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КАРДИОМИОПАТИЯ, АССОЦИИРОВАННАЯ С ПРЕДВОЗБУЖДЕНИЕМ ЖЕЛУДОЧКОВ,  
ИЛИ ДИССИНХРОНИЧЕСКАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ У ПАЦИЕНТОВ С АСИМПТОМНЫМ  

И СИМПТОМНЫМ СИНДРОМОМ ВОЛЬФА-ПАРКИНСОНА-УАЙТА
Е.О.Картофелева, Л.И.Свинцова, О.Ю.Джаффарова, А.В.Сморгон, С.Н.Криволапов

НИИ кардиологии - филиал ФГБНУ «Томский национальный исследовательский медицинский центр  
Российской академии наук» (НИИ кардиологии Томского НМИЦ), Россия, Томск, ул. Киевская 111А.

Цель. Изучить причинно-следственную связь между функционированием дополнительно предсердно- 
желудочкового соединения (ДПЖС) и изменениями внутрижелудочковой гемодинамики с развитием диссинхро-
нической кардиомиопатии.

Материал и методы исследования. В исследование было включено 83 пациента с зарегистрированной пре-
экзитацией по данным ЭКГ. Они были поделены на основную и контрольную группы. В основную группу вошли 
33 пациента с диагностированными эхокардиографическими признаками диссинхронической кардиомиопатии 
(снижение фракции выброса (ФВ), увеличение объемов камер сердца, и/или снижение глобальной продольной 
деформации (GLS) левого желудочка (ЛЖ)). В контрольную группу были включены 50 пациентов с синдромом / 
феноменом Вольфа-Паркинсона-Уайта без диссинхронии.

Результаты. После радиочастотной аблации у пациентов основной группы отмечалась закономерная нор-
мализация ширины комплекса QRS и GLS ЛЖ. Медиана ширины QRS до операции составила 110 мс [100; 120] 
и после операции 70 мс [60; 80] (p<0,0001). Медиана GLS ЛЖ до операции составила -18,2 [-19,1; -17]% и после 
операции - -21,3 [-23; -19,2]% (p<0,0001). Несмотря на отсутствие статистически значимого различия ширины 
QRS у пациентов основной и контрольной группы, были выявлены статистически значимые различия размера 
и ФВ ЛЖ. В основной группе медиана конечно-диастолического объема (КДО) ЛЖ (в процентном выражении 
параметра от индивидуальной прогнозируемой нормы) составила 112% [102; 123] и ФВ ЛЖ - 64% [55; 65], а у 
пациентов из контрольной группы - 102% [97; 112] и 65% [64; 66] соответственно. Уровень значимости различий 
для КДО составил р=0,0183, для ФВ ЛЖ - р=0,0003. 

Заключение. Описанные факторы риска (возраст пациентов, правосторонняя локализация ДПЖС, выра-
женность преэкзитации), вероятно имеют важное клиническое значение, но не являются специфичными.
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ция; глобальная продольная деформация

Конфликт интересов: отсутствует. 
Финансирование: Исследование выполнено в рамках государственного задания Министерства науки и высшего 
образования Российской Федерации, № государственной регистрации 122020300044-8.
Рукопись получена: 27.03.2025 Исправленная версия получена: 28.04.2025 Принята к публикации: 29.05.2025
Ответственный за переписку: Картофелева Елена Олеговна, E-mail: lenakartofeleva@yandex.ru

Е.О.Картофелева - ORCID ID 0000-0003-2469-8098, Л.И.Свинцова - ORCID ID 0000-0002-2056-4060, О.Ю.Джаф-
фарова - ORCID ID 0000-0002-3947-4903, А.В.Сморгон - ORCID ID 0000-0002-6531-7223, С.Н.Криволапов - 
ORCID ID 0000-0001-8121-8287

For citation: Картофелева ЕО, Свинцова ЛИ, Джаффарова ОЮ, Сморгон АВ, Криволапов СН. Кардиомиопа-
тия, ассоциированная с предвозбуждением желудочков, или диссинхроническая кардиомиопатия у пациентов с 
асимптомным и симптомным синдромом Вольфа-Паркинсона-Уайта. Вестник аритмологии. 2025; 32(2): 33-41. 
https://doi.org/10.35336/VA-1495. 

CARDIOMYOPATHY ASSOCIATED WITH VENTRICULAR PRE-EXCITATION OR DISSYNCHRONOUS 
CARDIOMYOPATHY IN PATIENTS WITH ASYMPTOMATIC AND SYMPTOMATIC  

WOLFF-PARKINSON-WHITE SYNDROME: PERSONAL EXPERIENCE IN PATIENT MANAGEMENT
E.O.Kartofeleva, L.I.Svintsova, O.Yu.Dzhaffarova, A.V.Smorgon, S.N.Krivolapov

Federal State Budgetary Scientific Institution «Tomsk National Research Medical Center of the Russian Academy  
of Sciences», Russia, Tomsk, 111A Kiyevskaya.

Aim. To study the causal relationship between the functioning of accessory pathway and changes in intraventricular 
hemodynamics in patients with dissynchronous cardiomyopathy.

Methods. The study included 83 patients with registered preexitation according to ECG data. Patients were divided 
into study and control group. The study group included 33 patients with diagnosed echocardiographic signs of dissynchro-
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nous cardiomyopathy (reduced ejection fraction (EF), increased chamber volume and/or decreased global longitudinal 
strain (GLS) of the left ventricle (LV)). The control group included 50 patients with Wolff-Parkinson-White syndrome/
phenomenon without dissynchrony.

Results. After radiofrequency ablation (RFA), patients in the study group showed natural normalization of the QRS 
complex width and LV GLS. The median QRS width before RFA was 110 ms [100; 120] and after RFA 70 ms [60; 80] 
(p<0.0001). The median LV GLS before RFA was -18.2% [-19.1; -17] and after RFA -21.3% [-23; -19.2] (p<0.0001). 
Despite the absence of statistically significant differences in the QRS width in patients in the study and control groups, 
statistically significant differences in the size and LV EF were revealed. In the study group, the median of end-diastolic 
volume (EDV) of LV (as a percentage of the parameter from the individual predicted norm) was 112% [102; 123] and 
EF was 64% [55; 65], and in patients from the control group 102% [97; 112] and 65% [64; 66], respectively. The level of 
significance of the differences for EDV was p=0.0183, for EF it was p=0.0003.

Conclusion. Risk factors of dissynchronous cardiomyopathy (age of patients, right-sided localization of accessory 
pathway, severity of ventricular preexcitation) are probably of important clinical significance, but are not specific. 

Key words: Wolff-Parkinson-White syndrome; dyssynchrony; cardiomyopathy; pediatric population; global lon-
gitudinal strain
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У пациентов с феноменом Вольфа-Паркинсона- 
Уайта (ВПУ) предвозбуждение желудочков, обуслов-
ленное функционированием правосторонних допол-
нительных предсердно-желудочковых соединений 
(ДПЖС), может вызвать диссинхронию межжелудоч-
ковой перегородки (МЖП) [1]. Из-за двойного воз-
буждения желудочков по проводящей системе сердца 
(атриовентрикуляный узел, пучок Гиса) и ДПЖС, про-
исходит электрическая и механическая эксцентричес-
кая активация желудочков с преждевременной актива-
цией базальной части МЖП относительно сокращения 
остального миокарда, что приводит к нарушению син-
хронности сокращения миокарда левого желудочка 
(ЛЖ) [2]. МЖП истончается, 
как при аневризме, с формиро-
ванием сегментарной диски-
незии и выпячиванием МЖП 
в правый желудочек в систолу 
желудочков (рис. 1). Эти из-
менения приводят к развитию 
диссинхронии ЛЖ, как у паци-
ентов с блокадой левой ножки 
пучка Гиса или постоянной 
правожелудочковой кардио-
стимуляцией [3-5]. 

Согласно данным лите-
ратуры, формирование кар-
диомиопатии (КМП) чаще 
наблюдается у пациентов с 

ВПУ без эпизодов суправентрикулярной тахикардии 
(СВТ) или с единичными приступами. Это отличает 
диссинхроническую КМП от хорошо изученной арит-
могенной тахииндуцированной КМП. Как и в случае с 
тахииндуцированной КМП, диссинхрония у пациентов 
с феноменом ВПУ, в большинстве случаев разрешается 
после радиочастотной аблации (РЧА) ДПЖС [6, 7].

Считается, что формирование диссинхроничес-
кой КМП чаще наблюдается у пациентов раннего воз-
раста, с наиболее выраженной преэкзитацией на ЭКГ 
и правой септальной или правой боковой локализаци-
ей ДПЖС [6]. Однако КМП также может наблюдаться 
у взрослых пациентов [6, 8, 9]. А левосторонняя лока-

Рис. 1. Эхокардиография (а) и speckle-tracking эхокардиография (б): аневриз-
матическое выпячивание межжелудочковой перегородки (показано стрел-
кой), сопровождающееся нарушением продольной деформации в базальном 
сегменте межжелудочковой перегородки.

а                                                                   б
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лизация ДПЖС не исключает возможность развития 
КМП [3]. 

Первая публикация, описывающая формирова-
ние дилатационной кардиомиопатии (ДКМП) у де-
тей с феноменом ВПУ и диссинхронией, была опу-
бликована в 2004 году. Однако до сих пор остается 
много нерешенных вопросов, в основном связан-
ных с диагностикой данного состояния, не суще-
ствует единой формулировки. В литературе можно 
встретить разные определения: «кардиомиопатия, 
индуцированная преэкзитацией» (preexcitation 
induced cardiomyopathy), «симптомный манифести-
рующий феномен ВПУ» (symptomatic manifesting 
WPW phenomenon), «дисфункция желудочков, вы-
званная предвозбуждением» (ventricular dysfunction 
secondary to preexcitation), «кардиомиопатия, 
связанная с предварительным возбуждением же-
лудочков» (ventricular preexcitation-associated 
cardiomyopathy) [6-9]. Это связано с тем, что в дей-
ствующих классификациях КМП у детей нет опре-
деления для данного вида КМП [10,11]. Для про-
стоты понимания в данной работе мы используем 
термин диссинхроническая КМП.

В большинстве представленных публикациях, 
диагноз КМП у пациентов с феноменом ВПУ был 
поставлен на основании данных трансторакальной 
эхокардиографии (ЭхоКГ) (ФВ ЛЖ < 55%, фрак-
ция укорочения ЛЖ < 25%) и наличия у пациентов 
клинических проявлений сердечной недостаточно-
сти (СН) [6]. В последнее время стало популярным 
определение нарушений систолической функции ЛЖ, 
при помощи методики Speckle-tracking ЭхоКГ. Было 
показано, что данный метод обладает более высокой 
чувствительностью в отношении диагностики нару-
шения контрактильности ЛЖ, в том числе на «суб-
клиническом» уровне, в сравнении с привычным 
показателем ФВ ЛЖ [12, 13]. Кроме того, наличие у 
пациента диссинхронии, может привести к ошибкам 
при измерении значения ФВ ЛЖ [14]. 

Диссинхроническая КМП имеет благоприятное 
течение и в большинстве случаев разрешается после 
проведения РЧА ДПЖС. Также в литературе описаны 
случаи обратного ремоделирования ЛЖ после спонтан-

ного прекращения функционирования ДПЖС, которое 
чаще встречается у детей до 1 года [6, 7]. Использо-
вание антиаритмических препаратов (флекаинид, ами-
одарон, пропафенон) может привести к прекращению 
возбуждения по ДПЖС. Однако по данным литера-
туры медикаментозная терапия имела ограниченную 
эффективность и в дальнейшем таким пациентам при-
ходилось проводить РЧА ДПЖС [6, 15-18]. Учитывая 
риск развития осложнений при проведении РЧА у па-
циентов с весом менее 15 кг [19], использование ме-
дикаментозной терапии может рассматриваться, как 
альтернативный способ введения маленьких детей до 
достижения ими оптимальных показателей физичес-
кого развития для выполнения РЧА.

Цель исследования: изучить причинно-след-
ственную связь между функционированием ДПЖС 
и появлением изменений внутрижелудочковой гемо-
динамики с развитием диссинхронической кардио-
миопатии. 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ  
ИССЛЕДОВАНИЯ

Характеристика пациентов
В исследование было включено 83 пациента с 

зарегистрированной преэкзитацией по данным ЭКГ. 
Все пациенты находились на обследовании и лечении 
с 2015 по 2025 годы и были разделены на 2 группы, 
основную и контрольную. В основную группу вошли 
33 пациента с диагностированными по данным ЭхоКГ 
признаками диссинхронической КМП (снижение ФВ, 
увеличение объемов камер сердца, и/или снижение 
GLS ЛЖ), 14 пациентов (42%) из основной группы 
предъявляли жалобы на эпизоды учащенного сердце-
биения, при этом только у 5 пациентов (15%) на ЭКГ 
был зарегистрирован пароксизм СВТ, Остальные 19 
пациентов (58%) - были асимптомными, Контрольную 
группу составили 50 пациентов с синдромом / феноме-
ном ВПУ без ЭхоКГ признаков диссинхронии. 

Критериями исключения из исследования явля-
лись:
• наличие ВПС, первичных КМП (гипертрофическая, 
дилатационная, рестриктивная), лабораторно-подтвер-
жденного миокардита;

• наличие острых инфекцион-
ных и обострения хронических 
соматических заболеваний;
• наличие аритмогенной КМП, 
обусловленной постоянной или 
непрерывно-рецидивирующей 
формами тахиаритмии;
• наличие по данным анамнеза 
у пациента эндокринной пато-
логии, которая может сопро-
вождаться повышением сред-
несуточной ЧСС (например, 
гипертиреоз, Болезнь Аддисо-
на, феохромацитома и др.);
• нежелание родителей паци-
ентов и пациентов, достигших 
15-летнего возраста, участво-
вать в исследовании.

Основная 
группа (n=33)

Контрольная 
группа (n=50) p

Мужской пол, n (%) 17 (51,5) 28 (56) 0,689
ВПГ, лет (Me [Q1; Q3]) 14 [8;16] 11 [8;15] 0,462
ВП РЧА, лет (Me [Q1; Q3]) 13 [8;15] 11 [9;16] 0,462
Манифестирующая преэкзитация, n (%) 26 (78,8) 36 (72) 0,487
Преходящая преэкзитация, n (%) 7 (21,2) 14 (28) 0,492
Правостороннее ДПЖС, n (%) 29 (87,8) 31 (62) 0,008
Левостороннее ДПЖС, n (%) 6 (18,2) 18 (36) 0,074
Нодовентрикулярный тракт, n (%) 3 (9,1) 3 (6) 0,595

Примечание: ВПГ - возраст первичной госпитализации; ВП - возраст проведе-
ния; РЧА - радиочастотная аблация; ДПЖС - дополнительное предсердно- 
желудочковое соединение.

Таблица 1.
Клинико-демографическая характеристика пациентов
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Пациентам обеих групп была выполнена РЧА 
ДПЖС. Оперативное лечение считалось эффективным 
при отсутствии преэкзитации на электрокардиограм-
ме и отсутствии рецидива тахикардии во время кон-
трольной стимуляции. В раннем послеоперационном 
периоде осложнений, связанных с процедурой РЧА, не 
отмечалось.

Всем пациентам до и через 3-5 дней после опе-
рации было проведено стандартное обследование, 
включающее ЭКГ с оценкой ширины QRS, холте-
ровское мониторирование ЭКГ (ХМ ЭКГ), ЭхоКГ с 
оценкой размеров, объемов камер сердца и сократи-
тельной функции ЛЖ и Speckle-tracking ЭхоКГ для 
оценки GLS ЛЖ. 

В качестве «нормы» показателей ЭКГ принима-
лись значения, полученные в ходе основных мировых 
популяционных скринингов ЭКГ у детей [20]. Анализ 
результатов ХМ ЭКГ проводился в соответствии со 
стандартным протоколом [21]. ЭхоКГ исследование 
проводилось на аппарате Affinity 70cv (Philips, Нидер-
ланды) согласно рекомендациям Американского обще-
ства эхокардиографии [22]. Кроме стандартных изме-
рений объемов камер, оценивали отклонение объе мов 
предсердий и конечного диастолического объе ма 
(КДО) ЛЖ от индивидуально прогнозированных ан-
тропометрических норм, выраженное в процентах. 
Такой подход связан с возрастной и антропометричес-
кой неоднородностью пациентов, а также применим 
для динамической оценки показателей ЭхоКГ в связи 
с увеличением размеров сердца при изменении воз-
раста и антропометрических данных. Данные пока-
затели определялись автоматически, в программном 
приложении «Child Heart» [23, 24]. Определение ФВ 
ЛЖ осуществлялось по мето-
ду Simpson. При этом норма у 
детей считалось значение бо-
лее 62-64%. Анализ GLS был 
произведен с использованием 
программного обеспечения 
(QLAB) согласно рекоменда-
циям Европейского общества 
кардиологов (ESC), Европей-
ской ассоциации специалис-
тов по методам визуализации 
сердечно-сосудистой системы 
(EACVI) и Американского 
общества эхокардиографии 
(ASE) [25]. Для работы были 
выбраны значения GLS_Avg. 
Пороговое значение GLS_Avg, 
указывающее на нарушение 
систолической функции, со-
ставляет -21%. 

Статистический 
анализ
Статистическую обра-

ботку полученных данных 
выполняли с помощью про-
граммы STATISTICA 10. Ка-
тегориальные показатели 
представлены абсолютными 

(n) и относительными (в %) частотами, n (%). Коли-
чественные показатели представлены медианой (Me) 
и интерквартильным промежутком [Q1; Q3], Me [Q1; 
Q3]. Различия между двумя зависимыми выборками 
измерений количественного признака, оценивались с 
помощью критерия Уилкоксона. Межгрупповые срав-
нения количественных показателей выполнялись по 
критерию Манна-Уитни. Критический уровень значи-
мости при проверке статистических гипотез в данном 
исследовании составлял 0,05. 

ПОЛУЧЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ

В основную группу было включено 33 пациента, 
из них 17 мальчиков (51,5%) и 16 девочек (48,5%); в 
возрасте от 9 месяцев до 17 лет, средний возраст па-
циентов составил 14 [8;16] лет. В контрольной группе 

Основная группа (n=33) Контрольная 
группа (n=50) p

До РЧА После РЧА
Продолжительность 
QRS, мс (Me [Q1; Q3])

110 
[100; 120]

70 
[60; 80]

110 
[100;120]

p1<0,0001 
p2=0,6572

КДО ЛЖ, мл  
(Me [Q1; Q3]), 

78 
[58; 88]

78 
[54; 86]

72 
[50; 90]

p1=0,1952 
p2=0,5164

КДО ЛЖ %  
(Me [Q1; Q3])

112 
[102; 123]

105 
[101; 118]

102 
[97; 112]

p1=0,1153 
p2=0,0183

КДИ ЛЖ, мл/м2  
(Me [Q1; Q3])

54,82 
[50,5; 60,6]

53,04 
[50,5; 57,8]

51,195 
[47,76; 55,13]

p1=0,1624 
p2=0,0081

ФВ ЛЖ (B режим), % 
(Me [Q1; Q3])

64 
[55; 65]

64 
[56; 65]

65 
[64; 66]

p1=0,2636 
p2=0,0003

GLS ЛЖ, %  
(Me [Q1; Q3])

-18,2 
[-19,1; -17]

-21,3 
[-23; -19,2]

-23,5 
[-25,2; -21,9]

p1<0,0001 
p2<0,0001

Таблица 2.
Электрофизиологическая и эхокардиографическая характеристика 
пациентов

Примечание: р1- уровень статистической значимости различий показателя в 
группе с синдромом ВПУ и диссинхронией до и после РЧА; p2 - уровень стати-
стической значимости различий показателя в основной (до РЧА) и контрольной 
группах; КДО ЛЖ - конечный диастолический объем левого желудочка; КДО 
ЛЖ% - процентное выражение параметра от индивидуальной прогнозируемой 
нормы; КДИ ЛЖ - конечно-диастолический индекс левого желудочка; ФВ ЛЖ 
(В) - фракция выброса левого желудочка по Симпсону в В - режиме; GLS ЛЖ - 
глобальная деформация левого желудочка

Рис. 2. Диаграммы размаха ширины QRS в основной 
и контрольной группах до РЧА.
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было 50 пациентов, 22 мальчика (44%) и 28 девочек 
(56%), возраст варьировал от 4 лет до 17 лет, средний 
возраст составил 11 [8;15] лет (табл. 1). Отсутствие у 
наших пациентов пароксизмов СВТ, редкие пароксиз-
мы СВТ (с продолжительностью от нескольких минут 
до нескольких часов и кратностью от 1 раза в месяц до 
1 раза в год), а также нормальные показатели среднесу-
точной ЧСС по данным ХМ ЭКГ, демонстрирует отли-
чие кардиомиопатии, связанной с предвозбуждением, 
от тахииндуцированной кардиомиопатии.

В основной группе статистически значимо пре-
обладало правостороннее расположение ДПЖС (р= 
0,008). У двух пациентов основной группы (6%) и двух 
пациентов контрольной группы (4%) одновременно 
функционировали правосторонний и левосторонний 
ДПЖС (табл. 1).

Проведение ЭКГ у детей основной и контроль-
ной групп не показало значимых различий ширины 
комплекса QRS (рис. 2). У пациентов основной группы 
в послеоперационном периоде наблюдалась законо-
мерная нормализация ширины комплекса QRS. Среди 
пациентов основной группы исходно, до проведения 
РЧА, только у 5 пациентов (15,2%) отмечалось увели-
чение ЛЖ. Из них у 3 пациентов (9,1%) дилатация ЛЖ 
сопровождалось увеличением предсердий. Снижение 
ФВ ЛЖ было выявлено у 9 пациентов (27,2%). Ана-
лиз показателей ЭхоКГ демонстрируют, что у пациен-
тов с диссинхронией размеры ЛЖ больше, а ФВ ЛЖ 
меньше, чем у пациентов контрольной группы (рис. 3). 
Среди пациентов основной группы было получено ста-
тистически значимое улучшение GLS ЛЖ после опе-
рации. Также было выявлено улучшение показателей 
контрактильности ЛЖ (ФВ b-режим, метод Simpson) 
и размера ЛЖ (КДО, конечно-диастолический индекс 
(КДИ)), но уровень значимости различий достигнут не 
был (табл. 2).

ОБСУЖДЕНИЕ ПОЛУЧЕННЫХ 
РЕЗУЛЬТАТОВ

Поиск причинно-следственной связи между 
функционированием ДПЖС и развитием диссинхро-
нической, ассоциированной с преэкзитацией КМП - 
относительно новое направление в аритмологии. Не-
смотря на появление в последнее время новых публи-

каций, посвященных этой теме, до сих пор остается 
много нерешенных вопросов.

Согласно данным литературы, диссинхроничес-
кая КМП чаще развивается у пациентов с феноменом 
ВПУ (при отсутствии пароксизмов СВТ) или с единич-
ными приступами СВТ. Эти данные согласуются с ре-
зультатами нашего исследования, где у 79% пациентов 
в анамнезе и по данным ХМ ЭКГ отсутствовали парок-
сизмы тахикардии. 

Ввиду отсутствия единых критериев данной па-
тологии и отсутствии ее в классификации КМП, пе-
ред госпитализацией в наше отделение 7 пациентов 
основной группы наблюдались в других клиниках с 
основным диагнозом дилатационной КМП и сопут-
ствующим диагнозом феномен ВПУ. Терапия, кото-
рую получали пациенты на момент госпитализации 
(различные комбинации ингибитора ангиотензинпре-
вращающего фермента, бета-адреноблокаторов, моче-
гонных препаратов, антагонистов минералокортико-
идных рецепторов, дигоксина, кардиометаболической 
терапии) не имела значимого клинического эффекта. 
У большей части наших пациентов (n 24, 72,7%) были 
выявлены только субклинические нарушение кон-
трактильности: повышение GLS ЛЖ, при нормаль-
ных значениях ФВ и размеров ЛЖ. Тем самым прове-
дение только «стандартного» протокола ЭхоКГ может 
привести к недооценке диссинхронии и начальных 
проявлений диссинхронической кардиомиопатии у 
детей с синдромом ВПУ. 

А.Miyazaki et al. (2022) отмечают, что развитие 
ассоциированной с преэкзитацией кардиомиопатии 
чаще наблюдалось у детей грудного и раннего возрас-
та. Также они описали случаи обнаружения диссин-
хронической КМП у взрослых пациентов (с 18 до 59 
лет) [6]. Иногда быстрое прогрессирование вентрику-
лярной дисфункции развивается у маленьких пациен-
тов сразу после рождения [26, 27]. В нашем исследо-
вании диссинхрония и нарушение контрактильности, 
чаще выявлялось у детей школьного возраста. В на-
стоящее время распространенность диссинхрони-
ческой КМП у пациентов с феноменом / синдромом 
ВПУ не известна. Это связано с тем, что некоторым 
пациентам была успешно выполнена РЧА ДПЖС до 
развития КМП. Ещё часть пациентов наблюдается с 
диагнозом идиопатическая ДКМП [6, 26], получают 
терапию СН или даже находятся в листе ожидания на 
трансплантацию сердца, имплантацию вспомогатель-
ной желудочковой системы [28, 29]. 

У выявленных нами пациентов преимущественно 
наблюдалась правосторонняя локализация ДПЖС, что 
совпадает с данными литературы [30]. Хотя левосто-
ронняя локализация ДПЖС не исключает возможность 
развития КМП, но встречается реже.

Согласно действующим рекомендация по прове-
дению РЧА у детей, у пациентов с феноменом ВПУ 
и желудочковой дисфункцией, вторичной по отноше-
нию к предвозбуждению желудочков и резистентной 
к медикаментозной терапии, рекомендовано проведе-
ние РЧА с классом рекомендации IIа [9]. Эта рекомен-
дация относится и к пациентам, чей вес составляет 
менее 15 кг. Описаны случаи проведения РЧА у детей 

Рис. 3. Диаграммы размаха ФВ ЛЖ (метод Simpson, 
В-режим) в основной и контрольной группах до РЧА.
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до года (в возрасте 2 и 4 месяцев), у которых отсут-
ствовали пароксизмы СВТ, но после рождения отме-
чалось быстрое прогрессирование дисфункции ЛЖ с 
развитием клиники СН. В одном случае перед прове-
дением РЧА пациентке потребовалось имплантация 
вспомогательной бивентрикулярной желудочковой 
системы (BiVAD). Система BiVAD была удалена че-
рез 30 дней после проведения РЧА и нормализации 
показателей ЭхоКГ [29]. В другом случае пациент по-
лучал терапию амиодароном, которая не оказала по-
ложительного эффекта [31].

В литературе описаны случаи использования 
медикаментозной терапии (амиодарон, флекаинамид, 
пропафенон) при синдроме ВПУ, как альтернативно-
го способа ведения маленьких детей, пока пациент 
не достигнет оптимальных показателей физическо-
го развития для проведения РЧА. В нашей практике 
только одна пациентка получала терапию амиодаро-
ном, которая была назначена в связи с эпизодом СВТ. 
Данная пациентка наблюдалась в других клиниках с 
основным диагнозом дилатационная КМП и сопут-
ствующим диагнозом - синдром ВПУ. На фоне меди-
каментозной терапии сердечной недостаточности и 
амиодарона, у нее однократно был зарегистрирован 
эпизод СВТ, сохранялись клинико-инструментальные 
признаки кардиомиопатии. Впервые пациентка по-
ступила в наше отделение в возрасте 9 месяцев, но 
РЧА было проведено только в возрасте 2 лет и 10 ме-
сяцев, когда масса тела достигла 16 кг. Полное обрат-
ное ремоделирование ЛЖ произошло только через 2 
года после проведения РЧА [32]. 

Восстановление сердечной функции после РЧА 
ДПЖС происходит в различные сроки: от нескольких 
дней, до нескольких лет [6]. По данным литерату-
ры описаны случаи, когда на 
восстановление функции ЛЖ 
потребовалось более 3 лет. К 
факторам, которые коррели-
руют со временем и степенью 
восстановления функции ЛЖ 
после РЧА, относят степень 
исходной дисфункции ЛЖ, а 
также возраст пациента (стар-
ше 6 лет). Соответственно у 
детей старше 6 лет имеющих 
тяжелую СН, иногда проис-
ходит только частичное вос-
становление функции ЛЖ 
после проведения РЧА [7, 8]. 
Среди наших пациентов вос-
становление функции ЛЖ 
чаще наблюдалось в раннем 
послеоперационном периоде, 
что вероятно связано с тем, 
что большая часть пациентов 
имели только субклиническое 
нарушение контрактильности 
(повышение GLS). Среди па-
циентов с исходным ремоде-
лированием ЛЖ (увеличение 
ЛЖ, снижение контрактиль-

ности) восстановление функции ЛЖ отмечалось через 
6 месяцев - 3 года после РЧА (рис. 4). Восстановление 
функции ЛЖ после проведения РЧА, а также нали-
чие исходно преэкзитации на ЭКГ, свидетельствует не 
только о роли эксцентрической активации миокарда в 
развитии диссинхронической КМП с дилатационным 
фенотипом, но и отличает кардиомиопатию пациентов 
с феноменом ВПУ от идиопатической ДКМП [6, 7].

Описанные факторы риска (возраст пациентов, 
правосторонняя локализация ДПЖС, выраженность 
предвозбуждения желудочков), вероятно имеют важ-
ное клиническое значение, но не являются специфич-
ными. Поэтому поиск новых предикторов развития 
диссинхронической КМП у пациентов с феноменом 
ВПУ, необходим для определения прогноза и тактики 
лечения пациентов. 

Согласно данным литературы диссинхрония ЛЖ 
и аномальное движение МЖП предшествуют ремоде-
лированию ЛЖ (увеличение объема, снижении фрак-
ции выброса (ФВ)), имитирующему идиопатическую 
ДКМП [33]. Поэтому распространенность пациентов 
с феноменом ВПУ и признаками ДКМП меньше, чем 
пациентов с диссинхронией. В нашем исследовании 
при оценке функции ЛЖ наряду с ФВ мы использова-
ли показатели глобальной деформации ЛЖ в продоль-
ном направлении (GLS ЛЖ). Это связанно с тем, что 
GLS ЛЖ более воспроизводима, чем другие формы 
деформации (по окружности, радиальная). Кроме того, 
анализ продольной деформации посредством методи-
ки Speckle-tracking ЭхоКГ теперь доступен и встроен в 
большинство современных эхокардиографических ап-
паратов, и его можно измерять напрямую, без передачи 
изображений в компьютерное программное обеспече-
ние для автономного анализа. 

Рис. 4. Примеры эхокардиографических измерений: speckle-tracking эхо-
кардиография, 18-сегментная полярная карта (слева), трансторакальная 
эхокардиография (справа). Дилатация левого желудочка и снижение про-
дольной деформации (GLS) в базальных, средних сегментах переднеперего-
родочной области у пациентки с правосторонним ДПЖС до РЧА (возраст 
9 месяцев) (сверху). Нормализация размера левого желудочка и продольной 
деформации через 2 года 9 месяцев после РЧА ДПЖС (снизу).
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Анализ продольной деформации сегментов по-
лярной карты (Bull’s eyes) позволяет оценить про-
дольную деформацию для каждого сегмента в отдель-
ности и среднее значение глобальной продольной 
деформации (GLS_Avg). Прежде всего при анализе 
пациентов с синдромом ВПУ внимание уделяется ба-
зальным и средним сегментам миокарда. Это связано 
с тем, что ДПЖС располагаются только в базальных 
и средних сегментах, а анализ апикальных сегментов 
бывает затруднителен из-за плохого отслеживания 
верхушечных сегментов. Цветовая шкала полярной 
карты представлена от темно-красного цвета, для сег-
ментов с высокой отрицательной деформацией / уко-
рочением (нормальные значения) до синего цвета, для 
сегментов с положительной деформацией / растяже-
нием (отсутствие деформации). Пораженный сегмент 
обычно демонстрирует либо низкую отрицательную 
деформацию (бледно-розовую), либо положительную 
деформацию (синюю). G.Abdelmohsen et al. выявили, 
что сегменты, связанные с ДПЖС, также имеют ран-
ний пик деформации, поскольку электрические им-
пульсы приходят к этим сегментам раньше, вызывая 
значительную диссинхронию [3]. 

Остается открытым вопрос о вкладе генетиче-
ских нарушений в формирование диссинхронической 
КМП. В доступной литературе данных о гено-фено-
типической корреляции у пациентов с синдромом/
феноменом ВПУ и диссинхронической КМП не пред-
ставлено. Только M.Emmel et al. высказали сомнения 
относительно генетической причины данного забо-
левания. Свое предположение авторы обосновали 

отсутствием семейного анамнеза у своих пациентов, 
а также выздоровлением пациентов после прекраще-
ния функционирования ДПЖС [1]. Однако известно, 
что на клиническое течение заболеваний оказывают 
влия ние не только мутации в генах, но и действие 
других генетических факторов, способных модифи-
цировать влияние таких мутации (генов-модифика-
торов). Влия ние генетических модификаторов может 
утяжелять течение болезни (выше риск развития забо-
левания, более тяжелое течение), а может, наоборот, 
выполнять протективную роль. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Наличие преэкзитации и обратное ремодели-
рование ЛЖ после прекращения функционирования 
ДПЖС, не только свидетельствует о непосредственной 
роли эксцентрической активации миокарда в развитии 
диссинхронической КМП, но и отличает её от дилата-
ционной КМП. В настоящее время существует необхо-
димость в стандартизации диагностических критериев 
и классификации КМП, вызванной преэкзитацией, у 
пациентов с феноменом ВПУ. Мы считаем, что паци-
ентам с синдромом / феноменом ВПУ следует вклю-
чить в эхокардиографическое исследование методику 
Speckle-tracking ЭхоКГ для диагностики «субклиничес-
ких» нарушений контрактильности миокарда, которые 
не могут быть обнаружены посредством стандартного 
протокола ЭхоКГ. В случае выявления подобных изме-
нений, раннее проведение РЧА ДПЖС позволить пред-
упредить прогрессирование КМП и улучшить прогноз 
для пациентов.
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