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Приведены данные о генетических аспектах дилатационных кардиомиопатий при прогрессирующих мышечных дистрофиях 
и особенностях дифференцированного лечения больных указанными заболеваниями.
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The paper gives data on the genetic aspects of dilated cardiomyopathies in progressive muscular dystrophies and the specific features 
of differential treatment in patients with the above diseases..
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В ряду причин, вызывающих кардиомиопатии, 
весьма значительна роль генов, ответственных 

за развитие прогрессирующих мышечных дистро-
фий. По данным Heart Muscle Disease Study Group 
[1], среди всех аутосомно-доминантно наследуемых 
дилатационных кардиомиопатий (составляющих 
около 56 % всех дилатационных кардиомиопатий) 
10 % приходится на долю заболевания, обусловлен-
ного геном, кодирующим развитие прогрессирующей 
мышечной дистрофии Эмери — Дрейфуса (ламин 
А / С ген). При этом заболевании поражение скелет-
ных мышц нередко бывает субклиническим. Среди 
Х-сцепленно наследуемых дилатационных кардио-
миопатий (по данным тех же исследователей, они со-
ставляют 10 % всех дилатационных кардиомиопатий) 
большинство вызвано делециями гена дистрофина, 
ответственного за развитие миодистрофий Дюшен-
на и Беккера. При данных заболеваниях поражения 
скелетных мышц может не быть вообще (если деле-
ция захватывает только область гена, ответственную 
за синтез дистрофина сердечной мышцы) или на-
блюдаться в различной степени тяжести, что зависит 
от конкретной делеции.

Указанные факты подтверждаются другими авто-

рами [2—4]. При проведении обследования больных 
дилатационной кардиомиопатией (без клинически 
видимого сопутствующего поражения скелетных 
мышц) весьма часто и неожиданно выявляют мута-
ции гена мышечной дистрофии Эмери — Дрейфуса 
(ламин А / С ген). Причем мышечная слабость диаг-
ностируется уже потом, после обнаружения делеции 
гена, когда детально анализируют анамнез больного 
и обследуют его на наличие миопатического синдро-
ма.

У больных прогрессирующими мышечными ди-
строфиями проблема сердечно-сосудистых нару-
шений актуальна, поскольку в большом проценте 
случаев именно поражение сердечной мышцы и про-
водящей системы сердца является жизнелимитирую-
щим фактором [5—10]. Актуальность вопроса внезап-
ной сердечной смерти у больных прогрессирующей 
мышечной дистрофией Эмери — Дрейфуса хорошо 
иллюстрирует тот факт, что поражение сердечно-со-
судистой системы, приводящее к летальному исхо-
ду, в семьях с доброкачественно текущей миопатией 
было описано на 60 лет раньше, чем выделение ми-
опатии Эмери — Дрейфуса в отдельную нозологию 
[11]. С 1987 г. наличие кардиомиопатии, а также нару-
шений ритма и проводимости сердца, является одним 
из критериев установления диагноза миопатии Эмери 
— Дрейфуса [12, 13].

Особенностью больных мышечной дистрофией 
с сопутствующей кардиомиопатией является си-
стемность поражения мышечной ткани, при кото-
рой страдают не только скелетные мышцы и мыш-
ца сердца, но нередко и гладкие мышцы организма. 
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С одной стороны, больные со слабостью скелетных 
мышц не могут позволить себе ту физическую нагруз-
ку, которая в принципе возможна у больных с изо-
лированным поражением миокарда. Это приводит 
к более поздней манифестации симптомов сердечной 
недостаточности и меньшей остроте их проявлений 
(особенно у неходящих больных). Обычно появле-
ние клинических симптомов застойной сердечной 
недостаточности (одышка в покое, отеки, асцит 
и пр.) при отсутствии адекватной терапии наблю-
дается у таких пациентов при снижении величины 
фракции выброса левого желудочка до 25 %. Иногда 
отеки голеней и стоп вообще долгое время остаются 
нераспознанными, поскольку у больных может на-
блюдаться снижение интеллекта (особенно при ми-
опатии Дюшенна — Беккера), и они не предъявляют 
активных жалоб, а визуально доминирующие контр-
актуры голеностопных суставов (которые очень часто 
встречаются у больных прогрессирующими мышеч-
ными дистрофиями) скрывают клиническую картину 
отеков ног. Вообще любые проявления недостаточ-
ности кровообращения у больных миопатией сильно 
маскируются тяжестью миопатического синдрома. 
Нередко одышка даже при небольшой физической 
нагрузке рассматривается как неспособность перено-
сить нагрузки, а увеличение живота вследствие асци-
та — как гипотонус мышц передней брюшной стенки 
на фоне миопатии.

Течение кардиомиопатий при нервно-мышечных 
заболеваниях, как правило, неуклонно и медленно 
прогрессирующее. По классификации кардиомиопа-
тию у таких больных относят к специфической.

Лечение пациентов с кардиомиопатией, разви-
вающейся на фоне прогрессирующей мышечной 
дистрофии, имеет некоторые особенности по срав-
нению с терапией при изолированной кардиомиопа-
тии [5, 7]. Применение симптоматической терапии 
препаратами дигиталиса в сочетании с мочегонными 
средствами практически не приводит к увеличению 
сократительной способности миокарда. Больным 
с дилатационной кардиомиопатией и сопутствующей 
сердечной недостаточностью возможно назначение 
сердечных гликозидов (дигоксин обычно не более 
0,05 мг 2 раза в сутки) в минимальных терапевтиче-
ских дозах, поскольку точкой приложения данного 
препарата является миокард левого желудочка, а его 
масса у больных с нервно-мышечными заболева-
ниями значительно снижена. Диуретики (чаще все-
го верошпирон до 50 мг в сутки и / или фуросемид 
до 25 мг в сутки) назначаются в зависимости от сте-
пени проявлений отечного синдрома. Однако следу-
ет отметить, что исключительно симптоматическая 
коррекция сердечной недостаточности сердечными 
гликозидами и диуретиками у больных прогрессиру-
ющей мышечной дистрофией, хотя и позволяет вре-
менно улучшить состояние пациента, тем не менее 

не способствует продлению срока жизни.
Важной особенностью лечения больных кардио-

миопатией на фоне миодистрофии является назна-
чение кортикостероидов на самых ранних стадиях 
заболевания. Мнение исследователей о влиянии 
преднизолонотерапии на сердечную мышцу неодно-
значно, но многие работы указывают на то, что пред-
низолон или его производные не только улучша-
ют функциональное состояние скелетных мышц, 
но и способствуют улучшению показателей работы 
сердечной мышцы [14]. Существует много различных 
схем назначения преднизолона больным с прогрес-
сирующей мышечной дистрофией. В настоящее вре-
мя схемы с высокими дозами (более 1 мг на 1 кг массы 
тела в сутки) уже не применяются в связи с кратко-
временностью положительного эффекта и большим 
числом побочных эффектов. Наибольшее распро-
странение получили схемы с низкими дозами (от 0,5 
до 0,75 мг на 1 кг массы тела в сутки) и с дробным 
приемом (через день и т. п.).

Противники преднизолонотерапии, главным 
образом, ссылаются на неблагоприятное побочное 
действие кортикостероидов на сердечно-сосудистую 
систему, установленное в экспериментах на живот-
ных. Однако дозы в подобных случаях в пересчете 
на 1 кг массы тела были весьма высоки.

В случае развития кардиомиопатии и застойной 
сердечной недостаточности целесообразно назна-
чение селективных β-адреноблокаторов — атеноло-
ла в дозе до 0,5–1 мг / кг в сутки (доза делится на два 
приема) в сочетании с комплексным кардиотрофиче-
ским лечением: рибоксин 0,2 г 3 раза в день, L-кар-
нитин в дозе от 10 до 50 мг / кг в сутки во время еды 
[15, 16]. Хороший эффект у больных с выраженными 
нарушениями процессов реполяризации в миокар-
де дает назначение предуктала по 1 таблетке 3 раза 
в день во время еды, коэнзима Q

10
 в дозе не менее 

2 мг / кг в сутки (лучший эффект достигается при дозе 
препарата 100 мг в сутки вне зависимости от массы 
ребенка).

Кроме того, больным с застойной сердечной не-
достаточностью при прогрессирующих мышечных 
дистрофиях возможно назначение ингибиторов ан-
гиотензинпревращающего фермента в субгипотен-
зивной дозе (капотен 0,5 мг / кг в сутки) [15]. Однако 
мнение исследователей по поводу эффективности 
и целесообразности назначения капотена таким 
больным неоднозначно [16, 17]. Существуют различ-
ные схемы применения препарата (от 0,25 до 1 мг / кг 
в сутки; продолжительность лечения в среднем 
36 (нед). Можно также назначать рамиприл 2,5 мг / сут 
в 1–2 приема или фозиноприл 10 мг / сут. Назначение 
ингибиторов ангиотензинпревращающего фермента 
не влияет на действие таких препаратов, как сердеч-
ные гликозиды, антиаритмические средства, антаго-
нисты кальциевых каналов, диуретики.
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Поскольку у больных прогрессирующими мы-
шечными дистрофиями и сопутствующей кардиоми-
опатией, сопровождающейся застойной сердечной 
недостаточностью, высок риск тромбоэмболических 
осложнений, необходимо назначение антикоагулян-
тов. Предотвращение тромбоэмболий осуществля-
ется применением варфарина в дозе, снижающей 
протромбиновый индекс на одну треть (подбирается 
индивидуально под контролем коагулограммы). Доза 
препарата не должна превышать 10 мг / сут (обычно 
около 2 мг / сут). Дозу меняют в зависимости от пока-
зателей коагулограммы. При отсутствии возможно-
сти контроля коагулограммы имеет смысл назначение 
аспирина в микродозах (0,5–1 мг / кг в сутки утром).

Эффективность антиаритмических лекарственных 
средств у больных прогрессирующей мышечной ди-
строфией изучена недостаточно. С целью коррекции 
аритмий возможно применение препаратов хини-
динового ряда (хинидин и пр.), β-адреноблокаторов 
(атенолол 0,5–1 мг / кг в сутки и пр.), блокаторов 
кальциевых каналов (изоптин от 120 мг / сут в зави-
симости от массы, максимальная доза — 480 мг / сут; 
дозы подбирают индивидуально под контролем 
ЭКГ), лидокаина. Предпочтительное назначение того 
или иного препарата определяется характером арит-
мии. Для больных прогрессирующей мышечной ди-
строфией с нарушениями ритма сердца не подходит 
обычная «рутинная» терапия аритмий, применяемая 
у пациентов, не имеющих нервно-мышечных заболе-
ваний. Отличием больных нервно-мышечными забо-
леваниями является генетически детерминированное 
отсутствие какого-либо структурного белка в сердеч-
ной мышце, что приводит к фиброзированию мио-
карда и формированию аритмогенных очагов, весьма 
резистентных к антиаритмической терапии [18]. Ле-
чение аритмий следует проводить, если они сопро-
вождаются субъективно неприятными ощущениями, 
способствуют появлению недостаточности крово-
обращения, сопровождаются пресинкопальными 
и / или синкопальными состояниями или являются 
жизнеугрожаемыми. Даже при наличии желудочко-
вых аритмий, которые являются жизнеугрожаемыми, 
проведение антиаритмической терапии не считается 
однозначно необходимым, поскольку есть сведения 
о меньшей выживаемости больных прогрессирующей 
мышечной дистрофией Дюшенна — Беккера, имею-
щих желудочковые эктопии и находящихся на анти-
аритмической терапии, по сравнению с аналогичны-
ми пациентами, не получающими антиаритмических 
препаратов [19, 20]. Подбор антиаритмической тера-
пии необходимо вести в условиях кардиологического 
стационара.

При синусовой тахикардии на фоне нормальной 
фракции выброса левого желудочка используют се-
лективные блокаторы β

1
-адренорецепторов (бисо-

пролол или метопролол). Стартовая доза составляет 

0,5 мг / сут бисопролола или 5 мг / сут метопролола. 
В последующем дозировку бисопролола увеличива-
ют до 2,5 мг в сутки или метопролола до 25 мг в сут-
ки. Увеличение дозы проводят постепенно в течение 
5–8 нед. Темп наращивания дозы определяется ин-
дивидуальной чувствительностью больного. Курс те-
рапии селективными β-блокаторами продолжается 
несколько месяцев [17]. Контроль лечения осуществ-
ляется путем исследования уровня норэпинефрина 
в плазме крови больных. Нормальная концентрация 
норэпинефрина в плазме крови 450 пг / мл. У больных 
прогрессирующей мышечной дистрофией, имеющих 
синусовую тахикардию, она, как правило, превышает 
нормальные показатели. За время терапии селектив-
ными β

1
-адреноблокаторами концентрация норэпи-

нефрина в плазме крови снижается до нормальных 
значений.

Приступы желудочковой тахикардии у больных 
прогрессирующей мышечной дистрофией наиболее 
часто купируют лидокаином. Препарат вводят вну-
тривенно, вначале струйно в течение 3–4 мин, вводя 
за это время 50–100 мг лидокаина, затем продолжают 
введение капельно из расчета 2 мг в минуту до купи-
рования приступа. При суправентрикулярной парок-
сизмальной тахикардии более целесообразным явля-
ется назначение прокаинамида (внутривенно в дозе 
0,2–0,5 г со скоростью 25–50 мг / мин, либо вводят на-
грузочную дозу 10–12 мг / кг в течение 40–60 мин, а за-
тем производят поддерживающию инфузию из рас-
чета 2–3 мг в минуту). После купирования приступа 
назначают поддерживающую дозу внутрь по 0,25–0,5 г 
каждые 4–6 ч или внутривенное введение препара-
тов дигиталиса. Необходимо заметить, что сердечные 
гликозиды у больных прогрессирующей мышечной 
дистрофией должны использоваться с крайней осто-
рожностью из-за легкости их передозировки (к ней 
предрасполагают гипоксия, снижение почечной 
функции и низкий уровень калия в сыворотке кро-
ви). В отдельных случаях больным прогрессирующей 
мышечной дистрофией Эмери — Дрейфуса для купи-
рования суправентрикулярной тахикардии требуется 
имплантация дефибриллятора [21].

Брадиаритмии (брадикардия, паузы синусово-
го ритма, превышающие нормативные значения, 
атриовентрикулярные блокады различной степени) 
и мерцание-трепетание предсердий наиболее часто 
встречаются у больных прогрессирующей мышеч-
ной дистрофией Эмери — Дрейфуса [22, 23], но мо-
гут возникать и при других формах прогрессирующих 
мышечных дистрофий. Для купирования приступов 
брадикардии, сопровождающихся пресинкопальны-
ми и / или синкопальными состояниями, использу-
ют внутривенное введение атропина (одномоментно 
с синкопэ для детей старше 10 лет — 1 мл атропина 
внутривенно). Наиболее часто причиной развития 
атриовентрикулярной блокады и / или брадиаритмии 

КАРДИОлОгИя
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является передозировка препаратами группы дигита-
лиса — у больных кардиомиопатией даже стандартно 
рекомендуемые дозы сердечных гликозидов могут 
вызвать симптомы передозировки, поскольку масса 
миокарда у них значительно ниже, чем у здоровых 
детей, и соответственно меньше рецепторов к препа-
ратам дигиталиса. Поэтому, если у больного возникла 
брадиаритмия и / или атриовентрикулярная блокада, 
нужно уточнить, получает ли пациент лекарственное 
средство группы дигиталиса. В случае приема такого 
препарата необходимо сначала попробовать снизить 
его дозу. Если нарушение проводимости сохраняет-
ся и сопровождается пресинкопальными и / или син-
копальными состояниями, следует использовать 
внутривенное введение атропина. Хороший эффект 
при купировании приступов мерцания-трепетания 
предсердий у больных миопатией Эмери — Дрейфуса 
дает применение препаратов калия (панангин детям 
старше 10 лет до 8 таблеток в сутки в течение 2 нед, 
затем постепенное снижение дозы).

Имплантация искусственного водителя ритма 
у больных миопатией Дюшенна и Беккера произво-
дится крайне редко, поскольку наличие электродов 
в правом желудочке может провоцировать возникно-
вение тяжелых желудочковых аритмий. В то же время 
у больных прогрессирующей мышечной дистрофией 
Эмери — Дрейфуса необходимо уже в первой декаде 
жизни следить за нарушениями ритма сердца и опре-
делять при необходимости показания к подшиванию 
электрокардиостимулятора [24].

Всем больным прогрессирующей мышечной ди-
строфией, находящимся в крайней стадии течения 
кардиомиопатического процесса, при котором ме-
дикаментозная терапия сердечно-сосудистых на-

рушений не дает желаемого эффекта, необходимо 
определять показания для проведения транспланта-
ции сердца. Критерием для этой операции у больных 
прогрессирующей мышечной дистрофией Дюшен-
на — Беккера является снижение сократительной 
способности миокарда левого желудочка до 25 % 
и менее с явлениями неконтролируемой застойной 
сердечной недостаточности. По данным мультицен-
тровых исследований, трансплантация сердца у боль-
ных прогрессирующими мышечными дистрофиями 
не сопровождается более высоким риском леталь-
ности и приводит к выраженному улучшению само-
чувствия. Пятилетняя выживаемость таких больных 
такая же, как без миопатии, и составляет около 80 % 
[25].

Тугоподвижность шейного отдела позвоночни-
ка у больных миодистрофией Эмери — Дрейфуса, 
а также высокий риск внезапной сердечной смерти 
вследствие жизнеугрожаемых аритмий определяют 
трудности в анестезиологической помощи таким 
больным, например, при проведении оперативно-
го лечения контрактур локтевых суставов и других 
ортопедических операций. R. Aldwinckle и A. Carr 
[26] считают, что применение ларингеальной маски 
может решить проблемы интубации, а длительная 
эпидуральная блокада способствует адекватной 
анестезии.

К сожалению, в настоящее время не разработано 
радикальных методов лечения прогрессирующих мы-
шечных дистрофий. Но если еще 10 лет назад будущее 
таких больных представлялось однозначно пессими-
стичным, то в настоящее время успехи генной инже-
нерии, а также методов трансплантации мышечной 
ткани внушают определенный оптимизм [27—29].

Грознова О.С., Чечуро В.В. Лечение кардиомиопатий у больных прогрессирующими мышечными дистрофиями
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бронхиальная гиперреактивность у детей школьного возраста с пищевой аллергией

Bronchial reactivity in schoolchildren allergic to food

A. Krogulska, J. Dynowski, K. Wasowska-Królikowska 

Ann. Allergy Asthma Immunol. 2010. Vol. 105, № 1. P. 31—38

Известно, что пищевая аллергия значительно увеличивает риск развития бронхиальной астмы. Целью работы 
была оценка частоты развития бронхиальной гиперреактивности у детей с пищевой аллергией в зависимости от 
наличия симптомов респираторного заболевания.

Обследованы 54 ребенка с пищевой аллергией и 62 ребенка без пищевой аллергии. Бронхореактивность опре-
делялась по концентрации метахолина, которая вызывает снижение объема форсированного выдоха за 1 с на 20% 
(PC20). Диагноз пищевой аллергии ставился на основании анкет-опросников, данных клинического обследования, 
кожных prick-тестов, уровня специфических антител IgE, а также результатов двойного слепого плацебо-контроли-
руемого пищевого провокационного теста.

Среди детей без астмы гиперреактивность бронхов была диагностирована у 15 (47%) детей с пищевой аллергии и у 7(17%) 
без таковой (р<0,005). Гиперреактивность бронхов была обнаружена у всех больных с астмой вне зависимости от пищевой 
аллергии. Средний показатель (SD) PC20 у детей с пищевой аллергией составил 2,8 (1,38) мг/мл и был достоверно выше 
(р<0,001), чем у детей с астмой, — 0,88 (1,01) мг/мл или при сочетании астмы и пищевой аллергии — 0,96 (0,83) мг/мл. Брон-
хиальная гиперреактивность была выявлена у 5 (36%) детей с легкой анафилактической реакцией на пищевые аллергены, 
у 23 (74%) — с умеренной реакцией и у всех детей с тяжелой реакцией.

Вывод: у детей с пищевой аллергией выявлялась гиперреактивность бронхов вне зависимости от респираторных 
симптомов. Тем не менее установлено, что гиперреактивность бронхов может развиваться и при отсутствии какой-
либо симптоматики у детей с пищевой аллергией, однако выраженность симптомов значительно меньше, чем при 
сочетании пищевой аллергии и бронхиальной астмы.

Референт И.М. Османов


