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Глава 1

Исторические сведения

 С момента введения в практику термина «кардиомио-
патия» (КМП) до настоящего времени в медицинском со-
обществе ведется активная полемика по вопросам наибо-
лее полного определения и систематизации гетерогенной 
группы заболеваний, по отношению к которой применим 
этот термин.

Концепция мышечных заболеваний сердца начала 
формироваться в начале XIX в. Французский патолог 
J.N. Corvisart (1806) упоминал, что постоянное воспаление 
сердца ведет к прогрессирующей сердечной недостаточ-
ности (СН) и смерти. Введенный I.F. Soberheim в 1837 г. 
термин «миокардит», обозначавший воспалительное по-
ражение миокарда, долгое время оставался единственным 
признававшимся заболеванием сердца.

В 1900 г. A. Fiedler описал тяжелое идиопатическое пора-
жение миокарда и, по сути, обосновал концепцию первич-
ного заболевания сердца. Со временем диагноз миокардита 
приобрел весьма широкое распространение, и до 1930-х гг. 
XX в. его использовали довольно либерально, в том числе 
для обозначения патологических процессов в миокарде, 
возникающих при ишемической болезни сердца (ИБС) 
и артериальной гипертонии (АГ).

В нашей стране в середине 1930-х гг. широкое рас-
пространение получил термин  «дистрофия миокарда», 
предложенный Г.Ф. Лангом для обозначения обрати-
мых метаболических изменений сердечной мышцы, раз-
вивающихся при эндокринных заболеваниях, анемии, 
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алкоголизме и других заболеваниях, в основном невоспалительной 
природы. Хотя данный термин почти не используется в зарубежной 
литературе, его введение привело к ограничению неоправданно ши-
рокого применения термина «миокардит» и к зарождению концепции 
вторичных кардиомиопатий.

 Термин «кардиомиопатия» появился в медицинском лексиконе 
только в 1957 г., с внедрением в клиническую практику ультразвуковых 
методов визуализации, когда W. Brigden впервые использовал его для 
описания больных с идиопатическим поражением сердца, в некоторых 
случаях имевшим семейный характер. Двадцать три года спустя целе-
вая группа Всемирной организации здравоохранения под председа-
тельством Джона Гудвина представила первую классификацию КМП, 
основанную на преобладающем структурно-гемодинамическом фено-
типе (дилатационная, гипертрофическая и рестриктивная).

Долгое время термином «кардиомиопатия» обозначали тяжелые 
прогрессирующие поражения миокарда неясной этиологии, приводя-
щие к кардиальной дисфункции. Данный термин нередко использовали 
в качестве описательного, подчеркивая тип структурно-функциональ-
ных изменений, а при формировании дилатационной кардиомиопатии 
(ДКМП) — еще и факт финальной стадии заболевания.

Открытие в 1990 г. мутации в гене тяжелой цепи -миозина у всех 
20 выживших членов франко-канадской семьи с гипертрофической 
КМП (ГКМП) привело в течение последующего десятилетия к при-
знанию генетической природы не только ГКМП, но и отдельных 
форм ДКМП. Стало больше известно и о причинах развития других 
форм КМП. Все это привело к тому, что из определения КМП, дан-
ного Всемирной организацией здравоохранения в 1996 г., исчезло сло-
во «идиопатическое», как отражающее неясную причину поражения 
миокарда. Тогда же в классификацию были добавлены новые формы 
КМП — аритмогенная кардиомиопатия правого желудочка (АКПЖ), 
в том числе неклассифицируемые некомпактный левый желудочек, 
эндомиокардиальный фиброэластоз, митохондриальные  КМП.

Миокардит, в основном вирусный по происхождению, также был 
включен во вторичные кардиомиопатии. В патогенезе повреждения 
миокарда при вирусном миокардите, эволюционирующего в ДКМП, 
рассматривались цитопатические эффекты и активация аутоимму-
нитета.

При этом в группу специфических КМП были включены ишеми-
ческая, клапанная и гипертоническая кардиомиопатии, что привело 
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к определенной путанице в понимании сути КМП и неоправданно 
широкому использованию этого термина.

В последующем эксперты Американской ассоциации сердца (2006 г.) 
и Европейского общества кардиологов (2008 г.) предложили рассматри-
вать исключение ИБС, артериальной гипертонии и заболеваний клапа-
нов как важное условие для диагностики КМП.



Глава 2

Классификация 
кардиомиопатий

 Согласно действующей с 1995 г. классификации 
Всемирной организации здравоохранения (табл. 2.1), в ос-
нове которой лежат фенотипические морфологические 
признаки, КМП подразделяются на три основные группы:

 •дилатационную;
 •гипертрофическую;
 •рестриктивную.
Выделяют также дополнительные группы КМП [1]:
 •аритмогенную, или дисплазию правого желудочка 
(АКПЖ);
 •перипартальную (КМП беременных);
 •специфические в рамках метаболических, воспалитель-
ных, ишемических и других заболеваний;
 •неклассифицируемые (фиброэластоз, губчатый мио-
кард, систолическая дисфункция с минимальной дила-
тацией, КМП при митохондриальных болезнях).
По мере накопления опыта стало очевидно, что дан-

ная классификация не в полной мере отвечает лежащему 
в ее основе делению по морфологическому признаку. Этот 
принцип соблюдается в отношении дилатационной и ги-
пертрофической форм, но в основе диагностики рестрик-
тивной КМП (РКМП) лежит верификация нарушений 
релаксирующих свойств миокарда, то есть функциональ-
ных расстройств. Поскольку при ДКМП стенки левого 
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желудочка (ЛЖ) не утолщены, а масса миокарда увеличена, в том числе 
и вследствие гипертрофии миоцитов, для этой категории пациентов 
также правомерен термин «гипертрофия миокарда». Динамическое 
ремоделирование миокарда при некоторых формах КМП приводит 
к трансформации одной формы заболевания в другую. Например, 
у больных ГКМП или инфильтративным поражением миокарда (ами-
лоидозом, гиперэозинофильным синдромом) [2] в исходе заболева-
ния вероятна дилатация камер сердца с систолической дисфункцией, 
и формально эти пациенты должны перемещаться в другую категорию. 
Таким образом, в настоящее время данный классификационный под-
ход утрачивает свою универсальность.

Таблица 2.1. Классификация кардиомиопатий (ВОЗ, 1995)

Форма Описание

Дилатационная Дилатация и нарушение сократимости левого или обоих же-

лудочков. Этиологические факторы — семейные генетиче-

ские аномалии, вирусное и/или иммунное поражение, токси-

ческое воздействие алкоголя и других веществ, неизвестные 

факторы, а также сочетание с хорошо диагностируемым 

заболеванием

Гипертрофическая Гипертрофия левого и/или правого желудочка, часто асим-

метричная и обычно протекающая с вовлечением межжелу-

дочковой перегородки. У большинства больных обнаружены 

мутации генов саркоплазматических белков

Рестриктивная Ограничение наполнения и уменьшение диастолического 

объема одного или обоих желудочков с сохранением нор-

мальной систолической функции. Возможно сочетание 

с другими заболеваниями (амилоидоз, эндомиокардиальный 

фиброз) или идиопатическая форма

Аритмогенная правого желудочка Прогрессирующее фиброзно-жировое замещение миокарда 

правого и, в некоторой степени, левого желудочков; часты 

семейные случаи заболевания

Неклассифицируемая Заболевание не укладывается ни в одну категорию. К этой 

группе отнесена систолическая дисфункция с минимальной 

дилатацией, фиброэластоз, кардиомиопатии при митохон-

дриальных болезнях

Специфические кардиомиопатии

Ишемическая Дилатационная кардиомиопатия, при которой степень сни-

жения функции желудочков не соответствует выраженности 

коронарной обструкции или ишемического повреждения
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Форма Описание

Клапанная Дисфункция желудочков непропорциональна перегрузке ка-

мер сердца, обусловленной клапанными нарушениями

Гипертензивная Гипертрофия левого желудочка с признаками систоличе-

ской или диастолической сердечной недостаточности

Воспалительная Дисфункция сердца в результате миокардита

Метаболическая Возникает в результате воздействия многих факторов, чаще 

при эндокринных аномалиях, гликогенозах, гипокалиемии 

и расстройствах питания

При системных заболеваниях Возникает при болезнях соединительной ткани и инфиль-

тративных заболеваниях, таких как саркоидоз и лейкемия

При мышечных дистрофиях Развивается при дистрофиях Дюшенна и Беккера, миотони-

ческой дистрофии

При нервно-мышечных 

нарушениях

Возникает при атаксии Фридрейха, синдроме Нунан, ленти-

гинозе

При гиперчувствительности 

и токсических реакциях

Развивается в результате воздействия алкоголя, катехол-

аминов, антрациклинов, радиации

Перипартальная Впервые появляется в период беременности; составляет 

гетерогенную группу

За последние два десятилетия достигнут значительный прогресс 
в области молекулярной биологии. Это позволило не только до-
полнить «генетический портрет» некоторых форм КМП, но и ввести 
совершенно новое понятие — «ионные каналопатии». Этот термин 
объединяет заболевания, предрасполагающие к развитию угрожающих 
жизни желудочковых тахиаритмий вследствие мутации генов, отвечаю-
щих за функционирование калиевых, натриевых, кальциевых и других 
трансмембранных каналов. Углубление представлений о происхожде-
нии различных заболеваний миокарда, по сути, обусловило несовме-
стимость таких понятий, как КМП и поражение миокарда неясного 
генеза, которое длительное время было одной из основных составляю-
щих определения КМП.

Все это предопределило необходимость в совершенствовании клас-
сификационных подходов КМП, что нашло отражение в нескольких 
документах, подготовленных рядом крупных кардиологических ассо-
циаций [3–5].

Окончание табл. 2.1
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