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АРИТМИИ ПРИ НЕЙРОМЫШЕЧНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ –
ОСОБЕННОСТИ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ

Э. С. Полякова
Научный центр сердечно-сосудистой хирургии им. А. Н. Бакулева (дир. – академик РАМН Л. А. Бокерия)
РАМН, Москва

Нейромышечные заболевания, несмотря на

сравнительно невысокую распространен-

ность в популяции, несомненно, представляют

большой интерес для кардиологии. Поражение мио-

карда является неотъемлемой частью клинической

картины этих заболеваний, во многом определяя



АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, № 4, 2005

прогноз. Более того, достижения молекулярной

биологии и генетики за последние десятилетия

наглядно продемонстрировали тесную взаимо-

связь между патогенезом большинства наследст-

венных мышечных дистрофий и привычными

в практике каждого кардиолога кардиомиопатия-

ми – как показывают результаты последних иссле-

дований, и те, и другие имеют схожие механизмы

наследуемых мутаций цитоскелета [22].

В данном обзоре хотелось бы подробнее оста-

новиться на кардиологических и аритмологичес-

ких аспектах различных групп мышечных дистро-

фий, митохондриальных болезней, атаксии Фрид-

рейха и синдроме Гиейна–Барре. 

Среди всех нейромышечных заболеваний пре-

обладающей является группа мышечных дистро-

фий, включающая в себя мышечные дистрофии

Дюшенна и Беккера, миотоническую мышечную

дистрофию, дистрофию Эмерли–Дрейфусса и не-

которые другие крайне редкие разновидности [6].

Общим свойством всей этой группы заболеваний

является наличие мутаций генов, кодирующих

специфические белки цитоскелета и ассоцииро-

ванных с ним миофиламентов (в большинстве слу-

чаев преобладает Х-сцепленный вариант наследо-

вания). Интересно, что степень фенотипической

экспрессии (а следовательно, и клинической вы-

раженности признаков заболевания) при мышеч-

ных дистрофиях может значительно варьировать.

МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ ДЮШЕННА

Мышечная дистрофия Дюшенна (далее – МДД)

обусловлена frame-shift мутацией гена, отвечающе-

го за синтез мышечного белка дистрофина [19].

МДД наследуется по Х-сцепленному рецессивному

типу, и частота встречаемости этой патологии со-

ставляет примерно 1:350 новорожденных. Около

трети всех выявленных случаев являются следстви-

ем новых мутаций. Функции дистрофина заключа-

ются в образовании связи между сократительными

белками мышечного волокна и его мембраной. Ин-

тересно, что при МДД дистрофин фактически не

синтезируется, тогда как при мышечной дистро-

фии Беккера имеется его дефицит [13]. Клиничес-

кие проявления МДД весьма характерны: заболева-

ние проявляется обычно в возрасте от 2 до 5 лет.

Ранними признаками являются двигательная не-

ловкость, неустойчивость, частые спотыкания и

падения при ходьбе, что обусловливает у таких де-

тей выраженную двигательную пассивность, неже-

лание ходить из-за страха падения и быстро разви-

вающейся утомляемости. Одним из наиболее ха-

рактерных симптомов данного заболевания являет-

ся псевдогипертрофия различных групп мышц, на-

иболее часто поражаются икроножные мышцы, что

проявляется высокой плотностью и увеличенными

размерами этих мышц даже в состоянии покоя.

Псевдогипертрофия развивается уже к возрасту

5–6 лет и по мере дальнейшего прогрессирования

болезни имеет тенденцию к уменьшению.

Лабораторным критерием МДД является зна-

чительное повышение уровня креатинфосфоки-

назы в плазме крови. Биопсия мышц обычно вы-

являет дегенерацию миофибрилл, их замещение

жировой и соединительной тканью и отсутствие

специфической окраски на дистрофин. Течение

заболевания крайне неблагоприятно – в возрасте

10–11 лет больные утрачивают способность само-

стоятельно ходить. Летальный исход наступает в

возрасте до 20–25 лет [13]. Причиной смерти

больных чаще всего является развитие дыхатель-

ной недостаточности вследствие респираторных и

торакодиафрагмальных нарушений.

Вовлечение в патологический процесс сократи-

тельного миокарда и проводящей системы является

неотъемлемой частью патогенеза МДД. Симптомы

сердечной недостаточности прогрессируют с возра-

стом, неизбежно приводя к кардиомегалии и деком-

пенсации. Наряду с генетически обусловленным

поражением миокарда немаловажная роль отводит-

ся гиповентиляции в результате слабости дыхатель-

ных мышц, что в свою очередь утяжеляет течение и

без того существующей легочной гипертензии. Ин-

тересно, что прогрессирование кардиомиопатии по

мере развития заболевания происходит неравно-

мерно в различных отделах миокарда: сначала пато-

логическим процессом поражаются заднебазальные

и боковые стенки левого желудочка, и лишь позже –

остальные отделы сердечной мышцы [9]. Гистоло-

гически в миокарде выявляется вакуольная дистро-

фия и жировая дегенерация кардиомиоцитов и про-

водящей системы. Постепенно в патологический

процесс вовлекаются и папиллярные мышцы, что в

свою очередь приводит к появлению митральной

недостаточности. Патологические изменения на

электрокардиограмме выявляются к 10 годам жизни

у 60% пациентов с МДД, и к 18-летнему возрасту от-

клонения от нормы на ЭКГ обнаруживаются у 100%

больных [17]. Характерными для МДД считаются

высокие зубцы R с увеличением отношения R/S-

амплитуд в прекордиальных отведениях (рис. 1) и

глубокие Q-зубцы в боковых отведениях [10]. Ран-

ним признаком вовлечения миокарда у больных

МДД является синусовая тахикардия. Нарушения

проводимости в основном заключаются в предсерд-

ной эктопии и укорочении PR-интервала при отсут-

ствии дельта-волны [23]. Тем не менее описаны слу-

чаи атриовентрикулярных блокад, в том числе и

полной поперечной блокады [14]. У ряда больных

выявляется устойчивая желудочковая тахикардия

[20], однако преобладающим типом желудочковой

эктопической активности является частая желудоч-А
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ковая экстрасистолия, встречающаяся примерно у

30% пациентов [9]. Частота встречаемости наиболее

репрезентативных ЭКГ-аномалий при МДД приве-

дена в таблице. Кардиальные осложнения выступа-

ют как непосредственная причина смерти пример-

но в 10% случаев, и сердечная недостаточность в

клинически развернутой форме проявляется лишь

на финальных стадиях заболевания. Стоит отме-

тить, что в связи с Х-сцепленным типом наследова-

ния развернутая клиническая картина наблюдается

только у пациентов мужского пола, в то время как у

женщин – носителей гена заболевания также могут

выявляться схожие ЭКГ-аномалии [11].

К сожалению, возможности терапии кардиаль-

ных осложнений при мышечной дистрофии Дю-

шенна на сегодняшний день ограничиваются

стандартными методами фармакотерапии сердеч-

ной недостаточности. Тем не менее первые экспе-

риментальные данные об использовании генной

терапии (применение гена дистрофина) позволя-

ют надеяться на появление более действенных ме-

тодов лечения этого тяжелого заболевания.

МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ БЕККЕРА

Мышечная дистрофия Беккера (далее – МДБ)

была выделена в самостоятельную нозологию (ра-

нее она входила в группу МДД) P. E. Becker и F. Kie-

ner в 1955 г. [3]. Это заболевание имеет много обще-

го с прогрессирующей мышечной дистрофией Дю-

шенна, однако отличается более поздним дебютом

и доброкачественным течением; ген заболевания

картирован на Х-хромосоме, в локусе Xp21. Как и

миодистрофия Дюшенна, МДБ обусловлена мута-

циями гена дистрофина [16]. При отсутствии синте-

за дистрофина болезнь фенотипически проявляется

формой Дюшенна, при нарушении синтеза дистро-

фина с изменением длины его молекулы или сни-

жением количества синтезируемого белка развива-

ется форма Беккера. Частота встречаемости от 3 до

5 случаев на 100 000 живорожденных мальчиков.

Первые признаки заболевания возникают позднее,

чем при миопатии Дюшенна – в конце первого де-

сятилетия жизни, и отличаются вариабельным тече-

нием. Первыми симптомами заболевания являются

слабость и утомляемость при ходьбе и физических

нагрузках, выраженные миалгии в ногах, характер-

но изменение походки по типу утиной, атрофии

мышц тазового пояса и бедер (верхние конечности

долгое время не вовлекаются в процесс). Облигат-

ным признаком заболевания является наличие

псевдогипертрофий различных (преимущественно

икроножных) групп мышц. На поздних стадиях за-

болевания присоединяются костно-суставные де-

формации. Способность к самостоятельной ходьбе

нередко сохраняется до сорока лет. В отличие от

миопатии Дюшенна, при которой большинство ле-

тальных исходов наступает в результате респиратор-

ных осложнений, при мышечной дистрофии Бекке-

ра смерть наступает чаще всего от сердечной недо-

статочности, нередки случаи внезапной сердечной

смерти. Длительно сохраняющаяся двигательная

активность у пациентов с МДБ является фактором,

компрометирующим спровоцированный дефици-

том дистрофина миокард, что определяет именно

сердечную декомпенсацию как основной клиниче-

ский симптомокомплекс. Поэтому в отличие от

больных с миопатией Дюшенна кардиомиопатии

различных типов можно наблюдать у самостоятель-

но передвигающихся больных с миопатией Беккера

зачастую на самых ранних стадиях заболевания.

Именно приоритет поражения сердечной мышцы в

клинике МДБ заставляет нас внимательно отнес-

тись к одному из наиболее простых, и в то же время

важных методов исследования в кардиологии –

ЭКГ. Спектр электрокардиографических отклоне-

ний, характерных для пациентов с миопатией Бек-

кера, характеризуется наличием «псевдоинфаркт-

ных» изменений (рис. 2), преимущественно задне-

базальной и/или боковой локализации [23]. Также

часто выявляется высокий зубец R в отведении V1;

отмечается, что часто регистрируются патологичес-

кие зубцы Q в отведениях II, III и aVF, а сумма амп-

литуд зубцов Q в отведениях V5, V6, I и aVL превы-

шает 8 мм при стандартном усилении [1].

Патоморфологически вышеописанные измене-

ния на ЭКГ могут быть обусловлены диффузным А
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Рис. 1. ЭКГ 9-летнего ребенка, больного МДД (отве-
дение V1). Характерна высокая амплитуда R-зубца,
синусовая тахикардия и нарушение предсердной
проводимости (цит. по [12]).

Высота зубца R более 4 мм
в отведении V1 93
Зубец Q в боковых отведениях 30
Отношение R/S более 1
в отведении V1 77
Отношение R/S более 1
в отведении V2 33
АВ-блокада I степени 10
Желудочковая эктопия 30
Синусовая тахикардия 77

Частота встречаемости ЭКГ-отклонений
у больных МДД (цит. по [9, 12])

ЭКГ-признак Частота
встречаемости, %
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миокардиальным фиброзом с преимущественным

вовлечением заднебазальной и боковой стенки ле-

вого желудочка, выявляемым при гистологическом

исследовании сердечной мышцы [21]. Из наруше-

ний проводимости наиболее часто регистрируются

аномальная морфология QRS-комплекса в отведе-

нии V1 (по типу неполной блокады правой ножки

пучка Гиса), атриовентрикулярные блокады раз-

личных степеней, нарушения внутрижелудочковой

проводимости и нарушения реполяризации [25].

В ретроспективном исследовании G. Nigro, посвя-

щенном дисперсии интервала QT у больных МДБ,

было показано, что индексы QTc, QTd были досто-

верно выше, чем у пациентов контрольной группы.

Особенно интересны сравнительные данные

QT-дисперсии (рис. 3) [18]. Стоит отметить, что из

30 включенных в данное исследование пациентов

8 умерли внезапно в течение 12 недель от начала наб-

людения. Несомненный интерес представляют дан-

ные отечественных авторов [1]: так, по результатам

обследования у пациентов с диагнозом МДБ в ста-

дии начальных проявлений миопатического про-

цесса нарушения ритма сердца (синусовая тахи-

аритмия, суправентрикулярная экстрасистолия,

миграция водителя ритма) выявлены в 75% случаев,

нарушения сердечной проводимости (синоатриаль-

ная блокада II степени, нарушение проведения по

ножкам пучка Гиса) – у 67% больных, косвенные

признаки фибротических изменений в предсердиях

(прогрессирующее укорочение интервала PQ), мио-

карде (патологический Q-зубец), эндокарде (про-

грессирующее удлинение интервала QT) – в 58%

случаев, ишемические нарушения в миокарде лево-

го желудочка (зональное уплощение зубца Т или

отрицательный зубец Т, зональная элевация или

депрессия сегмента ST) – у 66% больных.

Методы лечения кардиальных осложнений

мышечной дистрофии Беккера остаются симпто-

матическими. Описаны несколько случаев успеш-

ной трансплантации сердца.

МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ
ЭМЕРИ–ДРЕЙФУСА

Мышечная дистрофия Эмери–Дрейфуса насле-

дуется по рецессивному, сцепленному с Х-хромосо-

мой типу, однако известны и случаи аутосомно-до-

минантного варианта наследования. Ген заболева-

ния располагается в дистальном отделе длинного

плеча Х-хромосомы, в локусе Xq28. В отличие от

МДД и МДБ, данная разновидность мышечных

дистрофий связана с мутацией гена, кодирующего

эмерин – белок, находящийся на внутренней сто-

роне мышечной мембраны [5]. Первые признаки

заболевания проявляются в возрасте 4–15 лет. Ран-

ними проявлениями болезни являются ретракции

ахилловых сухожилий (больные вынуждены хо-

дить, опираясь на пальцы и наружные края стоп).

В дальнейшем развиваются контрактуры локтевых

суставов, люмбальный лордоз и атрофии мышц та-

зового пояса и бедер; позже вовлекаются мышцы

плечевого пояса. Характерно медленно прогресси-

рующее течение. У большой части больных в пато-

логический процесс вовлекается сердце с развити-

ем кардиомиопатий, нарушений ритма и проводи-

мости, которые неуклонно прогрессируют [15].

Принято считать, что при дистрофии Эмери–

Дрейфуса именно нарушения проводимости слу-

жат основной причиной летальных осложнений.

Вероятным объяснением может служить тот факт,

что эмерин задействован в процессе клеточной ад-

гезии и межклеточных взаимодействиях, столь

важных для проведения импульсов [8]. Наиболее

ранними электрокардиографическими симптома-А
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Рис. 2. ЭКГ пациента 28 лет с диагнозом прогресси-
рующей мышечной дистрофии Беккера.
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Рис. 3. Сравнение QT-дисперсии у пациентов с мы-
шечной дистрофией Беккера, умерших внезапно,
выживших и группы контроля (здоровые лица муж-
ского пола) (цит. по [18]).
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ми являются синусовая брадикардия и атриовент-

рикулярная блокада 1 степени, которые в дальней-

шем прогрессируют в узловой ритм (рис. 4) [4]. Фи-

налом этих нарушений проводимости является, как

правило, фибрилляция предсердий. Интересно,

что по данным некоторых авторов [7], миокард

предсердий поражается при дистрофии Эмери–

Дрейфуса значительно раньше миокарда желудоч-

ков. Зачастую феномен atrial steandstill предшеству-

ет возникновению фибрилляции предсердий. Со-

гласно результатам исследования J. Bensaid и соавт.

[2], у 33% пациентов с данным специфическим

видом мышечной дистрофии присутствовал фено-

мен изолированной остановки предсердий.

По мере прогрессирования фиброзно-жировой

инфильтрации миокарда процесс распространяется

на желудочки с последующим развитием прогресси-

рующей кардиомегалии и сердечной недостаточнос-

ти. Синдром внезапной сердечной смерти наблюда-

ется примерно у 50% пациентов и чаще всего связан

с брадиаритмиями [15]. Именно поэтому столь важ-

ной представляется ранняя диагностика нарушений

ритма сердца у данных пациентов.

Своевременно предпринятая им-

плантация электрокардиостимуля-

тора может улучшить прогноз и ка-

чество жизни больных мышечной

дистрофией Эмери–Дрейфуса.

МИОТОНИЧЕСКАЯ
ДИСТРОФИЯ

Миотоническая дистрофия –

заболевание с аутосомно-доми-

нантным типом наследования, ха-

рактеризующееся высокой степе-

нью пенетрантности мутантного

гена. Ген мышечной дистрофии

располагается в локусе 19q13.2.

Признаки заболевания возника-

ют в возрасте 16–20 лет и характе-

ризуются клиникой миотоничес-

кого синдрома, миопатического

синдрома и внемышечных нару-

шений с частым нарушением сер-

дечно-сосудистой системы, нейроэндокринной

патологией, костно-суставными деформациями и

расстройствами зрительного анализатора. Миото-

нические симптомы проявляются в виде миотони-

ческих спазмов, главным образом в жевательных

мышцах и сгибателях пальцев, появляются при на-

чале движения (при попытке сжать руку в кулак,

начать движение, открыть рот). В поздних стадиях

заболевания из-за прогрессирования мышечных

атрофий выраженность активной миотонии сни-

жается. Особенности поражения сердца при мио-

тонической дистрофии заключаются в преимуще-

ственном преобладании аритмий и нарушений

проводимости, в то время как кардиомиопатия об-

наруживается редко (рис. 5). Нарушения проведе-

ния начинаются с АВ-блокады I степени, и далее,

как правило, возникает трепетание или фибрилля-

ция предсердий. Еще одной особенностью пора-

жения сердца при миотонической дистрофии яв-

ляется нарушенная релаксация миокарда, что при-

водит в большей степени и к диастолической дис-

функции при нормальных размерах и объемных

показателях обоих желудочков. Что касается лече-

ния кардиальных осложнений миотонической

дистрофии, оно, как и для большинства нейромы-

шечных заболеваний, остается на сегодняшний

день симптоматическим.

В заключение этого обзора хотелось бы еще раз

обратить внимание наших читателей на важность

проблемы кардиальных осложнений нейромы-

шечных заболеваний. Ведь обширная их группа

является не чем иным, как наглядной молекуляр-

ной моделью нередко встречающейся на сего-

дняшний день дилатационной кардиомиопатии
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Рис. 4. ЭКГ при мышечной дистрофии Эмери–
Дрейфуса – узловой ритм с ЧЖС 37 в минуту.

Рис. 5. ЭКГ (зарегистрированная с разницей в 1 год) у больной миото-
нической дистрофией. 
Обращает на себя внимание удлинение интервала PQ и уширение комплекса QRS, что
отражает ухудшение проводимости за 12 месяцев наблюдения (цит. по [2]).



Нарушения ритма являются одной из глав-

ных причин смерти у больных с заболева-

ниями сердца. В последние годы при лечении

аритмий все чаще применяются антиаритмические

препараты, увеличивающие продолжительность

потенциала действия. Это обусловлено накопле-

нием данных о росте смертности при применении

блокаторов натриевых каналов, особенно у боль-

ных со структурными поражениями сердца. Наи-

больший риск проаритмий характерен для так

АННАЛЫ АРИТМОЛОГИИ, № 4, 2005

(ДКМП). Вероятно, именно дезинтеграция цито-

склета может служить пусковым механизмом раз-

вития ДКМП. В этом отношении крайне интерес-

ны работы C. Badorff и соавт. [2], которые проде-

монстрировали возможность существования мо-

лекулярно-генетической модели ДКМП, показав,

что инфекция coxsackievirus B3 структурно разру-

шает дистрофин-ассоциированные белки цито-

скелета миокарда. В свою очередь, взаимосвязь

между патологией белков цитоскелета (таких, как

винилин, талин, дистрофин и др.) и развитием та-

ких заболеваний, как мышечные дистрофии и

ДКМП, может послужить ключом к поиску новых

возможностей терапии эти заболеваний [24].
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