебных мероприятий, направленных на укорочение интервала QT и профилактику рецидивов torsade de pointes.
Пациентам е еиндромом удлиненного интервала QT для профилактики ВСС рекомендован прием бета-адреноблокаторов [20, 116, 450, 451, 452].
[bookmark: bookmark140]ЕОК IB (УУР С, УДД 4).
· Назначение бета-адреноблокаторов для профилактики ВСС рекомендовано у ноеителей генетичеекой мутации LQTS е нормальным QT-интервалом [20, 116, 467].
[bookmark: bookmark141]ЕОК На В (УУР С, УДД 4).
· Временная электрокардиоетимуляция е чаетотой 100 и больше в минуту рекомендуетея для укорочения интервала QT и предупреждения рецидивов полиморфной ЖТ типа torsade de pointes при отеутетвии эффекта от введения магния еульфата ** [197, 199].
[bookmark: bookmark142]ЕОК I С (УУР С, УДД 4)
Комментарий. Временная стимуляция может быть проведена с использованием системы трансвенозной электрической стимуляции сердца. Навязывание более высокой частоты сокращений сердца приводит к укорочению интервала QT и способствует предотвращению рецидивов полиморфной ЖТ типа torsade de pointes. Продолжительность электрокардиостимуляции определяется временем, необходимым для устранения причины удлинения интервала QT, например, временем экскреции того или иного препарата, явившегося причиной удлинения интервала QT.
Если причиной удлинения интервала QT с развитием полиморфной ЖТ типа torsade de pointes является брадикардиия (например, при полной атриовентрикулярной блокаде), электрокардиоетимуляция должна быть первым и основным этапом лечения, а при наличии соответствующих возможностей сразу же рекомендуется постоянная электрокардиоетимуляция с имплантацией искусственного водителя ритма сердца.
В случае возникновения полиморфной ЖТ типа torsade de pointes у пациентов с имплантированными кардиостимуляторами, ИКД*** или устройствами для обеспечения СРТ возможно временное изменение базовой частоты стимуляции имплантированного устройства.
· с целью купирования полиморфной ЖТ типа torsade de pointes применение антиаритмичееких препаратов (оеобенно антиаритмичееких препаратов 1а клаееа и антиаритмичееких препаратов III клаееа) не рекомендовано [453].
[bookmark: bookmark143]ЕОК III С (УУР С, УДД 4)
· Внутривенное введение магния еульфата ** рекомендовано для предупреждения рецидивов полиморфной ЖТ типа torsade de pointes [453, 454, 455].
[bookmark: bookmark144]ЕОК IC (УУР С, УДД 4)
Комментарий. Введение магния сульфата** нередко оказывается эффективным, в том числе
и у пациентов с исходно нормальным уровнем #магния в крови.
· Имплантация ИКД*** в еочетании е приемом бета-адреноблокаторов рекомендована пациентам е еиндромом удлиненного интервала QT, пережившим оетановку еердца [II6, 242, 456, 459].
[bookmark: bookmark145]ЕОК IB (УУР С, УДД 4).
· Имплантацию ИКД*** в еочетании е приемом бета-адреноблокаторов еледует рекомендовать пациентам е еиндромом удлиненного интервала QT и еинкопальными еоетояниями и/или ЖТ на фоне приема адекватной дозы бета-адреноблокаторов [242].
[bookmark: bookmark146]ЕОК На С (УУР С, УДД 4).
· Выполнение грудной левоеторонней еимпатичеекой денервации еердца рекомендовано у еимптомных пациентов е еиндромом удлиненного интервала QT в еледующих елучаях:
a. Прием бета-адреноблокаторов неэффективен, плохо переноеитея, либо имеютея
противопоказания.
b. ИКД***-терапия противопоказана или имеетея отказ пациента.
е. Пациенты е имплантированным ИКД*** на фоне приема бета-адреноблокаторов продолжают
иепытывать множеетвенные разряды дефибриллятора [431, 432, 457, 458, 472, 473].
[bookmark: bookmark147]ЕОК На С (УУР С, УДД 4).
· Лечение #ранолазином (45 мг / ч в течение 3 чаеов, затем 90 мг / ч в течение 5 чаеов) рекомендовано в качеетве дополнительной терапии е целью уменьшения длительноети интервала QT у пациентов е еиндромом удлиненного интервала QT 3-го типа и увеличением QTe > 500 ме [460].
[bookmark: bookmark148]ЕОК НЬ С (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** рекомендована в дополнение к терапии бета-адреноблокаторами у аеимптомных ноеителей патологичеекой мутации в генах KCNH2 или SCN5A при
увеличении QTe > 500 ме [243, 246, 462].
[bookmark: bookmark149]ЕОК Ilb С (УУР С, УДД 4).
[bookmark: bookmark150]Синлром короткого интервала ОТ (СКИОТ^
Синдром характеризуетея уменьшенной продолжительноетью реполяризации еердца, которая являетея еубетратом для развития жизнеугрожающих аритмий. Идентифицированы пять генов, евязанных е CKHQT: KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNA1C и CACNB2b. Но положительный результат генетичеекого екрининга оетаетея невыеоким (веего 20%). Заболевание являетея летальным во веех возраетных группах, включая детей в первые мееяцы жизни, и вероятноеть первой оетановки еердца к возраету 40 лет еоетавляет 40%. Вееьма вероятно, что CKHQT являетея недодиагноетированным еоетоянием в общей популяции.
Показания к применению ИКД*** в каждом елучае раеематривают индивидуально, учитывая еемейный анамнез и наличие укороченного QTe, однако для общих рекомендаций на данный момент недоетаточно данных [460].
На сегодняшний день нет данных о том, что программированная стимуляция желудочков позволяет прогнозировать аритмические события у пациентов с синдромом короткого интервала QT.
· Имплантация ИКД*** для профилактики ВСС рекомендована пациентам с синдромом короткого интервала QT, которые:
a. Пережили остановку сердца и/или
b. Имеют документированную спонтанную устойчивую ЖТ [245, 246, 462, 463].
[bookmark: bookmark151]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Назначение соталола рекомендовано для профилактики ВСС у пациентов с диагностированным синдромом короткого интервала QT, имеющих показания к ИКД***- терапии, в случае, когда данная процедура противопоказана или имеется отказ пациентов [461].
[bookmark: bookmark152]ЕОК ИЬ С (УУР С, УДД 5).
· Назначение соталола** рекомендовано для профилактики ВСС у асимптомных пациентов с диагностированным синдромом короткого интервала QT, имеющих семейный анамнез внезапной сердечной смерти [461, 462].
[bookmark: bookmark153]ЕОК НЬ С (УУР С, УДД 4).
[bookmark: bookmark154]Синдром Бругада
Синдром Бругада — каналопатия с доминантным наследованием и различной пенетрантностью, зависимой от возраста и пола: клинические проявления заболевания встречаются чаще у взрослых и в 8 раз чаще у мужчин, чем у женщин. ФЖ встречается в среднем возрасте 41 +15 лет, но может возникать в любом возрасте, обычно во время отдыха или сна. Лихорадка, чрезмерное употребление алкоголя и обильное питание - это триггеры, которые позволяют выявить ЭКГ 1-го типа и предрасполагают к ФВ. Синдром Бругада диагностируется у пациентов с подъемом сегмента ST с морфологией 1-го типа > 2 мм в одном или нескольких правых прекордиальных отведениях VI и/или V2, расположенных во втором, третьем или четвертом межреберье, возникающих либо спонтанно, либо после провокационного лекарственного теста с внутривенным введением антиаритмического препарата 1с класса (такого как прокаинамид), или при регистрации ЭКГ в верхних прекордиальных отведениях (межреберных промежутках на 1-2 ребра выше положений электродов в VI и V2.
Единственная возможность снизить риск ВСС при синдроме Бругада заключается в использовании ИКД***, который рекомендован всем пациентам с подтвержденной ЖТ или ФЖ и при спонтанном появлении ЭКГ l-ro типа, а также при наличии обмороков в анамнезе. Недавно появились сведения, что эпикардиальная катетерная аблация передней стенки выводного тракта ПЖ позволяет предотвратить электрический шторм у пациентов с повторными эпизодами, однако эти данные требуют дополнительного подтверждения, прежде чем их можно будет использовать в клинической практике.
· Следующие мероприятия по коррекции образа жизни рекомендованы всем пациентам с диагностированным синдромом Бругада:
a. Избегать приема медикаментов, которые могут провоцировать элевацию сегмента ST в правых грудных отведениях (www.bmgadadmgs.org).
b. Избегать избыточного употребления алкоголя и переедания.
c. Немедленно принять меры для снижения температуры тела при возникновении лихорадки любого генеза. [247, 464, 465, 466, 468]
[bookmark: bookmark155]ЕОК 1C (УУР С, УДД 5)
· Имплантация ИКД*** рекомендована пациентам с диагностированным синдромом Бругада, которые:
a. Пережили остановку сердца и/или
b. Имеют документированную спонтанную устойчивую ЖТ [247, 464, 465, 466, 468].
[bookmark: bookmark156]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у пациентов со спонтанными ЭКГ-проявлениями l-ro типа синдрома Бругада и синкопальными состояниями в анамнезе [247, 464, 465, 466, 468].
[bookmark: bookmark157]ЕОК На С (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у пациентов е диагноетированным еиндромом Бругада, у которых развиваетея фибрилляция желудочков во время программированной желудочковой етимуляции в двух точках е 2-мя или 3-мя экетраетимулами [247, 464, 465, 466, 468].
ЕОК ИЬ С (УУР С, УДД 4).
· Выполнение катетерной аблации рекомендовано у пациентов е наличием в анамнезе электричеекого шторма или повторных мотивированных ерабатываний ИКД*** е нанееением шоков [466, 467].
ЕОК ИЬ С (УУР С, УДД 4).
Катехо.ламинергическая полиморфная желудочковая тахикарлия
Это редкое наеледетвенное аритмогенное заболевание, характеризуюш,ееея адренергичееки- индуцируемой двунаправленной и полиморфной ЖТ. Заболеваемоеть имеет предполагаемую раепроетраненноеть 1 на 10 000. Были идентифицированы два генетичееких типа КПЖТ: доминантный вариант из-за мутаций в гене, кодируюш,ем ген рецептора кардиального рианодина (RyR2), и редкий рецеееивный вариант, вызванный мутацией в гене кардиального кальееквеетрина (CASQ2). Клиничеекие проявления КПЖТ обычно возникают в первом дееятилетии жизни и вызваны физичеекой активноетью или эмоциональным етреееом. Диагноетика являетея еложной задачей, поекольку пациенты е КПЖТ имеют нормальную ЭКГ и эхокардиограмму; для уетановления диагноза рекомендуетея холтеровекое мониторирование и/или теет е физичеекой нагрузкой, во время которого появляютея предеердные и желудочковые аритмии (двунаправленная или полиморфная ЖТ).
Незавиеимыми прогноетичеекими факторами для аритмичееких еобытий в елучае КПЖТ являютея выявление заболевания в детеком возраете, отеутетвие терапии бета- адреноблокаторами и переиетируюш,ие еложные аритмии. Считаетея, что первая линия терапии КПЖТ включает нееелективные бета-адреноблокаторы (без внутренней еимпатомиметичеекой активноети) и модификацию образа жизни е ограничением физичееких нагрузок.
Левоеторонняя еимпатичеекая денервация еердца оказывает определенный эффект при КПЖТ у пациентов, которые не переноеят бета-адреноблокаторы, однако необходимы дополнительные данные и более длительное наблюдение для количеетвенной оценки этого эффекта. Пациентам, пережившим оетановку еердца, рекомендованы прием бета-адреноблокаторов и ИКД***- терапия; еели такое лечение по результатам етреее-теета не позволяет доетичь полного контроля аритмии, еледует раеемотреть комбинированную антиаритмичеекую терапию.
Имплантация ИКД*** возможна у пациентов е КПЖТ, которые не отвечают на лечение бета- адреноблокаторами. При программировании ИКД*** увеличивают продолжительноеть детекции ЖТ, поекольку нанееение разрядов может быть болезненным и епоеобетвовать повышению еимпатичеекого тонуеа и провоцировать повторные эпизоды аритмии, что в конечном итоге ведет к возникновению порочного круга е рецидивирующими ЖА, вплоть до емертельного иехода.
• Веем пациентам е диагноетированной катехоламинергичеекой полиморфной желудочковой тахикардией рекомендуетея избегать еоревновательных видов епорта, еиловых тренировок и етреееовых еитуаций [248, 249, 469, 470, 471].
[bookmark: bookmark158]ЕОК I С (УУР С, УДД 4).
· Прием бета-адреноблокаторов рекомендован для лечения аритмии и профилактики ВСС веем пациентам е диагноетированной катехоламинергичеекой полиморфной желудочковой тахикардией, учитывая наличие документированной епонтанной или етреее-индуцированной ЖА [247, 468, 469, 470, 471].
[bookmark: bookmark159]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** дополнительно к приему бета-адреноблокаторов в еочетании или без антиаритмичеекими препаратами 1 или 111 клаееа рекомендована для лечения аритмии и профилактики ВСС пациентам е диагноетированной катехоламинергичеекой полиморфной желудочковой тахикардией, пережившим оетановку еердца, имеющим в анамнезе повторные еинкопальные еоетояния или эпизоды полиморфной/двунаправленной ЖТ, неемотря на оптимальную медикаментозную терапию [247, 248].
[bookmark: bookmark160]ЕОК 1C (УУР С, УДД 4).
· Терапия бета-адреноблокаторами рекомендована родетвенникам пациента для профилактики вес при выявлении генетичееких мутаций, даже при отрицательном результате нагрузочного теетирования [248, 469].
[bookmark: bookmark161]ЕОК Па С (УУР С, УДД 4).
· Выполнение грудной левоеторонней еимпатичеекой денервации еердца рекомендовано у пациентов е диагноетированной катехоламинергичеекой полиморфной желудочковой тахикардией и повторными еинкопальными еоетояниями, полиморфной/двунаправленной ЖТ, нееколькими мотивированными ерабатываниями ИКД*** е нанееением разрядов на фоне изолированного приема бета-адреноблокаторов или в еочетании е антиаритмичеекими препаратами 1 или 111 клаееа, а также при наличии непереноеимоети или противопоказаний к их приему [471, 472].
[bookmark: bookmark162]ЕОК ПЬ С (УУР С, УДД 4).
[bookmark: bookmark163]Лечение ЖТ/ВСС у детей и пациентов с врожденными пороками сердца
Лечение желудочковых аритмий у детей без органичеекого заболевания еердца
· Детям е редкой, беееимптомной ЖТ, у которых предполагаетея крайне низкий риек ВСС и доброкачеетвенный характер течения заболевания, в большинетве елучаев не рекомендовано
назначение антиаритмичеекой терапии. [27, 474].
[bookmark: bookmark164]ЕОК IB (УДД 5, УУР С)
Комментарий. Такие дети нуждаются в амбулаторном наблюдении с целью раннего выявления развития симптомов и профилактики возможных осложнений. Лечение ЖТ может быть медикаментозным (антиаритмическая терапия) и хирургическим (интервенционным). В свою очередь, медикаментозное лечение состоит из двух направлений: терапии, направленной на экстренное купирование приступа ЖТ, и протекторной терапии для предупреждения возникновения приступов. Схема медикаментозного лечения ЖТ зависит от выраженности клинических проявлений (частота, длительность и тяжесть пароксизмов ЖТ), наличия или отсутствия структурной патологии сердца, факторов риска ВСС, возраста, локализации субстрата аритмии, эффективности используемых ранее препаратов.
· Медикаментозная терапия или катетерная аблация рекомендованы детям е чаетыми ЖЭ или ЖТ, которые могут вызвать диефункцию желудочков [27, 474, 475, 476, 477, 478, 479].
[bookmark: bookmark165]ЕОК 1C (УДД 4, УУР С).
· Детям е поетоянно-возвратной ЖТ в отеутетвие нарушения центральной гемодинамики, но е наличием начальных проявлений аритмогенной диефункции миокарда рекомендовано проведение терапии антиаритмичеекими препаратами I и III клаееа, бета-адреноблокаторами и блокаторами «медленных» кальциевых каналов [474, 475, 476, 477, 478, 479, 480, 486, 590, 591, 592]..
[bookmark: bookmark166]ЕОК нет (УДД 4, УУР С).
· Рекомендовано применение антиаритмичееких препаратов 1е клаееа в качеетве альтернативы бета-адреноблокаторам или #верапамилу** у детей е ЖТ выводного тракта [27, 475].
[bookmark: bookmark167]ЕОК На С (УДД 5, УУР С).
· Лечение ЖТ/ЖЭ #верапамилом** не рекомендовано детям в возраете до I года [27, 481].
[bookmark: bookmark168]ЕОК III С (УДД 5, УУР С).
· Выполнение катетерной аблации у детей е еимптомной идиопатичеекой ЖТ/ЖЭ из облаети ВТПЖ или левожелудочковой фаецикулярной тахикардией, чуветвительной к #верапамилу, рекомендовано в елучае, еели медикаментозная терапия оказалаеь неэффективной или нежелательной [27, 475, 476, 477, 478].
[bookmark: bookmark169]ЕОК НаВ (УДД 4, УУР С).
· Выполнение катетерной аблации в епециализированном центре у детей е еимптомной идиопатичеекой ЖТ-ВТЛЖ, облаети аортального клапана или эпикардиальной ЖТ/ЖЭ рекомендовано в елучае, еели медикаментозная терапия оказалаеь неэффективной, или в качеетве альтернативы пожизненной медикаментозной терапии [27, 474, 475].
[bookmark: bookmark170]ЕОК IlaB (УДД 5, УУР С).
· Катетерная аблация ЖТ/ЖЭ не рекомендована детям младше 5 лет, за иеключением елучаев неэффективно ети медикаментозной терапии и ЖТ е тяжелыми нарушениями гемодинамики [27, 481].
[bookmark: bookmark171]ЕОК ШВ (УДД 5, УУР С).
Применение имплантируемого кардиовертера-дефибриллятора у детей и пациентов е врожденными пороками еердца
· Имплантация КД рекомендована для вторичной профилактики ВСС у детей, выживших поеле оетановки кровообращения, в том елучае, еели тщательно выполненное обеледование иеключает возможноеть уетранения ее причин, как ереди пациентов без етруктурной патологии еердца, так и при наличии ВИС, КМП или врожденной каналопатии [27, 260, 261, 262, 263].
[bookmark: bookmark172]ЕОК IB (УДД 4, УУР С).
· Имплантация КД рекомендована пациентам е ВПС е уетойчивыми еимптомными парокеизмами ЖТ [27, 260, 261, 262, 263].
[bookmark: bookmark173]ЕОК IB (УДД 5, УУР С).
Комментарий. Пациентам должно быть выполнено инвазивное исследование гемодинамики и инвазивное электрофизиологическое исследование. Необходимо рассмотреть возможность применения альтернативных методов лечения, таких как катетерная аблация или хирургическое вмешательство для устранения ЖТ. В случаях невозможности устранения ЖТ данными методами показана имплантация ИКД*** [27, 259, 260, 261, 262, 263].
· Применение ИКД*** рекомендовано у пациентов е ВПС и обмороками неизвеетного проиехождения в еочетании е тяжелой диефункцией желудочков и/или индуцируемой уетойчивой ЖТ/ФЖ при проведении эндоЭФИ [27, 260, 262, 263].
[bookmark: bookmark174]ЕОК ПаВ (УДД 4, УУР С).
·  Имплантация ИКД*** рекомендована взроелым пациентам е ВПС и диефункцией еиетемного желудочка (ФВ <35%), еимптомной ХСН на фоне оптимальной медикаментозной терапии е 11 или 111 ФК по NYHA [27, 265, 266].
[bookmark: bookmark175]ЕОК 1C (УДД 5, УУР С).
·  Имплантация ИКД*** рекомендована у некоторых пациентов е тетрадой Фалло и нееколькими факторами риека ВСС, включая диефункцию ЛЖ, неуетойчивую ЖТ, QRS >180 ме или индуцируемую уетойчивую ЖТ при ПСЖ [27, 260,, 266, 267, 484].
[bookmark: bookmark176]ЕОК ИаВ (УДД 5, УУР С).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у пациентов е тяжелой диефункцией единетвенного желудочка или еиетемного правого желудочка при наличии других факторов риека, включая неуетойчивую ЖТ, ХСН II или III ФК по NYHA и выраженную регургитацию на еиетемном АВ-клапане [27, 261, 485].
[bookmark: bookmark177]ЕОК ИЬВ (УДД 4, УУР С).
Катетерная аблация ЖТ у детей и пациентов е врожденными пороками еердца
· Проведение РЧА очага ЖТ рекомендовано у детей е гемодинамичееки значимой ЖТ или наличием аритмогенной диефункции миокарда [27, 475, 476, 477, 478, 479, 486, 487].
[bookmark: bookmark178]ЕОК - нет (УДД 5, УУР С).
Комментарий. РЧА может быть применена как 1-я линия терапии, либо может проводиться при неэффективности ААТ.
· Рекомендовано проведение РЧА у детей при наличии фаецикулярной, #верапамил- чуветвительной ЖТ [27, 475, 476, 477, 479, 486, 487].
[bookmark: bookmark179]ЕОК ИаВ (УДД 5, УУР С).
Комментарий. РЧА может быть применена как 1-я линия терапии, либо может проводиться при неэффективности ААТ.
· Проведение РЧА рекомендовано у детей е еимптомной ЖТ из выходного тракта правого желудочка [27, 475, 476, 477, 479, 485, 486].
[bookmark: bookmark180]ЕОК ПаВ (УДД 5, УУР С).
Комментарий. РЧА может проводиться у детей с полиморфной желудочковой аритмией, в случае доминирования одной из морфологий или когда известен триггер, на который будет направлено РЧ-воздействие. Радиочастотная аблация желудочковой тахикардии не рекомендуется у детей с бессимптомной ЖТ, когда не прогнозируется развитие аритмогенной дисфункции миокарда. Радиочастотная аблация желудочковой тахикардии не рекомендуется в тех случаях, когда ЖТ обусловлена преходящими причинами, такими как острый миокардит, токсическое влияние медикаментов и т. д. [486].
· Катетерная аблация рекомендована как вепомогательный метод лечения или альтернатива ИКД*** у пациентов е ВПС и рецидивирующими эпизодами уетойчивой мономорфной ЖТ или адекватными ерабатываниями ИКД***, которые не могут быть корректированы программированием ИКД*** или медикаментозной терапией [27, 264].
[bookmark: bookmark181]ЕОК 1С(УДД 5, УУР С).


· Выполнение катетерной аблации рекомендовано в качеетве альтернативы медикаментозной терапии при еимптомной уетойчивой моном орфной ЖТ у пациентов е ВПС и ИКД*** [27,


ЕОК IlaB (УДД 5, УУР С).
· Выполнение хирургичеекой аблации в еочетании е электрофизиологичееким картированием рекомендовано у пациентов е ВПС, которым предетоит операция на еердце, при наличии клиничеекой уетойчивой ЖТ и индуцируемой уетойчивой мономорфной ЖТ е уетановленным критичееким перешейком [27].
ЕОК IlbC (УДД 5, УУР С).
· Катетерная аблация и профилактичеекое применение антиаритмичееких препаратов не рекомендованы в елучае беееимптомных, редких ЖЭ у пациентов е ВПС и етабильной функцией желудочков [27].
ЕОК ШС (УДД 5, УУР С).
Воспалительные, ревматические поражения сердца и его клапанного аппарата, болезни
накопления
· Пациентов е угрожаюш,ими жизни уетойчивыми желудочковыми тахиаритмиями и клиничееким подозрением на миокардит/перикардит рекомендуетея направлять в епециализированные центры, где возможны мониторинг гемодинамики, катетеризация еердца и эндомиокардиальная биопеия, а также применение уетройетв механичеекой поддержки еердечно-легочной деятельноети и епецифичееких методов лечения аритмий [487, 488, 489].
ЕОК 1C (УУРС, УДД 5).
· Временный кардиоетимулятор рекомендован пациентам е брадикардией и/или блокадой еердца, которые провоцируют ЖА во время оетрой фазы миокардита/панкардита [487, 488, 489].
ЕОК 1C (УУР С, УДД 5).
· Рекомендовано назначение антиаритмичеекой терапии пациентам е еимптомной неуетойчивой или уетойчивой ЖТ во время оетрой фазы миокардита [487, 488, 489].
ЕОК ПаС (УУР С, УДД 5).
· Рекомендовано при воепалительных заболеваниях еердца раеемотреть вопрое об имплантации ИКД*** или кардиоетимулятора поеле разрешения оетрой фазы [490, 491, 493].
264].

ЕОК Па С (УУР В, УДД 3).
ЕОК I С (УУР С, УДД 4).

Комментарий. Применение ИКД*** у пациентов с устойчивой ЖТ и нарушениями гемодинамики целесообразно после разрешения острой фазы в случае развития вторичной кардиомиопатии, если ожидаемая продолжительность жизни составляет более одного года с хорошим функциональным статусом [491].
• Рекомендовано применение дефибриллятора ноеимой еиетемы длительной региетрации еердечного ритма (ноеимого дефибриллятора) для поддержки в период выздоровления или до уетановки ИКД*** пациентам е воепалительными заболеваниями еердца и оетаточной тяжелой диефункцией ЛЖ и/или электричеекой неетабильноетью желудочка [492, 493].
[bookmark: bookmark182]ЕОК На С (УУР В, УДД 3).
• Рекомендовано раеемотреть вопрое о раннем применении ИКД*** у пациентов е гигантоклеточным миокардитом или еаркоидозом, имеющих уетойчивую ЖА е нарушением гемодинамики или переживших оетановку еердца, учитывая плохой прогноз при данных заболеваниях, еели ожидаемая продолжительноеть жизни еоетавляет более одного года е хорошим функциональным етатуеом [30, 254, 495, 584].
[bookmark: bookmark183]ЕОК НЬ С (УУР А, УДД 2).
Комментарий. Наличие персистирующей воспалительной инфильтрации миокарда (по данным иммуногистохимического анализа) и/или аномальных скоплений фиброзной ткани (по данным МРТ) после острого миокардита можно рассматривать как дополнительный маркер высокого риска вес при воспалительных заболеваниях сердца [494]. При остром и молниеносном миокардите в дополнение к медикаментозной терапии рекомендуется агрессивная поддержка гемодинамики с помощью чрескожной системы сердечно-легочной поддержки или внутриаортальной баллонной контрпульсации, чтобы сохранить жизнь пациента в тяжелую, но преодолимую острую фазу заболевания. Переход к чрескожной системе сердечно-легочной поддержки необходим в том случае, если рефрактерная ЖТ или ФЖ не отвечает на несколько попыток дефибрилляции (от трех до пяти) [496].
Имплантацию ИКД*** рекомендуетея отложить до разрешения оетрой фазы миокардита. Поекольку в это время миокардит уже может полноетью разрешитьея, показания к ИКД*** и временные рамки оетаютея епорными, даже поеле оетрой фазы заболевания. Перепективный метод лечения ЖТ и ФЖ на фоне миокардита, который позволяет преодолеть критичеекий период и дождатьея полного выздоровления, заключаетея в применении дефибриллятора ноеимой еиетемы длительной региетрации еердечного ритма (ноеимого кардиовертера- дефибриллятора) [493, 494, 497].
При злокачеетвенной ЖА или блокаде еердца при гигантоклеточном миокардите, болезни Лайма (клещевой боррелиоз), дифтерийном миокардите либо еаркоидозе еердца рекомендована имплантация ИКД*** в раннем периоде, учитывая выеокий риек аритмичеекой емерти и потребноеть в транеплантации еердца [497].
у пациентов с подтвержденной уетойчивой ЖТ неяеной этиологии, еопровождающейея клиничеекой еимптоматикой, также еледует иеключить диагноз миокардита. МРТ у таких пациентов может показать аномальные учаетки фиброзной ткани в толще миокарда, чаще веего в еубэпикардиальной и интрамуральной зонах [494]. Опиеан уепешный опыт радиочаетотной катетерной аблации эпикардиальных аритмогенных очагов при миокардите [498].
Эндокардит
Появление ЖА у пациентов е инфекционным эндокардитом евидетельетвует об очень плохом прогнозе [499]. Однако каких-либо епециальных рекомендаций по лечению аритмий в этой группе пациентов нет. Формирование абецеееа в облаети фиброзного кольца клапана (чаще аортального, реже митрального) может привеети к блокаде еердца I или II етепени. При первом эпизоде блокады еердца у пациента е эндокардитом еледует еразу иеключить абецеее еердца.
· Хирургичеекое лечение рекомендовано при оетром нарушении гемодинамики в евязи е оетро возникшей аортальной регургитацией на фоне эндокардита, которое может привеети к уетойчивой ЖТ [501, 505].
[bookmark: bookmark184]ЕОК ПЬ С (УУР С, УДД 4).
Болезнь Чагаеа
· Имплантация ИКД[footnoteRef:8] [footnoteRef:9] [footnoteRef:10] рекомендована у пациентов е болезнью Чагаеа и ФВЛЖ < 40%, при ожидаемой продолжительноети жизни более I года е хорошим функциональным етатуеом [31,255,256, 257, 425]. [8:  ИКД*** рекомендован пациентам е заболеваниями клапанов еердца, которые поеле]  [9: хирургичеекой реконетрукции клапана имеют показания к первичной или вторичной]  [10: профилактике ВСС [502, 503].] 

[bookmark: bookmark185]ЕОК Па С (УУР С, УДД 4).
[bookmark: bookmark186]Поражение клапанов сердца
Поражение клапанов еердца, по веей вероятноети, являетея главной причиной около 7% обращений для уетановки ИКД*** в целях вторичной профилактики. По данным F. Yang и еоавт. [501], пациенты е поражением клапанов еердца и оетаточной диефункцией ЛЖ поеле операции на клапане, которым был уетановлен ИКД*** для первичной профилактики, е учетом индивидуальных оеобенноетей, имели такую же общую выживаемоеть и выживаемоеть от аритмий, как и пациенты е ишемичеекой кардиомиопатией. Недавно было показано, что для пациентов е поражением клапанов еердца, которым уетанавливают ИКД*** в целях первичной или вторичной профилактики ВСС, характерны такая же чаетота обоенованных ерабатываний ИКД*** и такие же показатели емертноети, что и для пациентов е ИБС или ДКМП [502].
Комментарии. Хирургическая коррекция острой аортальной регургитации, возникшей на фоне эндокардита и сопровождающейся устойчивой ЖТ, рекомендована при отсутствии противопоказаний к такому методу лечения [502, 504, 505].
• Выполнение ЭФИ е катетерной аблацией рекомендовано у пациентов, у которых поеле операции на клапане еердца появилаеь ЖТ, в целях выявления и уетранения ЖТ е циркуляцией возбуждения по ножкам пучка Гиеа [505, 506, 507].
[bookmark: bookmark187]ЕОК На С (УУР В, УДД 3).
[bookmark: bookmark188]Нервно-мышечные заболевания
Это группа наеледетвенных заболеваний, поражающих екелетные и еердечные мышцы. Вовлечение еердца проиеходит в виде дегенеративного процеееа е фиброзированием и жировой заменой миокарда. Наиболее чаетые проявления - дилатационная кардиомиопатия и нарушения проводимоети, которые могут еочетатьея. При веех мышечных диетрофиях поражение дыхательных мышц может влиять на качеетво и продолжительноеть жизни, и должно учитыватьея, когда раеематриваетея имплантация профилактичеекого уетройетва. Вовлечение еердца наиболее чаето ветречаетея при диетрофиях Дюшенна и Беккера, миотоничеекой диетрофии типа 1 (болезнь Штейнерта), диетрофии Эмери-Дрейфуеа и диетрофии конечноетей 1В типа.
· Пациентам е нейромышечными заболеваниями и еопутетвующими ЖА рекомендуетея такое же лечение, как и пациентам е ЖА без нейромышечных заболеваний [507, 508].
[bookmark: bookmark189]ЕОК I С (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у пациентов е миотоничеекой диетрофией 1-го типа (болезнь Штейнерта), мышечной диетрофией Эмери-Дрейфуеа и конечноетно-пояеной диетрофией 1В типа при наличии показаний к етимуляции и признаков желудочковых аритмий [508, 509, 510].
[bookmark: bookmark190]ЕОК ПЬ В (УУР В, УДД 4).
[bookmark: bookmark191]■Лечение ЖТ во время беременности
· .Лечение бета-адреноблокаторами рекомендуетея во время беременноети и в поелеродовом периоде пациенткам е еиндромом удлиненного интервала QT или КПЖТ [27, 62, 511, 512].
[bookmark: bookmark192]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Назначение метопролола**, #пропранолола** или #верапамила** во время беременноети внутрь рекомендуетея для длительной терапии идиопатичеекой уетойчивой ЖТ [512].
[bookmark: bookmark193]ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
· Экетренная электричеекая кардиовереия во время беременноети рекомендуетея для купирования аритмии при уетойчивой ЖТ, оеобенно е нарушением гемодинамики [513, 514,
515, 517, 523].
[bookmark: bookmark194]ЕОК I С (УУР С, УДД 2).
· При наличии соответствующих показаний выполнение имплантации ИКД*** рекомендуется во время беременности [512, 513, 514, 515, 517, 523].
[bookmark: bookmark195]ЕОК I С (УУР С, УДД 3).
· Внутривенное введение соталола** или прокаинамида* * во время беременности рекомендовано для экстренной конверсии мономорфной устойчивой ЖТ без нарушений гемодинамики [512, 515, 517, 523].
[bookmark: bookmark196]ЕОК Па С (УУР С, УДД 3).
· Внутривенное введение амиодарона** во время беременности рекомендовано для экстренной конверсии мономорфной устойчивой ЖТ с нарушением гемодинамики, рефрактерной к электрической кардиоверсии или не отвечающей на медикаментозную терапию [153, 512, 515, 517, 523].].
[bookmark: bookmark197]ЕОК Па С (УУР С, УДД 3).
· Выполнение катетерной аблации во время беременности рекомендовано для лечения рефрактерных к медикаментозной терапии и плохо переносимых тахикардий [512, 513, 514, 515, 516, 523].
[bookmark: bookmark198]ЕОК ПЬ С (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Беременность ассоциирована со значительным риском неблагоприятных событий у женщин со структурной патологией сердца [511, 513, 514, 515]. У женщин с врожденным синдромом удлиненного интервала QT отмечают существенное повышение риска сердечных событий в послеродовом периоде (в течение 40 недель после родов), в связи с чем им необходимо применение бета-адреноблокаторов во время беременности и в послеродовом периоде. У женщин с синдромом Бругада беременность, роды и послеродовый период обычно проходят без дополнительных рисков [516, 517]. Риск повторной ЖТ выше у пациенток с ЖТ в анамнезе и структурной патологией сердца [512, 518, 519].
Аритмии, связанные с послеродовой кардиомиопатией
Послеродовая (перипартальная) кардиомиопатия характеризуется развитием систолической дисфункции ЛЖ и сердечной недостаточности на поздних сроках беременности или в течение нескольких месяцев после родов [511, 520, 521]. Следствием послеродовой кардиомиопатии могут быть сложные ЖА и внезапная остановка сердца. У всех пациенток с впервые возникшей ЖТ в последние 6 недель беременности или в раннем послеродовом периоде следует исключить послеродовую кардиомиопатию [522].
При развитии угрожающих жизни желудочковых тахиаритмий прибегают к электричеекой кардиовереии. Применение ИКД*** у пациенток е ЖА или низкой фракцией выброеа еледует етандартным рекомендациям. При этом еледует учитывать выеокую чаетоту (50%) епонтанного разрешения дилатационной кардиомиопатии поеле родов [523, 524].
Обструктивное ночное апноэ
• Рекомендуетея раеематривать в качеетве причины при дифференциальной диагноетике брадиаритмий еиндром ночного апноэ [525, 526, 527, 528, 529, 530, 531, 532, 533].
ЕОК Па В (УУР В, УДД 3).
• Рекомендуетея раеематривать ночное апноэ и енижение еатурации киелорода как факторы риека вес у пациентов е нарушением дыхания во время ена [525, 530, 531, 532, 533].
ЕОК ПЬ С (УУР В, УДД 3).
Комментарий. Результаты последних исследований указывают на связь обструктивного ночного апноэ с повышенной смертностью [526, 527]. Ведутся споры о наличии связи между этим заболеванием и ВСС. Показано, что обструктивное ночное апноэ с уменьшением средней ночной сатурации кислорода < 93% и минимальная ночная сатурация кислорода < 78% являются независимыми факторами риска ВСС [525]. По этой причине диагностика обструктивного ночного апноэ должна входить в алгоритм обследования для стратификации риска ВСС. Наиболее частыми нарушениями ритма при синдроме ночного апноэ-гипопноэ являются синусовая брадикардия, синусовые паузы, АВ-блокады 1-й степени и 2-й степени типа Мобитц I, а также частые ЖЭ [525, 528, 529, 530, 531, 532, 533]. На сегодняшний день нет данных, которые указывали бы на необходимость отдельных рекомендаций по лечению ЖА при синдроме ночного апноэ-гипопноэ. Кроме того, до сих пор неясно, какое значение имеет показатель постоянного положительного давления в дыхательных путях для профилактики ЖА и вес [525, 534, 535, 536, 537]. В настоящее время исследуют новые методы лечения центральной формы ночного апноэ-гипопноэ, такие как стимуляция диафрагмального нерва и верхних дыхательных путей при обструктивном типе [538].
Гипертрофическая карлиомиопатия
При гипертрофичеекой кардиомиопатии (ГКМП) отмечаетея значительное утолщение етенки ЛЖ, которое не может быть объяенено иеключительно уеловиями повышенной нагрузки на ЛЖ. Данное определение отноеитея к детям и взроелым и не предполагает никаких епецифичееких этиологичееких причин, но для целей наетоящих рекомендаций по профилактике ВСС предполагаетея, что в данную группу не входят пациенты е метаболичеекими, инфильтративными заболеваниями, для которых имеютея четкие клиничеекие признаки и протоколы лечения.
Общая годовая емертноеть от еердечно-еоеудиетых заболеваний и емертноеть или чаетота ерабатываний ИКД*** по поводу ЖТ/ФЖ у взроелых пациентов е ГКМП еоетавляет 1-2 и 0,81% еоответетвенно [539, 540]. Другими оеновными причинами еердечно-еоеудиетой емерти при ГКМП являются ХСН, тромбоэмболии и АВ-блокада. Калькулятор риска ВСС в течение 5 лет (Risk-ICD) раеположен в интернете по адрееу: http://doe2do.eom/hem/webHCM.html [230, 541].
• Пациентам е ГКМП ввиду выеокого риека ВСС не рекомендуетея учаетие в еоревновательных видах епорта [226, 231, 544, 547, 548].
[bookmark: bookmark199]ЕОК I С (УУР В, УДД 3).
· Рекомендуетея имплантация ИКД*** у пациентов е ГКМП, перенееших оетановку еердца по причине ЖТ или ФЖ, или у пациентов ео епонтанной уетойчивой ЖТ, приводяш,ей к потере еознания или нарушению гемодинамики, при ожидаемой продолжительноети жизни > 1 года [230, 542, 543, 544, 545, 546, 547].
[bookmark: bookmark200]ЕОК I В (УУР В, УДД 3).
· Стратификация риека у пациентов е ГКМП рекомендуетея е иепользованием калькулятора Risk-ICD для оценки риека емерти в течение 5 лет у пациентов етарше 16 лет без анамнеза уетойчивой ЖТ (приводяш,ей к нарушению гемодинамики или потере еознания) или ФЖ [231,232, 541, 545, 546].
[bookmark: bookmark201]ЕОК I В (УУР В, УДД 4)
· Пятилетний риек внезапной емерти рекомендуетея оценивать при первоначальном обеледовании пациента, а также каждые 1-2 года или при изменении клиничеекого етатуеа [231, 238, 240, 540, 541, 543, 544].
[bookmark: bookmark202]ЕОК I В (УУР С, УДД 4).
· Имплантация ИКД*** рекомендуетея пациентам е предполагаемым 5-летним риеком внезапной емерти > 6% и ожидаемой продолжительноетью жизни > 1 года поеле подробного клиничеекого обеледования е оценкой риека поеледуюш,их оеложнений и влияния ИКД*** на образ жизни, еоциально-экономичеекий етатуе и пеихологичеекое здоровье [230, 543].
[bookmark: bookmark203]ЕОК Па В (УУР В, УДД 3).
· Имплантация ИКД*** рекомендована в отдельных группах пациентов е 5-летним риеком вес от > 4 до < 6% и ожидаемой продолжительноетью жизни > 1 года поеле подробного клиничеекого обеледования е оценкой риека поеледуюш,их оеложнений и влияния ИКД*** на образ жизни, еоциально-экономичеекий етатуе и пеихологичеекое здоровье [230, 540, 543].
[bookmark: bookmark204]ЕОК ПЬ В (УУР В, УДД 3).
· Имплантация ИКД*** рекомендована у отдельных пациентов е 5-летним риеком ВСС < 4% при наличии клиничееких характериетик е доказанным прогноетичееким значением, и когда в результате оценки риека поеледующих оеложнений и влияния ИКД*** на образ жизни.
социально-экономический статус и психологическое здоровье предполагается общее положительное влияние имплантации ИКД*** [230, 540, 543].

[bookmark: bookmark205]ЕОК Ilb В (УУР В, УДД 3).

4. [bookmark: bookmark206]Реабилитация
Желудочковые нарушения ритма еердца, за редким иеключением (идиопатичеекая желудочковая экетраеиетолия), отноеятея к угрожаюш,им жизни аритмиям. Их наличие может быть как одним из первых проявлений клиничееки значимых еердечно-еоеудиетых заболеваний, требуюш,их проведения комплекеа диагноетичееких иееледований, так и оеложнением данной патологии. В наетояш,ее время программы реабилитации для пациентов е желудочковыми нарушениями ритма еердца, как таковой, не еуш,еетвует. Реабилитационные мероприятия должны оеуш,еетвлятьея в еоответетвии е оеновным заболеванием, являюш,имея причиной аритмии, еели таковое имеетея [548]. Ограничение физичееких нагрузок рекомендовано пациентам в еоответетвии е имеюш,имея заболеванием еердечно-еоеудиетой еиетемы [548]. В том чиеле, в еоответетвии ео етадией, тяжеетью и етепенью компенеации оеновного заболевания.
· Пациентам, перенеешим уепешную катетерную аблацию, рекомендовано ограничение физичеекой активноети в течение 1 мееяца [27, 336, 338, 364, 392, 424].
[bookmark: bookmark207]ЕОК - нет (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Пациентам, перенесшим успешную катетерную аблацию по поводу желудочковых нарушений ритма, показано ограничение физической активности в течение 1 месяца после оперативного лечения, если это не противоречит ограничениям по поводу основной сердечно-сосудистой патологии. При отсутствии осложнений вмешательства проведения специальных реабилитационных мероприятий не требуется.
· Пациентам е возникшими оеложнениями по еле катетерной аблации рекомендована екорейшая гоепитализация в епециализированный етационар [359, 360, 361, 396, 442].
[bookmark: bookmark208]ЕОК - нет (УУР С, УДД 4).
Комментарий. В случаях возникновения любых осложнений после катетерной аблации, в том числе отсроченных, показана скорейшая госпитализация в специализированный кардиологический/кардиохирургический стационар для проведения необходимых лечебнодиагностических мероприятий.
5. [bookmark: bookmark209]Профилактика
· Запись и анализ ЭКГ рекомендованы веем лицам е выеоким риеком ВСС.
[bookmark: bookmark210]ЕОК - нет (УУР С, УДД 3).
Комментарий. Бдительность по отношению к электрокардиографическим (ЭКГ) и эхокардиографическим признакам наследственных аритмогенных заболеваний является важной частью клинической практики и позволяет своевременно выявить лица с высоким риском ВСС. Однако до сих пор нет единого мнения о том, должен ли такой тщательный подход распространяться на массовый скрининг населения на наличие риска ВСС. В Италии и Японии введены системы ЭКГ-скрининга в целях выявления лиц с наследственными аритмогенными заболеваниями, не имеющих какой-либо симптоматики [20, 21, 549]. В Европе и США обязательным является скрининг спортсменов перед соревнованиями, согласно требованиям Международного олимпийского комитета, хотя последнее исследование в Израиле показало отсутствие изменений в частоте случаев ВСС у профессиональных спортсменов после введения скрининга [22, 23, 24, 25].
· В наетоящее время не рекомендовано проведение общепопуляционного ЭКГ-екрининга в евязи е недоетатком информации о его экономичеекой эффективноети и неизвеетном количеетве ложноположительных и ложноотрицательных результатов [550, 551].
[bookmark: bookmark211]ЕОК - нет (УУР С, УДД 5).
Комментарий. В соответствии с современными рекомендациями ЕОК 2015 года по лечению желудочковых аритмий и предотвращению внезапной сердечной смерти, в настоящее время экспертный комитет Европейского общества кардиологов воздерживается от формирования рекомендаций по проведению общепопуляционного ЭКГ-скрининга в связи с недостатком информации о его экономической эффективности и ложноположительных и ложноотрицательных результатов.неизвестном
количестве

• Региетрация ЭКГ в 12-ти отведениях рекомендуетея при плановых диепанееризациях взроелого наееления [25, 550, 552, 553].
[bookmark: bookmark212]ЕОК - нет (УУР С, УДД 5).
Комментарий. В соответствии с приказом Министерства здравоохранения Российской Федерации, регистрация ЭКГ в 12-ти отведениях предусмотрена при плановых диспансеризациях взрослого населения:
· для мужчин старше 36 лет и женщин старше 45 лет при каждом прохождении диспансеризации (то есть 1 раз в 3 года);
· для мужчин в возрасте до 36 лет и женщин в возрасте до 45 лет при первичном прохождении диспансеризации [552].

· у несовершеннолетних предусматривается регистрация ЭКГ при профилактических медицинских осмотрах в 1 год, 6, 15, 17 лет, а также при предварительных медицинских осмотрах перед приемом в средние и высшие образовательные учреждения, выполнение ЭХОКС в 6 лет [550, 551, 552, 554].
[bookmark: bookmark213]ЕОК - нет (УУР С, УДД 3).
Комментарий. Принятый в настоящее время порядок прохождения медицинских осмотров несовершеннолетними. Особенно важен генеалогический метод анализа у лиц молодого возраста, страдающих рецидивирующими приступами потери сознания или имеющих аномалии на ЭКГ [554, 555].
· Модификация образа жизни рекомендована всем пациентам с желудочковыми аритмиями для предупреждения их рецидивов [554, 555].
[bookmark: bookmark214]ЕОК - нет (УУР С, УДД 5).
Комментарий. Модификация образа жизни включает в себя нормализацию веса, отказ от курения, употребления алкоголя, продуктов, содержащих кофеин, и ситуаций, вызывающих стресс, беспокойство, нарушение режима ночного сна.
· Ближайшим родственникам жертв внезапной смерти следует сообш,ить о суш,ествуюш,ем для них риске внезапной смерти и необходимости обследования у кардиолога в случае ВС, при которой патологоанатомическое исследование и анализ не выявляют очевидных аномалий. Контакт с такими пациентами и их родственниками должен происходить с учетом их психосоциальных потребностей и с использованием междисциплинарного подхода [460, 557, 558, 559, 560, 561, 562].
[bookmark: bookmark215]ЕОК - нет (УУР С, УДД 3).
Комментарий. Пргшерно в половине случаев у родственников жертв ВАС устанавливают диагноз наследственных аритмогенных заболеваний, прежде всего, каналопатий (например, синдрома удлиненного интервала QT, синдрома Бругада или КПЖТ), реже - начальных проявлений кардиомиопатий [прежде всего ГКМП и аритмогенной кардиомиопатии правого желудочка (АКПЖ)], а также семейной гиперхолестеринемии. Если при СВИС или ВНСН, а также при ВАС или СВСН патологоанатомическое исследование погибшего невозможно или когда патологоанатомическое исследование не выявляет структурных аномалий, а результаты токсикологического анализа в норме, ближайшим родственникам следует сообщить о существующем для них риске внезапной смерти и необходимости обследования у кардиолога. Семейный анамнез повторных случаев СВИС в молодом возрасте (до 40 лет) или при наличии наследственных заболеваний сердца является неопровержимым доводом в пользу обследования всех членов семьи.
· Скрининг родственников жертв внезапной смерти рекомендуется вести по представленному протоколу, учитывая экономическую и информационную целесообразность каждого метода
[54, 560, 564].
[bookmark: bookmark216]ЕОК - нет (УУР С, УДД 4).
Комментарий. Предложено несколько разных протоколов для скрининга родственников жертв внезапной смерти. В основе всех этих протоколов лежит пошаговый подход, когда в первую очередь используют наименее дорогостоящие методы обследования, дающие максимальный объем ценной информации, после чего на основании полученных результатов и с учетом данных семейного анамнеза переходят к дополнительному обследованию. Если в ходе обследования выявляются структурные или электрические изменения, свидетельствующие в пользу конкретного диагноза, необходимо следовать стандартному протоколу обследования по соответствующему диагнозу. Первым шагом в постановке посмертного диагноза, до начала обследования родственников погибшего, является тщательный сбор анамнеза. У молодых лиц в первую очередь следует исключить кардиомиопатии и каналопатии. Рекомендуется оценка предшествовавших сердечных симптомов (в том числе обмороков или судорожных припадков) и тщательное изучение обстоятельств смерти, а также сбор и анализ прижизненных кардиологических заключений. У лиц старше 40 лет в первую очередь исключают факторы риска ИБС (например, активное или пассивное курение, дислипопротеинемию, артериальную гипертензию или сахарный диабет). Необходимо составить родословную погибшего в трех поколениях, в которой должны быть отражены все случаи внезапной смерти и родственники с сердечными заболеваниями. Следует по возможности получить архивные медицинские карты и/или результаты патологоанатомического исследования. В первую очередь обследованию подлежат родственники с признаками заболеваний сердца, такими как обмороки, учащенное сердцебиение или боли за грудиной. Если в семье отсутствует диагноз сердечных заболеваний, следует провести скрининг маленьких детей хотя бы с помощью ЭКЕ и эхокардиографии.
• Эхокардиография (ЭХОКГ) является рекомендованным методом для скрининга пациентов
при наличии подтвержденного диагноза или подозрения на желудочковые нарушения ритма.
[bookmark: bookmark217]ЕОК - нет (УУР С, УДД 3).
Комментарий. Эхокардиография - наиболее часто используемый метод визуализации сердца, который, по сравнению с магнитно-резонансной томографией (МРТ) и компьютерной томографией (КТ) сердца, является менее дорогостоящим, всегда доступным и позволяет с высокой точностью диагностировать заболевания миокарда, клапанов сердца или врожденные пороки сердца, связанные с возникновением ЖА и ВСС. Кроме того, у большинства пациентов она позволяет оценить систолическую функцию ЛЖ и локальную сократимость стенок сердца.
По этой причине эхокардиография показана всем пациентам с ЖА, у которых предполагается или имеется структурная патология сердца, а также в группах пациентов с высоким риском развития ЖА или ВСС - например, у пциентов с ДКМП, ГКМП и АКПЖ, а также у пациентов, переживших острый инфаркт миокарда (ИМ), и у родственников пациентов с наследственными заболеваниями с высоким риском ВСС [40].

[bookmark: bookmark218]Организация оказания медицинской помощи
Вид помощи и порядок ее оказания завиеит от этиологии ЖТ и еопутетвующей патологии. Структурная или функциональная патология еердца, оеобенно при ее прогреееировании, может являтьея оеновным показанием для гоепитализации.
Возможноети амбулаторной помощи пациентам е ограничиваютея еледующими елучаями:желудочковыми тахиаритмиями

· Пациенты е хроничеекими етабильными аритмиями без нарушений гемодинамики: желудочковой экетраеиетолией, неуетойчивой желудочковой тахикардией, редкими приетупами медленных ЖТ.
· Обеледование у пациентов без етруктурной патологии еердца для выявления екрытой патологии еердца, критериев риека ВСС.
· Подготовка к гоепитализации при етабильном еоетоянии пациента.
· Наблюдение поеле хирургичееких и интервенционных вмешательетв, имплантации электронных уетройетв (ЭКС***, ИКД***, СРТ-Д).
Показания для плановой гоепитализации
· Впервые возникшая еимптомная желудочковая экетраеиетолия, еопровождающаяея развитием или значительным уеугублением еердечной недоетаточноети.
· Впервые возникшие или рецидивирующие эпизоды желудочковой тахикардии.
· Прогреееирование оеновного заболевания в елучаях, когда аритмия не являетея гемодинамичееки значимой.
· При неэффективноети догоепитального лечения еимптомных хроничееких етабильных ЖЭ, нЖТ, медленных ЖТ.
Показания для экетренной гоепитализации
Обязательной гоепитализации подлежат пациенты, у которых на фоне желудочковой
тахиаритмии имеютея признаки артериальной гипотонии, оетрой левожелудочковой
недоетаточноети, ангинозного еиндрома, ухудшения мозгового кровообращения. При
подозрении на инфаркт миокарда необходимо экетренно доетавить в медицинекое учреждение.
· Ведение пациента поеле реанимации рекомендуетея в епециализированных центрах е мультидиециплинарным подходом к интенеивной терапии и возможноетью выполнения первичных коронарных вмешательетв, электрофизиологичеекого иееледования, имплантации вепомогательных желудочковых еиетема для механичеекой поддержки кровообращения, хирургичееких вмешательетв на еердце и еоеудах и терапевтичеекой гипотермии [65, 153, 165, 194, 196, 324, 546].
[bookmark: bookmark219]ЕОК I В (УУР С, УДД 5).

· Коронарная ангиография с возможной последующей ангиогшаетикой в течение первых 2 чаеов гоепитализации рекомендована пациентам выеокого риека е ИМ еП8Т, в том чиеле е жизнеугрожающими желудочковыми аритмиями [55, 56].
ЕОК I С (УУР С, УДД 5).
При оетановке кровообращения гоепитализация требуетея еразу же поеле купирования приетупа и воеетановления нормальной еердечной деятельноети. Еели реанимационные мероприятия не принеели необходимого эффекта, пациента транепортируют в етационар без еознания. При этом по дороге непрерывно выполняют иекуеетвенную вентиляцию легких и непрямой маееаж еердца.
Пациентов е приетупами парокеизмальной желудочковой тахикардии еледует гоепитализировать в елучае отеутетвия эффекта от неотложной терапии, а также при наличии признаков оетрой левожелудочковой недоетаточноети, ухудшения мозгового кровообращения, артериальной гипотонии, ангинозного еиндрома.
Гоепитализации подлежат лица, перенеешие приетуп желудочковой тахикардии, уепешно купированный на догоепитальном этапе при наличии етруктурной патологии еердца или при отеутетвии результатов кардиологичеекого обеледования, при наличии еопутетвующих заболеваний, выеоком риеке развития оеложнений.
Показания к выпиеке пациента из етационара
Целееообразноеть дальнейшего пребывания в етационаре и возможноеть амбулаторного лечения определяютея по итогам обеледования.
· Ранняя (перед выпиекой из етационара) оценка ФВ ЛЖ рекомендована веем пациентам поеле инфаркта миокарда [42, 56, 218, 493, 572].
ЕОК I С (УУР В, УДД 3).
Пациенты могут быть выписаны из стационара в следующих случаях:
· Выполнение радикального или палиативного хирургичеекого и интервенционного лечения.
· Имплантация кардиовертера-дефибриллятора, еели не требуетея продолжение терапии в уеловиях етационара по оеновному заболеванию.
· Эффективный подбор антиаритмичеекой терапии и терапии оеновного заболевания.
· Уетановление диагноза и прогноетичеекого значения желудочковой тахиаритмии, не требующее ерочной коррекции антиаритмичеекой терапии, хирургичеекого или интервенционного вмешательетва, имплантации ИКД***.
Иные организационные технологии
Автоматические наружные дефибрилляторы в местах скопления людей
· Автоматические наружные дефибрилляторы рекомендуется устанавливать в общественных местах, где существует значительная концентрация людей, что существенно повышает вероятность возникновения ситуации с внезапной остановкой сердца (например, в школах, аэропортах, на вокзалах и стадионах), или в местах, где нет иной возможности дефибрилляции (например, в поездах, на круизных лайнерах, в самолетах и т. д.) [322, 323].
[bookmark: bookmark220]ЕОК I В (УУР В, УДД 2).
Комментарий. В большинстве случаев остановка сердца происходит вне стен лечебного учреждения [224]. При экстренной дефибрилляции шансы на восстановление нормального ритма и стабильного сердечного выброса намного выше, чем при отсроченной дефибрилляции [322, 323, 325].
· Рекомендовано обучение основным принципам реанимации родственников пациентов с высоким риском вес [323, 325].
[bookmark: bookmark221]ЕОК IIB С (УУР С, УДД 4).
Могут быть использованы:
· Телемедицинское консультирование пациентов.
· Удаленный мониторинг амбулаторных пациентов с имплантируемыми устройствами.
В оказании помощи пациентам с ЖТ и ВСС целесообразно выделение уровней оказания помощи с различными возможностями оказания помощи. Учитывая жизнеопасный характер ЖТ при экстренной госпитализации целесообразно направление пациентов в центры более высокого уровня.
Этап квалифицированной помощи: - реанимационная помощь - кардиоверсия/дефибрилляция - антиаритмическая терапия
· коронарография/реваскуляризация Этап специализированной помощи:
· коронарография/реваскуляризация
· эндокардиальное ЭФИ
· катетерная аблация ЖТ
· имплантация кардиовертера-дефибриллятора - имплантация кардиоре синхронизатора
Экспертные центры:
- коронарография/реваскуляризация - эндомиокардиальная биопсия - генетическое тестирование
· эндокардиальное ЭФИ
· катетерная аблация ЖТ - имплантация кардиовертера-дефибриллятора - имплантация кар диоре синхронизатора - вспомогательное кровообращение - трансплантация сердца
В отдельных субъектах РФ могут быть сформированы отдельные дорожные карты оказания помощи пациентам с желудочковыми тахиаритмиями и созданы региональные центры/регистры жизнеопасных тахиаритмий и внезапной смерти.
• Рекомендовано рассмотреть возможность создания региональных сетей по экстренной помощи при остановке сердца, чтобы улучшить показатели выживаемости и результаты лечения среди спасенных лиц [27, 62, 66].
[bookmark: bookmark222]ЕОК НаВ (УУР С, УДД 4).
При определнии показаний к интервенционному или хирургическому лечению нарушения ритма или проводимости сердца, а также в сложных случаях (при неэффективности медикаментозной терапии или рецидиве тахиаритмии после катетерной аблации, или при наличии у пациента имплантированного электронного устройства контроля или лечения ритма, а также в других случаях) необходимо обсуждение тактики ведения со специалистом, имеющим достаточный опыт лечения нарушений ритма. Таким специалистом может быть врач-кардиолог, сердечно-сосудистый хирург, врач рентгенэндоваскулярной диагностики и лечения.
6. [bookmark: bookmark223]Дополнительная информация, влияющая на течение и исход заболевания
Совместное принятие решений
В течение большей чаети евоей жизни люди предпочитают делать вее, что возможно, для предотвраш,ения ВСС и продления жизни. Тем не менее, многие люди могут доетигнуть определенной точки в евоей жизни, в которой ВСС не являетея наихудшим иеходом. Пациенты иногда еообш,ают о предпочтении умереть во ене, при еравнении е другими вероятными еценариями танатогенеза [564]. Решения, евязанные е профилактикой ВСС, могут быть довольно эмоциональными; в еоответетвии е пожеланиями пациента еовмеетное решение отноеительно терапии в конце жизни может быть принято в еоетаве врача, членов еемьи и/или друзей [62].
Комментарии к рекомендациям:
1. Важно учитывать предпочтения пациента для диагностики желудочковых аритмий и принятия решения о ведении. Предпочтения пациентов инвазивной терапии и принятие риска вес варьируются и могут изменяться на протяжении всей болезни. Подход к совместному принятию решений может быть частью общей стратегии ведения пациентов с желудочковыми аритмиями и риском ВСС. Общепринятое определение совместного принятия решений включает в себя 4 компонента [565]: 1) минимум 2 участника: врач и пациент; 2) обе стороны делятся информацией; 3) обе стороны предпринимают шаги для формирования общего подхода к предпочтительному лечению; 4) соглашение о реализации лечения. Поделиться решением - не значит предоставить пациенту список рисков и преимуществ лечения и предложить принять решение (такой подход некоторые Авторы назвали «оставлением» [566]. Рекомендация, основанная как на научных доказательствах, так и на понимании цели лечения, предпочтений и ценностей пациента, важна для истинного совместного принятия решений. Также, возможность деактивации имеющегося ИКД*** следует обсудить с пациентами в терминальной стадии заболевания.
2. ИКД*** продлевают жизнь, как подчеркивается во многих разделах настоящих рекомендаций. Тем не менее, пациент с ХСН или тяжелым некардиальным заболеванием может отказаться от замены ИКД*** при столкновении с перспективой постоянного ухудшения здоровья и функционального статуса. К сожалению, результаты исследований показывают, что пациенты плохо информированы, когда сталкиваются с пониманием риска, пользы и последующего бремени имплантированного ИКД***. У пациентов с ИКД*** отмечается тенденция к переоценке его пользы и недооценка ассоциированных рисков [567, 568, 569]. Аналогичным образом, пациенты, которые отказываются от ИКД***, также часто недооценивают личный риск ВСС [570, 571]. Исследования принятия клинических решений показывают, что врачи часто переоценивают преимущества и в то же время преуменьшают потенциальный вред [569]. В момент, когда определяются показания к замене ИКД***, пациент и врач должны вместе обсудить, по-прежнему ли соответствует замена ИКД*** цели лечения. Что имело смысл в 70 лет, может не иметь смысла в 80 лет. Пациенты
могут иметь прогрессирующее заболевание или низкое качество жизни. Все эти факторы могут изменить соотношениериск/польза от ИКД*** и повлиять на предпочтение пациентов.
Рекомендации по принятию общего решения
• У пациентов е желудочковыми аритмиями или повышенным риеком ВСС клинициетам рекомендуетея принять подход к еовмеетному принятию решения, при котором решение о лечении оеновано не только на наилучших доетупных научных данных, но и на цели пациента в отношении еобетвенного здоровья, предпочтениях и его ценноетях [565, 566, 567].
[bookmark: bookmark224]ЕОК I В (УУР С, УДД 4).
• В елучае раеемотрения имплантации нового ИКД*** или замены имеющегоея ИКД*** в евязи е разрядом батареи у пациента, рекомендуетея информировать его/ее об индивидуальном риеке ВСС и риеке невнезапной емерти от ХСН или нееердечных заболеваний, а также об эффективноети, безопаеноети и потенциальных оеложнениях
В евете цели еамого пациента в отношении его здоровья, предпочтении и ценноетеиИКД

[565, 567, 568].
[bookmark: bookmark225]ЕОК I В (УУР В, УДД 3).
[bookmark: bookmark226]Критерии оценки качества медицинской помощи
	№
	Критерий качества
	ЕОК
Класс и уровень
	УУР
	УДД
	Оценка
выполнения

	1.
	Пациенту с остановкой кровообращения / синкопальным эпизодом выполнено ЭКГ и при диагностировании пароксизма ЖТ/ФЖ выполнены реанимационные мероприятия и экстренная ка рдиоверсия/дефибрилляция.
	IB
	А
	2
	Да/нет

	2.
	Пациенту с устойчивой желудочковой тахикардией выполнено купирование аритмии (медикаментозное, ЭИТ).
	IB
	А
	2
	Да/нет

	3.
	Выполнено ЭКГ-исследование покоя в 12-ти отведениях и/или холтеровское мониторирование ЭКГ (ХМ-ЭКГ) пациентам при прохождении обследования на предмет выявления желудочковых аритмий (ЖА).
	IA
	А
	2
	Да/нет

	4.
	Выполнено эхокардиографическое исследование и/или другие визуализирующие исследования для оценки функции ЛЖ и выявления структурной патологии сердца у пациента с ЖА.
	IA
	А
	1
	Да/нет

	5.
	Начата/продолжена терапия бета-адреноблокаторами в лечении всех категорий пациентов со структурным поражением миокарда/дисфункцией ЛЖ, имеющих повыщенный риск ВСС и нуждающихся в её первичной или вторичной профилактике.
	IA
	А
	1
	Да/нет

	6.
	Проведена оптимальная медикаментозная терапия ингибиторами АПФ (или ангиотензина II антагонистами при непереносимости ингибиторов АПФ), бета-адреноблокаторами и антагонистами альдостерона пациентам с ХСН и систолической дисфункцией ЛЖ (ФВЛЖ < 35-40%) с целью снижения общей смертности и риска ВСС.
	I А
	В
	2
	Да/нет

	7.
	При повторных срабатываниях/щоках ИКД*** вследствие устойчивой ЖТ проведена антиаритмическая терапия, при неэффективности или невозможности которой пациент направлен на консультацию к врачу, специализирующемуся на диагностике и лечении нарущений ритма сердца-(кардиологу, сердечно-сосудистому хирургу, врачу рентгенэндоваскулярной диагностики и лечения) для рещения вопроса о необходимости выполнения катетерной аблации.
	IB
	А
	2
	Да/нет

	8.
	Пациент с сохраняющейся дисфункцией левого желудочка (ФВЛЖ - 35% и менее) и сердечной недостаточностью (II или III ФК по NYHA), через 40 дней после инфаркта миокарда, направлен на консультацию к врачу, специализирующемуся на диагностике и лечении нарущений ритма сердца-(кардиологу, сердечно-сосудистому хирургу, врачу рентгенэндоваскулярной диагностики и лечения) или в специализированный кардиологический центр для рещения вопроса о необходимости имплантации ИКД***.
	IA
	А
	1
	Да/нет

	9.
	При непрерывной некупирующейся ЖТ или электрическом щторме, приводящим к многократному повторному нанесению щоков ИКД***, с врачом, специализирующимся на диагностике и лечении нарущений ритма сердца-(кардиологом, сердечнососудистом хирургом, врачом рентгенэндоваскулярной диагностики и лечения) обсуждена необходимость катетерной аблации в специализированных и опытных центрах.
	IB
	А
	2
	Да/нет

	10.
	При безуспещности медикаментозной терапии, сохранении приступов ЖТ, наличии дисфункции ЛЖ, ассоциированной с желудочковой экстрасистолией, пациент направлен на консультацию к врачу, специализирующемуся на диагностике и лечении нарущений ритма сердца—(кардиологу, сердечнососудистому хирургу, врачу рентгенэндоваскулярной диагностики и лечения) или в специализированный кардиологический центр для рещения вопроса о необходимости катетерной аблации для профилактики рецидивов аритмии и повторных срабатываний ИКД.
	IB
	А
	2
	Да/нет
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[bookmark: bookmark228]Приложение Al. Состав рабочей группы
Президиум рабочей группы:
Лебедев Дмитрий Сергеевич (Санкт-Петербург)
Михайлов Евгений Николаевич (Санкт-Петербург)
Неминущий Николай Михайлович (Моеква)
Голухова Елена Зеликовна (Моеква)
Члены рабочей группы:
	ФИО
	
	Город

	Бабокин Вадим Егорович
	Член группы
	Москва

	Березницкая Вера Васильевна
	Член группы
	Москва

	Васичкина Елена Сергеевна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Гарькина Светлана Витальевна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Голицын Сергей Павлович
	Член группы
	Москва

	Давтян Карапет Воваевич
	Член группы
	Москва

	Дупляков Дмитрий Викторович
	Член группы
	Самара

	Заклязьминская Елена Валерьевна
	Член группы
	Москва

	Зенин Сергей Анатольевич
	Член группы
	Новосибирск

	Иваницкий Эдуард Алексеевич
	Член группы
	Красноярск

	Ильдарова Рукижат Абдул-Гафуровна
	Член группы
	Москва

	Комолятова Вера Николаевна
	Член группы
	Москва

	Костарева Анна Александровна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Кучинская Елена Андреевна
	Член группы
	Москва

	Лайович (Нестеренко) Лада Юрьевна
	Член группы
	Москва

	Лебедева Виктория Кимовна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Любимцева Тамара Алексеевна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Макаров Леонид Михайлович
	Член группы
	Москва

	Мамчур Сергей Евгеньевич
	Член группы
	Кемерово

	Медведев Михаил Маркович
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Миронов Николай Юрьевич
	Член группы
	Москва

	Митрофанова Любовь Борисовна
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Попов Сергей Валентинович
	Член группы
	Томск

	Ревишвили Амиран Шотаевич
	Член группы
	Москва

	
	
	




	Рзаев Фархад Гусейнович
	Член группы
	Москва

	Романов Александр Борисович
	Член группы
	Новосибирск

	Татарский Роман Борисович
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Термосесов Сергей Артурович
	Член группы
	Москва

	Уцумуева Мадина Джаватовна
	Член группы
	Москва

	Харлап Мария Сергеевна
	Член группы
	Москва

	Царегородцев Дмитрий Александрович
	Член группы
	Москва

	Школьникова Мария Александровна
	Член группы
	Москва

	Шлевков Николай Борисович
	Член группы
	Москва

	Шляхто Евгений Владимирович
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Шубик Юрий Викторович
	Член группы
	Санкт-Петербург

	Яшин Сергей Михайлович
	Член группы
	Санкт-Петербург






Члены Рабочей группы подтвердили отеутетвие финанеовой поддержки/конфликта интерееов. В елучае еообщения о наличии конфликта интерееов, член(ы) рабочей группы был(и) иеключен(ы) из обеуждения разделов, евязанных е облаетью конфликта интерееов.
[bookmark: bookmark229]Приложение А2. Методология разработки
клинических рекомендации
Представленные Рекомендации разработаны на основе клинических рекомендаций по проведению электрофизиологических исследований, катетерной аблации и применению имплантируемых антиаритмических устройств Всероссийского научного общества специалистов по клинической электрофизиологии, аритмологии и кардиостимуляции (ВНОА) 2017 года, рекомендаций общества специалистов по неотложной кардиологии «Желудочковые аритмии у взрослых» 2015 года. Рекомендаций Европейского общества кардиологов по лечению больных с желудочковыми нарушениями ритма и профилактике внезапной смерти 2015 года. Всероссийских клинических рекомендаций по контролю над риском внезапной остановки сердца и внезапной сердечной смерти, профилактике и оказанию первой помощи 2018 года, созданных, в свою очередь, на основе анализа имеющегося более чем 20-летнего опыта различных по целям, протоколам и объемам крупных исследований, проведенных по различным аспектам диагностики и лечения желудочковых тахиаритмий.
В Рекомендациях изложены основные принципы диагностики, стратификации риска внезапной смерти и лечения пациентов, в том числе и в ряде клинических ситуаций, которые были получены в рандомизированных контролируемых исследованиях. Используется комплексный подход с учетом этиопатогенеза, индивидуальных особенностей механизмов развития и течения заболевания, использования медикаментозных, интервенционных и хирургических методов лечения.
Целевая аудитория данных клинических рекомендаций:
1. Врач-кардиолог
2. Врач-сердечно-сосудистый хирург
3. Врач-терапевт
4. Врач общей практики
ЕОК - в тексте настоящих клинических рекомендаций дополнительно указаны показания к тезисам в соответствии с рекомендациями Европейского кардиологического общества (ЕОК).
Вследствие того, что члены Российского кардиологического общества входят в состав Европейского общества кардиологов и также являются его членами, все рекомендации Европейского общества кардиологов (ЕОК) формируются с участием российских экспертов, которые являются соавторами европейских рекомендаций. Таким образом, существующие рекомендации ЕОК отражают общее мнение ведущих российских и европейских кардиологов. В связи с этим формирование Национальных рекомендаций проводилось на основе рекомендаций ЕОК, с учетом национальной специфики, особенностей обследования, лечения, учитывающих доступность медицинской помощи. По этой причине в тексте настоящих клинических рекомендаций одновременно использованы две шкалы оценки достоверности доказательств тезисов рекомендаций: уровни достоверности доказательств ЕОК с УУР и УДД.

Добавлены классы рекомендаций ЕОК, позволяющие оценить необходимость выполнения тезиса рекомендаций (Таблицы 1, 2, 3, 4, 5).
Таблица 1. Классы показаний согласно рекомендациям Европейского Общества Кардиологов (ЕОК)УДД
Расшифровка
Систематический обзор РКИ с применением метаанализа

	Класс
	Определение
	Предлагаемая

	рекомендаций
ЕОК
	
	формулировка

	I
	Доказано или общепризнано, что диагностическая процедура,
	Рекомендовано/

	
	вмешательство/ лечение являются эффективными и полезными
	показано

	II
	Противоречивые данные и/или мнения об эффективности/пользе
диагностической процедуры, вмешательства, лечения
Большинство данных/мнений в пользу эффективности/пользы
	Целесообразно

	
	диагностической процедуры, вмешательства, лечения
	Применять

	Па
	Эффективность/польза диагностической процедуры, вмешательства, лечения установлены менее убедительно
	

	ПЬ
	
	Можно
применять

	III
	Данные или единое мнение, что диагностическая процедура.
	Не

	
	вмешательство, лечение бесполезны / не эффективны, а в ряде
	рекомендуется

	
	случаев могут приносить вред.
	применять


Таблица 2. Уровни достоверности доказательств согласно рекомендациям Европейского Общества Кардиологов (ЕОК)


	
	Уровни достоверности доказательств ЕОК

	А
	Данные многочисленных рандомизированных клинических исследований или метаанализов

	В
	Данные получены по результатам одного рандомизированного клинического исследования или крупных нерандомизированных исследований

	С
	Согласованное мнение экспертов и/или результаты небольших исследований, ретроспективных исследований, регистров


Таблица 3. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов диагностики (диагностических вмешательств)


	УДД
	Расшифровка

	1
	Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или систематический обзор рандомизированных клинических исследований с применением метаанализа

	2
	Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических исследований, с применением метаанализа

	3
	Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с референсным методом, не являющимся независимым от исследуемого метода или нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования

	4
	Несравнительные исследования, описание клинического случая

	5
	Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов


Таблица 4. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств)



	2
	Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением РКИ, с применением метаанализа

	3
	Нерандомизированные сравнительные исследования, в т. ч. когортные исследования

	4
	Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай-

	
	контроль»

	5
	Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение

	
	экспертов


Таблица 5. Шкала оценки уровней убедительно ети рекомендаций (УУР) для методов профилактики, диагноетики, лечения и реабилитации (профилактичееких, диагноетичееких, лечебных, реабилитационных вмешательетв)


	УУР
	Расшифровка

	А
	Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам являются согласованными)

	В
	Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по интересующим исходам не являются согласованными)

	С
	Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по интересующим исходам не являются согласованными)




Порядок обновления клинических рекомендаций
Механизм обновления клиничееких рекомендаций предуематривает их еиетематичеекую актуализацию - не реже чем один раз в три года или при появлении новой информации о тактике ведения пациентов е данным заболеванием. Решение об обновлении принимает М3 РФ на оенове предложений, предетавленных медицинекими некоммерчеекими профеееиональными организациями. Сформированные предложения должны учитывать результаты комплекеной оценки лекаретвенных препаратов, медицинеких изделий, а также результаты клиничеекой апробации.
[bookmark: bookmark230]Приложение АЗ. Связанные документы
Связанные документы
1. Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 15 ноября 2012 г. № 918н «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи больным с сердечно-сосудистыми заболеваниями».
2. Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 9 ноября 2012 г. № 710н "Об утверждении стандарта специализированной медицинской помощи при желудочковой тахикардии"
3. Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 15 июля 2016 г. №520н «Об утверждении критериев оценки качества медицинской помощи».
4. Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 28.02.2019 № ЮЗн «Об утверждении порядка и сроков разработки клинических рекомендаций, их пересмотра, типовой формы клинических рекомендаций и требований к их структуре, составу и научной обоснованности включаемой в клинические рекомендации информации» (зарегистрирован 08.05.2019 № 54588).
Антиаритмические препараты для профилактики желудочковых аритмий
В настоящее время принята классификация противоаритмических препаратов по Е.М.Vaughan Williams в модификации B.N. Singh и D.C. Harrison.
Эта классификация позволяет разделить все известные в	настоящее время
противоаритмические препараты на 4 класса, в зависимости от их способности:
1. угнетать деполяризацию (фазу 0 потенциала действия) в тканях с «быстрым» ответом;
2. блокировать симпатические влияния на сердце;
3. увеличивать продолжительность потенциала действия, замедляя процессы реполяризации;
4. замедлять деполяризацию в тканях с «медленным» ответом.
Каждый из известных противоаритмических препаратов обладает одним из представленных выше эффектов в качестве доминирующего, что позволяет отнести его к тому или иному классу.
1. Антиаритмические препараты 1 класса (препараты, блокирующие натриевые каналы).
2. Бета-адреноблокаторы: антиаритмические прапараты 11 класса.
3. Антиаритмические препараты 111 класса: препараты, блокирующие калиевые каналы.
4. Блокаторы «медленных» кальциевых каналов: антиаритмические препараты IV класса.
Таблица А3.1 Антиаритмические препараты для длительной терапии с целью профилактики рецидивов ЖТ.
Антиаритмический препарат (класс^)
Доза	для
длительного перорального применения
Показания
Частые
побочные эффекты
Амиодарон** (III)
200 мг - 3 раза в сутки - 1 неделя, затем
200 мг 2 раза в сутки -	1-2
недели, затем поддерживающая доза
200 мг в сутки
ЖЭ, ЖТ, ФЖ, в том числе у пациентов с ХСН,
патологической (>	1,4 см)
глж, пике
Ка рдиальные:
Г ипотензия, брадикардия, АВ-6локады,
ЖТ типа TdP, замедление ритма ЖТ ниже	порога
детекции	ИКД***,
возрастание порога дефибрилляции
Некардиальные: кератопатия, гипо- и гипертиреоз, рвота, запор,
фотосенсибилизация, атаксия,
головокружение, периферическая нейропатия, тремор, лекарственный гепатит,	цирроз
печени,	фиброз
легких, пневмонит
Бета-адреноблокаторы (II) #Атенолол** (1) #бисопролол** (2) #карведилол** (3) #Метопролол** (4) #Пропанолол** (5)
Разные дозы 25-100 мг 1-2 р/ сут. (1)
2,5-10 мг 1 р/ сут. (2)
3,125-25 мг 2 р/ сут. (3)	[585,
586]
25-100 мг 1-2 р/ сут. (4)
10-40 мг 4 р/сут. (5) [588]
ЖЭ, ЖТ, в том числе у пациентов с ХСН,
патологической ГЛЖ (>	1,4
см), пике, врожденный LQTS, КЭПЖТ
Ка рдиальные: Брадикардия, гипотензия, АВ- блокада, усугубление ХСН.
Некардиальные:
Г оловокружение, усталость,
бронхообструктивный синдром, тревожные расстройства, депрессия, диарея, сексуальные расстройста, гипогликемия при инсулинзависимом СД
Соталол** (III)
80-120 мг сут.
Макс, доза мг/сут.
2 Р/ 320
ЖЭ, ЖТ, ФЖ
Ка рдиальные: брадикардия, гипотензия, усугубление ХСН, ЖТ типа TdP
Некардиальные:	как
у	бета-
адреноблокаторов
Пропафенон** (1C)
150-300 мг 3 р/ сут.
ЖЭ, ЖТ
отсутствии
структурного
поражения
сердца)
(в
Лаппаконитина гидробромид** (1C)
25-50 мг 3 р/сут.
Диэтила минопропионилэтоксикаобониламиноФенотиазин (1C)
50 мг 3 р/сут.
Кардиальные:	СА-
блокада, АВ-6локада, расширение комплекса QRS до 25%, отрицательный инотропный эффект, усугубление ХСН, увеличение порогов стимуляции	и
дефибрилляции сердца.
Аритмогенное
действие
мономорфная ЖТ, ФЖ.
Некардиальные: головокружение, утомляемость, сухость во рту, тошнота, диарея, тремор, нечеткость зрения, нарушения функции печени
#фенитоин** (IB)
400-600 мг/сут.
ЖЭ, ЖТ
Ка рдиальные:
артериальная
гипотония
Некардиальные:
головокружение,
дизартрия, летаргия,
гингивит,
макроцитарная
анемия.















































волчаночноподобный синдром, легочные инфильтраты
Ка рдиальные: гипотензия, отеки, АВ-6локада	,#верапамил** (IV)
240-480 мг/сут. [589]
#дилтиазем (IV)
120-360 мг/сут. [590, 591, 592]

ЖТ	(из
выносящего тракта	ПЖ,
ЛЖ;
фасцикулярная
ЖТ)

синусовая брадикардия, усугубление ХСН у пациентов	со
сниженной ФВЛЖ Некардиальные: головная боль, сыпь, гиперплазия десен, запор, диспепсия
Примечания: ^согласно классификации Е.Vaughan Williams в модификации D.Harrison.
Сут. - сутки, мг/сут. - миллиграмм в сутки, ЖЭ - желудочковая экстрасистолия, ЖТ - желудочковая тахикардия, ФЖ - фибрилляция желудочков, ФП - фибрилляция предеердий, ТП - трепетание предеердий, СА - еиноатриальный, АВ - атриовентрикулярный, LQTS - еиндром удлиненного интервала QT, КЭПЖТ - катехоламинергичеекая полиморфная желудочковая тахикардия, ПЖ - правый желудочек, ГЛЖ - гипертрофия левого желудочка, НИКС - поетинфарктный кардиоеклероз, ФВЛЖ - фракция выброеа левого желудочка, ХСН - хроничеекая еердечная недоетаточноеть, ФК - функциональный клаее, СД - еахарный диабет, TdP -torsades de pointes.
Антиаритмические препараты для купирования пароксизмов желудочковой тахикардии
	Препарат (класс^)
	Дозы и схемы
	Применение
	Параметры ЭКГ,
требующие
внимания
	Частые побочные эффекты

	Ам и одарен (III)
	в/в струйно 5 мг/кг в течение 15-20 мин., далее в/в капельно:
1 мг/мин. - 6 ч.,
0,5 мг/мин. - 18 ч. (до 1200 мг в сутки)
	ЖТ у пациентов со структурным поражением сердца, после перенесенного ИМ, в том числе при патологической ГЛЖ, ХСН, ЖТ после кардиологических операций, ЖТ у пациентов с ИКД***
	Синусовая брадикардия < 50 уд/мин.
Угнетение АВ- проведения (блокады II-III ст.),
QRS > 160 мс,
QT > 500 мс
	Артериальная гипотония, брадикардия, нарущения АВ- проводимости, возрастание порога дефибрилляции, ЖТ типа TdP(редко)

	Лидокаин=*‘=*‘(1В)
	1-2 мг/кг в/в струйно (100-200 мг) в течение 3-5 мин., при необходимости далее в/в капельно 1-4 мг/мин.
	ЖТ у пациентов в остром периоде ИМ, ЖТ вследствие интоксикации сердечными
гликозидами, после кардиохирургических операций
	Значимо не влияет на интервалы ЭКГ. Может сокращать QTc
	Делирий, психоз, эпилептические припадки, тремор, дизартрия (при дозах капельного введения 1 г/сут. и более)

	Прокаинамид=*'=*'
(IA)
	В/в струйно
10-17 мг/кг в
течение 20-50 мин.,
затем при
необходимости
в/в капельно 1-4 мг/
мин.
	ЖТ у пациентов без структурной патологии сердца и ХСН
	Синусовая брадикардия < 50 уд/мин.
угнетение АВ- проведения (блокады II-III ст.),
QRS > 160 мс,
QT > 500 мс
	Артериальная гипотония, брадикардия, нарущения АВ- проводимости, нарущения в/ж проводимости, возрастание порога дефибрилляции, ЖТ типа TdP

	#верапамил=*‘=*‘ (IV)
	В/в струйно 2,5-5 мг каждые 15-30 мин
	«Идиопатические» ЖТ: Из выносящего тракта ПЖ, ЛЖ.
Фасцикулярная ЖТ
	Синусовая брадикардия < 50 уд/мин.
Угнетение АВ- проведения (блокады II-III ст.)
	Артериальная гипотония, брадикардия, нарущения АВ- проводимости, острая сердечная недостаточность. Противопоказан при синдроме ВПВ и любых формах ХСН

	#три фоса ден и н
	В/в струйно 10 мг в течение 2сек.
Через 2 мин. возможно повторное
	«Идиопатические» ЖТ: Из выносящего тракта ПЖ, ЛЖ.
Фасцикулярная ЖТ
	
	Арест синусового узла или АВ-6локада II-III ст. (кратковременно).





	
	введение 20 мг
в течение 2 сек., затем через 2 мин.
30 мг
в течение 2 сек [593].
	
	
	Возможно развитие пароксизма ФП. Одышка, бронхоспазм

	#магния сульфат’*^’*'
	2-4 г в/в струйно медленно под контролем АД.
	ЖТ типа TdP при синдромах удлиненного интервала QT различной этиологии
	
	Артериальная
гипотония


Примечания: ^согласно классификации Е.Vaughan Williams в модификации D.Harrison.


Сут. - сутки, мг/сут. - миллиграмм в сутки, ЖЭ - желудочковая экстрасистолия, ЖТ - желудочковая тахикардия, ФЖ - фибрилляция желудочков, ФП - фибрилляция предеердий, ТП - трепетание предеердий, СА - еиноатриальный, АВ - атриовентрикулярный, LQTS - еиндром удлиненного интервала QT, КЭПЖТ - катехоламинергичеекая полиморфная желудочковая тахикардия, ПЖ - правый желудочек, ГЛЖ - гипертрофия левого желудочка, НИКС - поетинфарктный кардиоеклероз, ФВЛЖ - фракция выброеа левого желудочка, ХСН - хроничеекая еердечная недоетаточноеть, ФК - функциональный клаее, ЭКГ - электрокардиограмма, ИКД*** - имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор, СД - еахарный диабет, TdP - torsades de pointes, АД - артериальное давление.
[bookmark: bookmark231]Приложение Б. Алгоритмы ведения пациента
Схема 1. Алгоритм купирования пароксизма желудочковой тахикардии
[image: ]

Схема 2. Лечение рецидивирующей ЖТ у пациентов с ИБС и неишемической кардиомиопатией
[image: ]Алгоритм ведения пациента с подозрением на желудочковую тахикардию
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[bookmark: bookmark232]Приложение В. Информация для пациентов
Желудочковые нарушения ритма
Желудочковые тахикардии и внезапная сердечная смерть
Основная терминология
Желудочковые нарушения ритма или желудочковые тахиаритмии - обобш,енное название раеетройетв еердечного ритма, при которых иеточник патологичеекой электричеекой активно ети находитея в ткани желудочков еердца.
Внезапная емерть - непредвиденное емертельное еобытие, не евязанное е травмой и возникаюш,ее в течение 1 чаеа е момента появления еимптомов у практичееки здорового человека. Еели емерть произошла без евидетелей, о внезапной емерти говорят в том елучае, еели погибший находилея в удовлетворительном еоетоянии за 24 чаеа до емерти.
Внезапная еердечная емерть (ВСС) - термин применяетея, еели внезапная емерть возникла у пациента е извеетным при жизни врожденным или приобретенным потенциально фатальным заболеванием еердца, или патология еердечно-еоеудиетой еиетемы была выявлена поемертно и могла быть причиной емерти, или еели очевидные внееердечные причины емерти не были выявлены, и нарушение ритма елужит наиболее вероятной причиной емерти.
Сопиальная значимоеть
Внезапная еердечная емерть как необратимый иеход и результат внезапной оетановки еердца доетигает 50% ереди других иеходов у лиц 35-50 лет, преимуш,еетвенно мужекого пола, однако в поеледнее время наблюдаетея тенденция к увеличению доли лиц женекого пола, а также подроеткового и юношеекого возраета.
Почти в половине елучаев оетановка еердца у лиц етарше 40 лет проиеходит без извеетных заболеваний еердца, однако большинетво из них при этом имеют недиагноетированную ишемичеекую болезнь еердца (ИБС). Снижение заболеваемоети ИБС и другими видами еердечной патологии привело к уменьшению количеетва елучаев ВСС почти на 40%. Суш,еетвует генетичеекая предраеположенноеть к внезапной емерти. Опиеано прогноетичеекое значение еемейного анамнеза внезапной емерти - при наличии одного елучая внезапной емерти в еемье отноеительный ее риек возраетает практичееки вдвое, а при двух елучаях внезапной емерти в еемье риек увеличиваетея в 9 раз.
Бдительноеть по отношению к электрокардиографичееким (ЭКГ) и эхокардиографичееким признакам наеледетвенных аритмогенных заболеваний являетея важной чаетью клиничеекой практики и позволяет евоевременно выявить лица е выеоким риеком ВСС. Скрининг ближайших родетвенников жертв внезапной емерти позволяет выявить лица в зоне риека, назначить еоответетвуюш,ее лечение и тем еамым предотвратить другие елучаи внезапной емерти в этой еемье.
Клинические проявления
Клинические проявления желудочковых тахиаритмий могут существенно различаться - от абсолютной бессимптомности до сердцебиения, дискомфорта в груди, загрудинной боли, удушья, головокружения, пресинкопальных и синкопальных состояний. Учащенное сердцебиение, предобморочное состояние и обмороки - три наиболее важных симптома, которые требуют визита к врачу и дополнительного обследования.
Коррекния сердечно-сосудистых факторов риска неблагоприятных исходов
Пациент должен знать об имеющихся у него и членов его семьи сердечно-сосудистых факторах риска — курении, избыточной массе тела, психоэмоциональном стрессе, малоподвижном образе жизни, повышенном уровне холестерина. Влияние указанных факторов риска может быть снижено. Особенно важна коррекция изменяемых факторов риска при наличии у пациента и членов его семьи некорригируемых факторов риска, к которым относятся: наличие в семейном анамнезе внезапной сердечной смерти, ранних мозговых инсультов, инфарктов миокарда, сахарного диабета; также к данным факторам относят мужской пол, пожилой возраст, физиологическую или хирургическую менопаузу у женщин.
Коррекцию факторов риска требуется проводить не только пациенту, но и членам его семьи. Она осуществляется путем реализации программ семейной первичной профилактики и воспитания, составленных лечащим врачом:
· Индекс массы тела (Кегле) = масса тела в килограммах/(рост в м );
· Индекс талия/бедра (ИТБ): ИТБ = ОТ/ОБ, где ОТ (окружность талии) — наименьшая окружность, измеренная над пупком; ОБ (окружность бедер) — наибольшая окружность, измеренная на уровне ягодиц;
· Интерпретация уровня холестерина плазмы:
· целевой уровень холестерина липопротеинов низкой плотности (ЛИН) для пациентов с очень высоким риском < 1,8 ммоль/л или его снижение не менее чем на 50% от исходного уровня, если он находился в диапазоне 1,8-3,5 ммоль/л (70-135 мг/дл);
· целевой уровень холестерина ЛИП для пациентов с высоким риском < 2,6 ммоль/л или его снижение не менее чем на 50% от исходного уровня, если он находился в диапазоне 2,6-5,2 ммоль/л (100-200 мг/дл);
· целевой уровень холестерина ЛНП для пациентов с низким и умеренным риском < 3 ммоль/ л;
· Липопротеины высокой плотности (ЛПВП) > 1,2 ммоль/л (у женщин), > 1,0 ммоль/л (у мужчин);
· Целевой уровень триглицеридов <1,7 ммоль/л.
Уровень глюкозы в плазме крови натощак не выше 6,1 ммоль/л;
Уровень мочевой кислоты сыворотки крови < 420 мкмоль/л (у мужчин), < 360 мкмоль/л (у женщин).
Базовые советы пациенту и его семье
1. Достаточным считается сон не менее 7 часов в сутки;
2. Масса тела должна приближаться к идеальной (ИМТ менее 25 кг/м ). Для этого суточная калорийность пищи в зависимости от массы тела и характера работы должна составлять от 1500 до 2000 ккал. Потребление белка — 1 г/кг массы тела в сутки, углеводов — до 50г/сут, жиров — до 80 г/сут.
3. Желательно вести дневник питания; пациенту настоятельно рекомендуется избегать жирных, сладких блюд, отдавать предпочтение овощам, фруктам, злаковым и хлебу грубого помола;
4. Ограничение потребления соли до 5 г/сутки;
5. Следует употреблять в пищу продукты, богатые калием (свежие фрукты, овощи, курага, печеный картофель);
6. Необходимо прекратить или ограничить курение;
7. Потребление алкоголя следует ограничить до 30 мл/сут в пересчете на абсолютный этанол;
8. Согласование с лечащим врачом индивидуально приемлемых для пациента нагрузок: пешие прогулки, езда на велосипеде, ходьба на лыжах, работа в саду;
9. Психоэмоциональный стресс на производстве и в быту контролируется правильным образом жизни. Следует ограничить продолжительность рабочего дня и домашних нагрузок, избегать ночных смен, командировок;
10. Юношам, занимающимся спортом, нельзя злоупотреблять пищевыми добавками для наращивания мышечной массы и исключить прием анаболических стероидов.
Советы папиенту с имплантированным кардиовертером-дефибриллятором и/ или устройством сердечной ре синхронизирующей терапии
Запрещается подвергаться воздействию мощных магнитных и электромагнитных полей, а также непосредственному воздействию любых магнитов вблизи места имплантации; Запрещается подвергаться воздействию электрического тока;
Выполнение магнитно-резонансной томографии (МРТ) запрещено; исключение составляют системы ИКД и СРТ-Д (электроды и устройство), имеющие отметку о МРТ-совместимости; Запрещается наносить удары в грудь в область имплантации ИКД/СРТ-Д, пытаться смещать аппарат под кожей;
Запрещается садиться за руль транспортного средства в первые 3 месяца после имплантации ИКД/ СРТ-Д, а также в течение 3 месяцев после обоснованного срабатывания ИКД; Запрещается применять монополярную электрокоагуляцию при хирургических вмешательствах (в т.ч. эндоскопических), применение биполярной коагуляции должно быть максимально ограничено;
Следует ограничить применение перфораторов и электродрелей, а также газонокосилок; косить вручную и колоть дрова необходимо с осторожностью, по возможности лучше отказаться от данного вида деятельности;
Нежелательны большие нагрузки на плечевой пояс;
Можно пользоваться компьютером и подобными ему устройствами, в том числе портативными;
· Можно выполнять любые рентгеновские исследования, в том числе компьютерную томографию;
· Можно работать по дому или на земельном участке, использовать электроинструмент, при условии его исправности;
· Можно заниматься спортом, избегая контактно-травматических видов;
· Пациент с ИКД/ СРТ-Д должен своевременно являться к врачу для проверки устройства с использованием соответствующего программатора;
· Пациент с ИКД/ СРТ-Д должен знать название, модель имплантированного устройства; крайне желательно всегда иметь при себе паспорт, информационные данные об ИКД/ СРТ-Д.
Советы папиенту после проведения интервеннионного лечения желудочковых наругдений ритма
· Ограничение среднетяжелых, тяжелых физических нагрузок в течение от одного до трех месяцев после интервенционного лечения желудочковых наругчений ритма;
· Строгое соблюдение двигательного режима, рекомендаций по приему медикаментозных препаратов;
· Регулярное посещение лечащего врача с оценкой состояния здоровья, ЭКГ-контролем не реже 1 раза в 6 месяцев;
· При возникновении приступа аритмии, сопровождающегося головокружением, слабостью, потерей сознания, учащенным сердцебиением, - вызов скорой медицинской помощи; желательна ЭКГ-фиксация наругчений ритма;
· По показаниям, рекомендациям лечащего врача может быть необходимо проведение контрольного эхокардиографического исследования, суточного мониторирования ЭКГ.
Приннипы наблюдения папиента у лечагаего врача
· Плановые визиты к лечащему врачу для контроля состояния здоровья показаны в среднем 1 раз в полгода;
· Пациенту желательно знать названия и дозировки принимаемых препаратов;
· Целесообразно проведение ЭКГ-контроля при визите к лечащему врачу;
· При ухудшении самочувствия рекомендован внеплановый осмотр лечащего врача.
Неотложные состояния, требующие вызова скорой медицинской помоттти
· При возникновении эпизода аритмии, сопровождающегося головокружением, слабостью, предобморочным состоянием, потерей сознания, учащенным сердцебиением показан вызов скорой медицинской помощи для контроля и стабилизации состояния, определения показаний к возможной госпитализации в стационар;
· При возникновении эпизодов предобморочных состояний, потери сознания рекомендован вызов скорой медицинской помощи для контроля и стабилизации состояния, определения показаний к возможной госпитализации в стационар;
· При возникновении срабатываний ИКД/СРТ-Д рекомендован вызов скорой медицинской помощи для контроля и стабилизации состояния, определения показаний к возможной госпитализации в стационар;
Пациентам с возникшими осложнениями после катетерной аблации рекомендована скорейшая госпитализация в специализированный стационар для проведения необходимых лечебно-диагностических мероприятий.
[bookmark: bookmark233]Приложение Г.
Шкала SCORE
Название на русском языке: Шкала SCORE
Оригинальноеназвание (еслиесть):8СОКЕ scale (Systematic COronary Risk Evaluation)
Источник (официальный сайт разработчиков, публикация с валидацией):
http ://www.heartscore. org/m_RU
Тип (подчеркнуть):
- шкала оттенки
· индекс
· вопросник
· другое (уточнить):
Назначение: клинический инструмент для оценки риска смертельного сердечно-сосудистого заболевания в течение 10 лет. Настоящая шкала разработана для стран с высоким уровнем смертности от ССЗ (включая Россию) на основании следующих факторов: возраст, пол, курение, уровень систолического АД и ОХС. Уровень ХС ЛВП не учитывается. Общая оценка риска с помощью SCORE рекомендуется у бессимптомных взрослых старше 40 лет, без ССЗ, СД, ХБП или СЕХС.
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Ключ (интерпретация):
Уровень суммарного СС риск по шкале SCORE: менее 1% — низкий.
от 1 до 4% — средний или умеренно повышенный, от 5% до 9% — высокий.
>10% — очень высокий.
Пояснения: нет
CHA2DS2-VASc. Шкала оценки риска тромбоэмболических осложнений у пациентов с фибрилляцией/трепетанием предсердий
Название на русском языке: CHA2DS2-VASc. Шкала оценки риска тромбоэмболических осложнений у пациентов с фибрилляцией/трепетанием предсердий
Оригинальное название (если есть): CHA2DS2-VASc
Источник (официальный сайт разработчиков, публикация с валидацией): Olesen, Jonas Bjerring, et al. Validation of risk stratification schemes for predicting stroke and thromboembolism in patients with atrial fibrillation: nationwide cohort study. Bmj 342 (2011): dl24.
Тип (подчеркнуть):
шкала оттенки

· индекс
· вопросник
· другое (уточнить):
Назначение: клинический инструмент для прогнозирования риска ишемического инсульта и системного тромбоэмболизма при фибрилляции предсердий
Содержание (шаблон):
	Фактор риска
	Баллы

	Инсульт, транзиторная ишемическая атака или артериальная тромбоэмболия в анамнезе
	2

	Возраст >75 лет
	2

	Артериальная гипертензия
	1

	Сахарный диабет
	1

	Застойная сердечная недостаточность/ дисфункция ЛЖ (в частности, ФВ <40%)
	1

	Сосудистое заболевание (инфаркт миокарда в анамнезе, периферический атеросклероз, атеросклеротические бляшки в аорте)
	1

	Возраст 65-74 года
	1

	Женский пол
	1




Ключ (интерпретация):
	Сумма баллов по шкале CHA2DS2-VASC
	Ожидаемая частота инсультов за год

	0
	0 %

	1
	1,3 %

	2
	2,2 %

	3
	3,2 %

	4
	4,0 %

	5
	6,7 %

	6
	9,8 %

	7
	9,6 %

	8
	6,7 %

	9
	15,2 %




Пояснения: нет
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