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Распространенность ВОС у детей
В США централизованный обяза�

тельный реестр случаев ВОС у детей

отсутствует. Имеющиеся на сегодня

данные собирались на основании со�

общений в средствах массовой инфор�

мации, отчетов непрофессиональных

общественных движений по ВОС, а

также статей в рецензируемых медици�

нских изданиях, при этом описывае�

мые случаи, как правило, регистриро�

вались в крупных специализирован�

ных центрах. Эпизоды реанимирован�

ной остановки сердца (прерванной

кардиальной смерти) ретроспективно

документировать еще труднее. Соглас�

но расчетам Центров по контролю и

профилактике заболеваний (CDC), в

США ежегодно от ВОС умирает около

2 тыс. пациентов в возрасте до 25 лет.

По другим данным, частота ВОС у де�

тей и подростков составляет от 0,8 до

6,2 на 100 тыс. в год. Анализируя ре�

зультаты исследований Maron и соавт.

(1986) и Spurgeon (2001), можно прий�

ти к выводу, что частота ВОС у под�

ростков и молодых взрослых увели�

чивается.

ВОС может происходить даже у са�

мых маленьких детей и в состоянии

покоя; в то же время вероятность этого

события у детей и молодых взрослых с

фоновыми кардиоваскулярными забо�

леваниями увеличивается при заняти�

ях спортом. Тем не менее в двух иссле�

дованиях Maron и соавт. (2006, 2009)

было установлено, что частота ВОС у

молодых американских спортсменов,

участвующих в соревнованиях, не пре�

вышает 100 случаев в год. По данным

итальянского исследования, частота

ВОС у молодых спортсменов до внед�

рения программы общенационального

скрининга составляла 1 случай на

25 тыс. в год (Corrado et al., 2006). Cor�

rado и соавт. (2003) также выявили, что

относительный риск ВОС у спортсме�

нов�подростков и молодых взрослых в

2,5 раза выше, чем у лиц аналогичного

возраста, не занимающихся спортом,

причем это повышение риска связано

с фоновыми заболеваниями сердца.

Оценку истинной распространен�

ности ВОС затрудняет известная пред�

взятость публикаций (склонность не

сообщать неожиданные или нежела�

тельные результаты) и направлений

пациентов (когда результаты диагнос�

тического теста влияют на последую�

щее направление для более глубокого

обследования). Кроме того, следует

учитывать трудности в установлении

причины смерти у пациентов с пер�

вичными заболеваниями электричес�

кой системы сердца (так называемые

случаи с отрицательными результата�

ми аутопсии). Многие из известных на

сегодня электрических расстройств

были описаны лишь недавно, что за�

трудняет интерпретацию более старых

исследований по оценке причин педи�

атрической ВОС, идентифицирован�

ных по данным аутопсии.

Кардиальные расстройства, 
предрасполагающие к ВОС 
в молодом возрасте

Фоновые заболевания сердца, ассо�

циированные с ВОС у детей и молодых

взрослых, перечислены в таблице 1.

В целом их можно разделить на струк�

турно�функциональные (т.е. поддаю�

щиеся выявлению с помощью элект�

рокардиографии или аутопсии), пер�

вичные электрические (в подавляю�

щем большинстве случаев наблюдают�

ся при структурно и функционально

нормальном сердце) и другие, включа�

ющие использование наркотиков и

стимуляторов (например, кокаина,

эфедры) и назначение некоторых ле�

карственных препаратов (например,

эритромицина, кетоконазола, карба�

мазепина). Для более детального озна�

комления с каждым из этих трех раз�

личных состояний можно обратиться к

работам Berger и соавт. (2004) и

Campbell и соавт. (2009).

Генетика ВОС у детей
Во всех областях медицины появля�

ются все новые заболевания, для кото�

рых удалось обнаружить вызывающие

их генетические мутации. Началось изу�

чение большой когорты практически

здоровых людей с целью определения

наиболее распространенных полимор�

физмов и фоновой частоты редких ге�

нетических вариантов пока неясной

значимости в общей популяции. В от�

ношении заболеваний сердца возмож�

ности исследования генотипа еще не

достигли уровня, который бы позволял

использовать один лишь генотип (без

привязки к описанию клинического

фенотипа) для рутинной стратифика�

ции риска клинических исходов. Изве�

стно, что многие заболевания сердца,

включая гипертрофическую кардио�

миопатию и кардиальные ионные ка�

налопатии, являются генетическими.

В многочисленных исследованиях бы�

ла продемонстрирована эффектив�

ность генетического тестирования

ближайших родственников пациентов,

умерших от ВОС. В исследовании Behr

и соавт. (2003) кардиальные симптомы

наблюдались у 27% родственников па�

циентов с ВОС, при этом риск преж�

девременной смерти у родственников

первой степени родства составлял 6%.

После изучения 49 случаев ВОС с от�

рицательной аутопсией у пациентов

молодого возраста Tester и Ackerman

(2007), используя молекулярно�гене�

тическое тестирование, выявили у 17

пациентов мутации, вызывающие

синдром длинного QT и катехолами�

нергическую полиморфную желудоч�

ковую тахикардию; в 9 (53%) из этих

случаев семейный анамнез был отяго�

щен ВОС или синкопе. Наличие в лич�

ном анамнезе синкопе, эпилептичес�

ких припадков и/или остановки серд�

ца наблюдалось у 7 пациентов, умер�

ших от ВОС. В исследовании 2005 г.

(Tan et al.) с помощью генетического

тестирования была установлена веро�

ятная причина смерти у 17 из 43 боль�

ных с отрицательной аутопсией (40%).

Генетическое тестирование родствен�

ников дополнительно выявило 151

пресимптомного или недиагностиро�

ванного носителя заболевания (в сред�

нем 8,9 на семью).

Учитывая генетическую природу

многих заболеваний, перечисленных

в таблице 1, очевидна огромная зна�

чимость детального, всестороннего

семейного анамнеза (а также, при не�

обходимости, консультации эксперта

по кардиальной генетике). Первичная

цель – проспективное выявление всех

членов семьи, даже не имеющих ка�

ких�либо симптомов, которые гено�

типически или фенотипически стра�

дают заболеванием, предрасполагаю�

щим к ВОС. В 2008 г. Morales и соавт.

изучали роль семейного анамнеза при

обследовании пациентов с кардиоми�

опатией и ионными каналопатиями,

предрасполагающими к ВОС, и выя�

вили, что генеалогический анализ до

третьего поколения является высоко�

эффективным диагностическим ин�

струментом.

Признаки и симптомы повышенного
риска ВОС

ВОС может быть первым проявле�

нием заболевания, однако у пациен�

тов, страдающих структурно�функци�

ональными или первичными электри�

ческими заболеваниями, предшеству�

ющие ВОС симптомы встречаются до�

вольно часто. В то же время признаки

и симптомы, свидетельствующие о по�

вышенном риске ВОС, часто непра�

вильно интерпретируются и недооце�

ниваются как родственниками паци�

ентов, так и медицинским персона�

лом. Эта проблема хорошо освещена в

работе Liberthson (1996), представляю�

щей собой анализ девяти предыдущих

исследований. Такие предшествующие

симптомы, как головокружение, боль

в груди, синкопе, сильное сердцебие�

ние и одышка, в сочетании с наличием

в семейном анамнезе внезапной преж�

девременной смерти обнаруживались

у 25�61% исследованной популяции.

В 8�33% случаев смерть была связана с

физическими нагрузками. Wisten и

Messner (2005) проанализировали ре�

зультаты аутопсии 162 пациентов мо�

лодого возраста (от 15 до 34 лет), умер�

ших от ВОС, и установили, что в 92

случаях развитию ВОС предшествова�

ли синкопе/пресинкопе, боль в груди,

сильное сердцебиение и одышка; у 26

таких больных семейный анамнез был

отягощен наличием ВОС. В исследова�

нии, спланированном для изучения

причин естественной смерти людей в

возрасте от 5 до 35 лет, наиболее частой

причиной внезапной смерти (29% слу�

чаев) у пациентов с отсутствующей

или минимальной кардиальной пато�

логией предположительно являлась

аритмия, при этом 11% смертельных

исходов были связаны с физической

нагрузкой (Puranik et al., 2005). ВОС в

анамнезе присутствовала у 4,5% бли�

жайших родственников. Важно отме�

тить, что у спортсменов, тренирую�

щихся до состояния физического из�

неможения, симптомы часто неспеци�

фические, что значительно затрудняет

диагностику.

В большинстве случаев непосред�

ственной причиной ВОС является фа�

тальная желудочковая тахиаритмия

(фибрилляция желудочков или желу�

дочковая тахикардия без пульса), вы�

зывающая кардиальный коллапс. Не�

которые из этих аритмий (например,

torsades de pointes, или пируэт�тахикар�

дия, – тахиаритмия, связанная с синд�

ромом длинного интервала QT) могут

быть быстропроходящими и самоли�

митирующимися, вызывая эпизоды

синкопе/пресинкопе или симптомы,

напоминающие эпилептический при�

падок. На основании этих неврологи�

ческих признаков и симптомов паци�

ента могут направить к неврологу, что

отдалит его от кардиологического об�

следования и, соответственно, уста�

новления правильного диагноза и на�

значения адекватного лечения. ВОС,

ассоциированные с тахиаритмией, сле�

дует отличать от хорошо известного,

но малопонятного явления – внезап�

ной необъяснимой смерти при эпилеп�

сии. В последнем случае это первичное

неврологическое событие может вы�

звать кардиальную смерть вследствие

нарушения автономной функции

Внезапная остановка сердца у детей
Внезапная остановка сердца (ВОС) у детей, которая в отсутствие лечения в течение нескольких минут может вызвать
внезапную кардиальную смерть, оказывает огромное влияние на каждого: детей, родителей, других членов семьи,
работников здравоохранения и общество в целом. Предотвращение ВОС – резкой или неожиданной утраты сердечной
функции – остается важнейшей глобальной проблемой. Цель данного документа – повысить знания педиатров (как
предоставляющих первичную медицинскую помощь, так и специалистов) о распространенности ВОС у детей, ее
причинах и специфических проявлениях, значимости скрининга пациента и его семьи, быстро увеличивающейся роли
генетического тестирования и, наконец, важных аспектах вторичной профилактики ВОС. В настоящем документе не
рассматриваются синдром внезапной смерти младенцев и синдром внезапной необъяснимой смерти, равно как и
специфическое лечение отдельных заболеваний сердца. Данный документ отражает мнение Американской коллегии
кардиологов (American College of Cardiology), Американской ассоциации сердца (American Heart Association) и
Общества сердечного ритма (Heart Rhythm Society).

Таблица 1. Заболевания сердца,
предрасполагающие к ВОС у детей

и молодых взрослых

Структурно'функциональные

1. Гипертрофическая кардиомиопатия*
2. Аномалии коронарных артерий
3. Разрыв аорты/синдром Марфана*
4. Дилатационная и рестриктивная
кардиомиопатии
5. Миокардит
6. Обструкция выводящего тракта левого
желудочка
7. Пролапс митрального клапана
8. Атеросклеротическая болезнь коронарных
артерий
9. Аритмогенная правожелудочковая
кардиомиопатия
10. Состояние после операции по поводу
врожденной болезни  сердца

Электрические

11. Синдром длинного интервала QT*
12. Синдром Вольфа'Паркинсона'Уайта
13. Синдром Бругада*
14. Катехоламинергическая полиморфная
желудочковая тахикардия*
15. Синдром короткого интервала QT*
16. Полная блокада сердца

Другие

17. Наркотические вещества и стимуляторы;
некоторые рецептурные препараты
18. Первичная легочная гипертензия*
19. Сотрясение сердца

* Семейные/генетические заболевания
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кардиоваскулярной системы. Боль в

груди практически всегда отсутствует у

пациентов с первичными электричес�

кими заболеваниями и более характер�

на для пациентов с кардиомиопатия�

ми, врожденными аномалиями коро�

нарных артерий и заболеваниями аор�

ты (расслоением или разрывом, ассо�

циированными с синдромом Марфа�

на). В целом следует отметить, что не�

типичные для кардиальной патологии

симптомы у таких пациентов часто ста�

новятся причиной направления к раз�

личным непрофильным специалистам.

У пациентов с гипертрофической,

дилатационной или рестриктивной

кардиомиопатией могут присутство�

вать симптомы, характерные для брон�

хоспазма физического напряжения.

Свистящее дыхание у пациентов с кар�

диомиопатиями вызвано снижением

комплайенса левого желудочка, мит�

ральной недостаточностью и легочной

венозной гипертензией, сочетающей�

ся с отеком легких. При неэффектив�

ности эмпирической лекарственной

терапии бронхоспазма физического

напряжения или выявлении нормаль�

ной легочной функции следует как

можно скорее обследовать кардиовас�

кулярную систему. В ряде исследова�

ний (Ackerman et al., 1999; Choi et al.,

2004) утопление во время плавания ас�

социировалось с синдромом длинного

интервала QT и катехоламинергичес�

кой полиморфной желудочковой тахи�

кардией. По данным многих авторов,

от 5 до 10% случаев синдрома внезап�

ной смерти младенцев могут быть вы�

званы каналопатическими генетичес�

кими мутациями, связанными с синд�

ромом длинного интервала QT, синд�

ромом Бругада и катехоламинергичес�

кой полиморфной желудочковой та�

хикардией.

При некоторых типах синдрома

длинного интервала QT обнаруживает�

ся врожденная глухота. Поэтому паци�

ентов с врожденной глухотой, не свя�

занной с другими известными синдро�

мами или аномалиями развития, сле�

дует подвергать соответствующему

кардиологическому обследованию.

У детей с синдромом Бругада приз�

наком повышенного риска ВОС могут

быть фебрильные припадки.

Подходы к скринингу
Цель любых мероприятий скринин�

га – идентифицировать лиц группы

риска; пациенты с низким риском до�

пускаются к занятиям спортом, а

больные с повышенным риском нуж�

даются в ограничении физической ак�

тивности, консультировании и соотве�

тствующем лечении. Однако даже при

самых благоприятных обстоятельствах

не все случаи ВОС можно предугадать.

Кроме того, на сегодня ни один про�

токол скрининга не прошел валида�

цию как высокоэффективный.

Обследование перед допуском к заня�
тиям спортом и оценка кардиоваскуляр�
ного риска

Как свидетельствуют результаты вы�

шеуказанных исследований, примерно

в половине случаев ВОС у детей в лич�

ном и/или семейном анамнезе присут�

ствовали указания на повышенный

риск внезапной смерти, такие как по�

теря сознания во время физической

активности или необъяснимая преж�

девременная внезапная смерть у

родственников. Следовательно, часть

пациентов можно отнести к группе

риска даже без использования инстру�

ментальных методов скрининга –

электрокардиографии (ЭКГ) в 12 отве�

дениях и эхокардиографии. Хотя име�

ющиеся данные указывают на то, что

предшествующие признаки и симпто�

мы могут присутствовать у многих па�

циентов с риском ВОС, в большинстве

опубликованных исследований не до�

казана эффективность скрининга пе�

ред допуском к занятиям спортом.

Например, в исследовании Maron и

соавт. (1996) скрининг позволил запо�

дозрить наличие кардиоваскулярного

заболевания только у 3% из 158 спорт�

сменов с ВОС. Тем не менее это иссле�

дование было ретроспективным и де�

тали опросника, применявшегося для

скрининга, равно как и адекватность

последнего, не сообщались. Кроме то�

го, данная работа проводилась до того,

как был описан ряд заболеваний, изве�

стных сегодня как потенциальные

причины ВОС у детей.

В исследовании Wilson и соавт.

(2008), проведенном в Великобрита�

нии, было установлено, что однократ�

ной оценки семейного и личного

анамнеза, осуществляемой в рамках

скрининга перед допуском к занятиям

спортом, недостаточно для выявления

пациентов и семей с повышенным

риском ВОС.

В отличие от скрининга у спорт�

сменов более тщательная оценка кар�

диоваскулярного риска, проводимая

периодически в период детства и пу�

бертата («континуум профилактичес�

кой педиатрической помощи»), мо�

жет предоставляться любому пациен�

ту любого возраста любым медицинс�

ким работником (табл. 2). Анамнез

пациента и его семьи может изме�

няться (и изменяется) со временем,

что обусловливает необходимость об�

новления имеющейся у врача инфор�

мации. Семьям следует объяснять

важность предоставления максималь�

но полных и точных ответов, касаю�

щихся анамнеза.

В США, если использовать скри�

нинг только перед допуском к заняти�

ям спортом, обследованием не будут

охвачены более 25 млн детей школь�

ного возраста, не принимающих учас�

тие в спортивных соревнованиях.

Кроме того, отсрочивание оценки

кардиоваскулярного риска до периода

обучения в университете, когда про�

водится более формальный скрининг

перед включением в университетские

спортивные команды, означает позд�

нюю диагностику повышенного рис�

ка у значительной части пациентов и

семей.

Чтобы любой скрининг ВОС (как

перед допуском к занятиям спортом,

так и в рамках рутинного профилакти�

ческого обследования) был успешным,

работники здравоохранения должны,

во�первых, хорошо знать признаки и

симптомы, указывающие на повышен�

ный риск ВОС, и, во�вторых, адекват�

но реагировать на выявление такого

риска проведением углубленного об�

следования, направлением пациента к

специалисту, назначением лечения и

предоставлением соответствующих ре�

комендаций относительно ограниче�

ния физических нагрузок. Несмотря на

то что необходимость проведения

скрининга компетентными и квалифи�

цированными специалистами является

очевидной, результаты исследования

Glover и соавт. (1998) показали, что в

35% штатов допускается, чтобы скри�

нинг проводил человек, не являющий�

ся врачом.

Американская ассоциация сердца

разработала 12�компонетные реко�

мендации для скрининга спортсме�

нов, участвующих в соревнованиях

(Maron et al., 2007). У детей и подрост�

ков, занимающихся спортом, в насто�

ящее время широко используется еще

одна программа скрининга – совмест�

ные рекомендации Американской

академии педиатрии и пяти других ор�

ганизаций, последний раз обновлен�

ные в 2010 г. Следует отметить, что эти

и другие программы скрининга спорт�

сменов не проходили валидацию, од�

нако применяются в качестве базис�

ных для разработки более сложных

скрининговых моделей. Соответ�

ственно, чувствительность и специ�

фичность скрининга в отношении

риска внезапной кардиальной смерти

не установлены.

По мнению экспертов, среди много�

численных признаков и симптомов,

указывающих на повышенный риск

ВОС, наиболее грозными являются

положительные ответы на любой из

следующих четырех вопросов:

1. У вас когда�либо наблюдались не�

ожиданная и необъяснимая сильная

слабость, потеря сознания или припа�

док, в частности во время физических

нагрузок или в ответ на звуковые триг�

геры, такие как звонок в дверь, звук

будильника или звонящий телефон?

2. Вы когда�либо отмечали боль в

груди или одышку, связанные с физи�

ческими нагрузками?

3. У вас есть родственники, умершие

от внезапной необъяснимой неожи�

данной смерти в возрасте до 50 лет?

4. У вас есть родственники, которым

был установлен диагноз заболевания

сердца, предрасполагающего к внезап�

ной смерти, такой как гипертрофичес�

кая кардиомиопатия, синдром длин�

ного интервала QT, синдром Бругада

и т. д.? (см. табл. 1).

При подозрении на наличие или ди�

агностировании любого заболевания

из представленных в таблице 1 паци�

ента необходимо направить к детскому

или взрослому кардиологу либо арит�

мологу с опытом ведения того состоя�

ния, предрасполагающего к повышен�

ному риску ВОС, которое было обна�

ружено у пациента.

Еще одной важной проблемой с точ�

ки зрения временных и финансовых

затрат и соотношения «стоимость�эф�

фективность» является детальная и

точная оценка кардиоваскулярного

риска в условиях первичной медици�

нской помощи. В настоящее время

этот процесс практически не подлежит

реимбурсации и не является приори�

тетным в клинической практике США.

Список литературы находится в редакции.
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Перевод с англ. Алексея Терещенко

Продолжение в следующем номере.

Таблица 2. Форма оценки риска внезапной кардиальной смерти у детей Да/нет

Личный анамнез

Наблюдалась ли когда'либо у вашего ребенка потеря сознания во время или после
физической нагрузки, эмоциональных переживаний или испуга?

Наблюдались ли когда'либо у вашего ребенка сильная одышка и/или дискомфорт,
боль или чувство давления в груди во время физической нагрузки?

Наблюдалась ли когда'либо у вашего ребенка сильная слабость, связанная
с физической нагрузкой (не такая, как у других детей)?

Ваш врач когда'либо назначал исследования для оценки состояния сердца вашего
ребенка?

Вашему ребенку когда'либо устанавливали диагноз необъяснимого припадочного
расстройства или астмы физического усилия, не контролируемой лекарственными
препаратами?

Семейный анамнез

В вашей семье есть родственники, умершие от внезапной неожиданной необъяснимой
смерти в возрасте до 50 лет (в том числе от синдрома внезапной смерти младенцев,
автокатастрофы, утопления и др.) или выжившие после удушья, вызванного
погружением в воду?

В вашей семье есть родственники, умершие внезапно от проблем с сердцем в возрасте
от 50 лет?

В вашей семье есть родственники, страдающие необъяснимой потерей сознания или
припадками?

В вашей семье есть родственники, имеющие любое из следующих состояний:
– гипертрофическая кардиомиопатия;
– дилатационная кардиомиопатия;
– синдром длинного интервала QT;
– синдром короткого интервала QT;
– синдром Бругада;
– катехоламинергическая желудочковая тахикардия;
– аритмогенная правожелудочковая кардиомиопатия;
– синдром Марфана (разрыв аорты);
– инфаркт миокарда в возрасте до 50 лет;
– водитель ритма или имплантированный дефибриллятор;
– врожденная глухота

Пожалуйста, объясните подробнее все ответы «да»: 

Подпись родителя:

Подпись врача:

Дата:

Памятка врачу: задавайте эти вопросы (или просите родителей заполнить форму) периодически во время
профилактических визитов (в том числе в период новорожденности, перед посещением дошкольных
учреждений и школы, а также перед поступлением и во время учебы в высших учебных заведениях).
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