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Н.Д. Орищин та співавт.

У 2023 році робоча група з ведення кардіоміо-
 патій (КМП) Європейського товариства 

кардіологів уперше підготувала й видала реко-
мендації з лікування КМП. До робочої групи 
увійшли фахівці-експерти з досвідом дослі-
джень у галузі діагностики й лікування цієї 
патології. Мета рекомендацій Європейського 
товариства кардіологів – допомогти медич-
ним працівникам у діагностиці та лікуванні 
пацієнтів із КМП згідно із сучасною клінічною 
доказовою базою. Це перші міжнародні наста-
нови щодо лікування більшості КМП, за винят-
ком розділу про гіпертрофічну КМП (ГКМП), в 

якому представлено оновлені рекомендації 
ESC 2014 року. Існує небагато рандомізованих 
контрольованих клінічних досліджень за учас-
тю пацієнтів із цією патологією, тому біль-
шість рекомендацій базовані на когортних 
обсерваційних дослідженнях та експертних 
консенсусних документах.

Настанови рекомендують новий підхід до 
діагностики захворювання, який ґрунтується 
на визначальному фенотипі патології серця, 
з акцентом на необхідності виявлення фібро-
зу (дослівно «рубця») міокарда за допомогою 
магнітно-резонансної томографії (МРТ) серця 
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Європейські рекомендації 2023 року 
щодо лікування кардіоміопатій 

та впровадження їх у практику в Україні

У статті проаналізовано основні позиції рекомендацій Європейського товариства кардіологів щодо ліку-
вання кардіоміопатій та наведено актуальні питання впровадження деяких пунктів рекомендацій у практику 
в Україні. Наведено діагностичний шлях пацієнта з підозрою на кардіоміопатію. Представлено п’ять фенотипів 
кардіоміопатій та визначено основні фенотипи. Описано новий фенотип недилатаційної лівошлуночкової кар-
діоміопатії. Розглянуто роль різних методів візуалізації в діагностиці фенотипу кардіоміопатії. Визначено роль 
методів генетичного тестування та магнітно-резонансної томографії серця з контрастуванням. Зосереджена 
увага на потребі диференціації етіології фенотипів і фенокопій кардіоміопатій для патогенетичного лікуван-
ня. Обговорено методи оцінки ризику раптової смерті в пацієнтів з кардіоміопатією та способи вторинної і 
первинної профілактики. Наведено калькулятори ризику раптової смерті при кардіоміопатіях та показання до 
імплантації кардіовертера-дефібрилятора. Визначено тактику ведення пацієнтів із фібриляцією передсердь при 
різних кардіоміопатіях. Обговорено питання лікування серцевої недостатності при різних фенотипах та різній 
етіології кардіоміопатій. Наголошено на ролі «кардіоміопатичних команд» у кардіологічних центрах. Наведено 
власний досвід ехокардіографічної діагностики кардіоміопатій, генетичного тестування, використання магніт-
но-резонансної томографії при кардіоміопатіях.

Ключові слова: кардіоміопатія, ехокардіографія, ліве передсердя, лівий шлуночок, правий шлуночок, 
гіпертрофія, дилатація, систолічна дисфункція, діастолічна дисфункція, магнітно-резонансна томографія.
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з контрастуванням. Настанови сфокусовано 
на маршруті пацієнта – від клінічної картини, 
в якій часто превалюють симптоми серцевої 
недостатності (СН) або аритмій, до діагности-
ки і лікування.

Головним аспектом сучасних рекоменда-
цій є зміни парадигми мислення зі спеці-
альним «кардіоміопатичним підходом», який 
передбачає розгляд КМП серед можливих при-
чин клінічної картини в пацієнта. Настанови 
наголошують на необхідності мультипараме-
тричного підходу до пацієнта для зʼясування 
етіології хвороби.

Визначення. Згідно з настановою КМП – це 
структурна і функціональна патологія сер-
цевого мʼяза за умови відсутності коронарної 
хвороби серця, артеріальної гіпертензії, кла-
панної хвороби серця, вродженої вади серця, 
достатньої для того, щоб спричинити такий 
ступінь патології міокарда.

Процес діагностики кардіоміопатії почи-
нається з розгляду клінічного сценарію, який 
може ґрунтуватися на клінічних симптомах, 
випадкових знахідках або сімейному скри-
нінгу після встановлення діагнозу в роди-
чів. У пацієнтів із КМП клінічною маніфеста -
цією зазвичай є симптоми СН або аритмічні 
розлади. Сучасні настанови наголошують на 
потребі мультипараметричного підходу до 
діагностики КМП, починаючи від морфоло-
гічної і функціональної характеристики змін 
міокарда. 

Морфологічними ознаками кардіоміопа-
тії можуть бути гіпертрофія міокарда (лівого 
(ЛШ) або правого (ПШ) шлуночка) та/або їхня 
дилатація. 

Функціональна характеристика охоплює 
виявлення систолічної дисфункції шлуночка/
шлуночків серця (глобальної або регіональ-
ної) та/або діастолічної дисфункції міокар-
да. Вперше в рекомендаціях стверджують, 
що наявність неішемічного фіброзу міокар-
да або жирового заміщення ділянки міо-
карда, виявленого за допомогою МРТ серця 
та/або патоморфологічного обстеження, може 
бути єдиною підказкою до діагностики КМП. 
Фіброз міокарда/жирове заміщення можуть 
супроводжуватися дилатацією шлуночків 
та/або систолічною дисфункцією, але можуть 
бути самостійною ознакою КМП.

Уперше запропоновано підхід до діагности-
ки КМП починаючи з морфологічного феноти-
пу пацієнта.

У рекомендаціях представлено пʼять осно-
вних фенотипів КМП: дилатаційна (ДКМП), 
гіпертрофічна (ГКМП), аритмогенна право-
шлуночкова (АПШК), недилатаційна лівошлу-
ночкова (НДЛШК) та рестриктивна (РКМП).

Ця номенклатура спонукає клініцистів роз-
глядати КМП як імовірну причину хвороби 
при певній клінічній симптоматиці (напри-
клад, при аритміях, серцевій недостатності) 
і зосереджується на морфологічних і функці-
ональних характеристиках міокарда (рис. 1).

Рис. 1. Алгоритм діагностики і лікування кардіоміопатій (адаптовано на основі настанов Європейського 
товариства кардіологів 2023 року). МРТ – магнітно-резонансна томографія; ГКМП – гіпертрофічна кардіоміопатія; 
ДКМП – дилатаційна кардіоміопатія; НДЛШК – недилатаційна лівошлуночкова кардіоміопатія; АПШК – аритмогенна 
правошлуночкова кардіоміопатія; РКМП – рестриктивна кардіоміопатія



8 Кардіохірургія та інтервенційна кардіологія. 2024; Том 13, № 1

П
Р

А
К

Т
И

Ч
Н

І 

Р
Е

К
О

М
Е

Н
Д

А
Ц

ІЇ

Н.Д. Орищин та співавт.

Гіпертрофічну кардіоміопатію діагносту  -
ють за наявності потовщення стінки ЛШ (з 
потов  щенням стінки ПШ або без неї), яку не 
можна пояснити лише аномальними умовами 
навантаження. Дилатаційну кардіоміопатію
визначають за наявності дилатації та глобаль-
ної/регіональної систолічної дисфункції ЛШ, 
що не можна пояснити винятково аномальни-
ми умовами навантаження (наприклад, гіпер-
тензія, клапанна патологія, ішемічна хвороба 
серця). Дилатація та дисфункція ПШ можуть 
бути наявними, але не є необхідними для діа-
гностики ДКМП.

Уперше представлено новий фенотип не -
дилатаційної лівошлуночкової КМП. У реко-
мендаціях НДЛШК визначають як наявність 
неішемічного рубцювання (фіброзу) ЛШ або 
жирового заміщення незалежно від наявності 
глобальних/сегментарних розладів скоротли-
вості стінки або навпаки ізольованої глобаль-
ної гіпокінезії ЛШ без ознак фіброзу (рубцю-
вання) (рис. 2). Фенотип НДЛШК діагностують 
в осіб, яких до цього часу по-різному опису-
вали, зокрема як пацієнтів із ДКМП (але без 
дилатації ЛШ), аритмогенною лівошлуночко-
вою КМП (АЛШК), ліводомінантною АПШК або 
аритмогенною ДКМП (без відповід    но     сті діа-
гностичним критеріям АПШК). Ідентифікація 
фенотипу НДЛШК потребує подальшого муль-
типараметричного підходу, який дасть змогу 
діагностувати специфічну етіологію хвороби, 
і відтак призначити відповідне лікування.

Аритмогенну правошлуночкову кардіо -
міопатію визначають як наявність основної 
дилатації/систолічної дисфункції ПШ за наяв-
ності електрокардіографічних або гістологіч-
них змін, визначених робочою групою як кри-
терії хвороби [2].

Рестриктивну кардіоміопатію діагнос-
тують при рестриктивній патофізіології ЛШ 
і/або ПШ за наявності нормального або зни-
женого діастолічного обʼєму (одного або обох 
шлуночків), нормального або зниженого сис-
толічного обʼєму та нормальної товщини стін-
ки шлуночка.

Некомпактність ЛШ робоча група не вва-
жає КМП у загальному розумінні. Замість 
цього некомпактність ЛШ розглядають як 
фенотипову ознаку, яка може виникати як ізо-
льовано, так і в поєднанні з іншими аномалі-
ями розвитку, гіпертрофією шлуночків, дила-
тацією та/або систолічною дисфункцією. З 
огляду на відсутність морфометричних дока-
зів процесу ущільнення шлуночків у людей, 
рекомендують термін «гіпертрабекуляція», а 
не некомпактність ЛШ, особливо якщо явище 
є транзиторним або виявлене вперше у дорос-
лому віці.

Синдром Такоцубо іноді називають стресо     -
вою КМП. З огляду на тимчасовий характер 
явища, робоча група не рекомендує класифі-
кувати його як КМП.

Чинні рекомендації підкреслюють, що 
потрібен мультидисциплінарний підхід до 
спостереження за пацієнтами та відповідний 

Рис. 2. Недилатаційна лівошлуночкова кардіоміопатія, ехокардіографія: А – зона фіброзу і деформації 
міжшлуночкової перегородки неішемічного походження (базальна частина міжшлуночкової перегородки); 
Б – зона акінезу базального сегмента міжшлуночкової перегородки в одновимірній ехокардіографії. Розміри 
камер серця в нормі

А Б
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перехід від педіатричної опіки до ведення 
дорослих. Рекомендовано, щоб усі пацієнти з 
КМП та їхні родичі мали доступ до мультидис-
циплінарних команд з досвідом діагностики 
та лікування КМП, що в умовах України потре-
бує створення спеціальних «кардіоміопатич-
них команд» на базі кардіологічних центрів. 
Усім дітям/підліткам із КМП рекомендована 
своєчасна та адекватна підготовка до перехо-
ду від педіатричної допомоги до клініки для 
дорослих, зокрема надання спільних консуль-
тацій.

Підхід до оцінки пацієнтів із підозрою на 
КМП має за мету: (1) діагностування та харак-
теристика фенотипу КМП; (2) визначення 
основного етіологічного діагнозу (причини 
КМП).

До усіх пацієнтів з підозрою на КМП або 
встановленим діагнозом КМП рекомендова-
но використовувати мультипараметричний 
підхід, який охоплює клінічну оцінку, аналіз 
родоводу, ЕКГ, голтерівський моніторинг, 
лабораторні дослідження та мультимодаль-
ну візуалізацію.

Характерними скаргами пацієнтів із КМП 
можуть бути задишка, біль у грудях, серцебит-
тя, синкопальні стани/запаморочення. Однак 
у частини пацієнтів клінічна картина доволі 
скупа, вони можуть зовсім не мати симпто-
мів, а патологічні зміни можуть виявляти під 
час профілактичного обстеження або в про-
цесі скринінгу родичів пацієнта із КМП. Низка 
несерцевих симптомів (розумова відсталість, 
втрата слуху, труднощі з навчанням, перифе-
рійна мʼязова слабкість, акропарестезія, глухо-
та, шкірні аномалії) є ознаками (так званими 
«червоними прапорцями») специфічної етіо-
логії певного фенотипу КМП. Так само загаль-
ний фізикальний огляд може надати діагнос-
тичні підказки в пацієнтів із синдромними 
або метаболічними причинами КМП.

Хоча ЕКГ часто неспецифічна, існують осо-
бливі ознаки, які можуть свідчити про певну 
етіологію або морфологічний діагноз, зокре-
ма атріовентрикулярна блокада, картина 
передчасного збудження шлуночків, пору-
шення реполяризації та надзвичайно високий 
або низький вольтаж QRS. Часто ЕКГ-ознаки 
можуть випереджувати в часі морфологічні 
ознаки КМП (наприклад, у випадках ГКМП або 
АПШК).

Загальні лабораторні дослідження реко-
мендовані всім пацієнтам із підозрою на КМП 
або підтвердженою КМП для зʼясування етіо-
логії, оцінки тяжкості захворювання, виявлен-
ня позасерцевих проявів та оцінки вторинної 

дисфункції органів. У пацієнтів з КМП та поза-
серцевими симптомами потрібно виконати 
додаткові тести (другого рівня) для діагности-
ки метаболічних і синдромних причин КМП. 

В умовах України є можливість викорис-
тання тесту «сухої краплі» для виявлення 
дефіциту альфа-галактозидази А (діагностика 
хвороби Фабрі). Тестом другого рівня є також 
діагностика амілоїдної КМП (біопсія підшкір-
ної клітковини з виконням імуногістохімічно-
го типування, аналіз крові на легкі ланцюги 
імуноглобулінів капа і лямбда). Підозру на вто-
ринну, «синдромну» КМП викликають специ-
фічні несерцеві симптоми, особливості ЕКГ, 
стигми під час фізикального огляду пацієнта.

Основою клінічного підходу лікаря до 
пацієнта з підозрою на КМП має бути «кар-
діоміопатичне мислення»: мультимодальна 
візуалізація для виявлення змін морфології 
шлуночків (гіпертрофія, дилатація) і оцінка 
функції шлуночків (систолічної/діастолічної, 
глобальної/регіональної), а також виявлення 
змін структури міокарда (наприклад, неіше-
мічний фіброз/«рубець» та жирове заміщення 
міокарда).

Усім пацієнтам із кардіоміопатією реко-
мендують комплексну ехокардіографічну 
оцінку розмірів серця, систолічної функції 
ЛШ і ПШ (глобальної та регіональної) і діа-
столічної функції ЛШ під час первинного 
обстеження та під час подальшого спосте-
реження для моніторингу прогресування 
захворювання та допомоги у стратифікації 
ризику та його зменшенні. Трансторакальна 
ехокардіографія надає відповідну інформа-
цію про глобальну та регіональну анатомію 
та функцію ПШ і ЛШ, а також про функцію 
клапанів, наявність легеневої гіпертензії або 
перикардіального випоту.

Для повної характеристики серцевого фено-
типу необхідна мультимодальна візуалізація: 
МРТ серця з контрастуванням для оцінки 
характеристик тканини міокарда, виявлення 
фіброзу/рубцевих змін міокарда неішемічного 
ґенезу. Мультимодальна візуалізація у поєднан-
ні з ретельним особистим і сімейним анамне-
зом, клінічним оглядом, електрокардіографією 
та лабораторними дослідженнями дає змогу 
визначити фенотип КМП. Характеристика тка-
нин за допомогою МРТ має значення не лише 
для діагностики фенотипу КМП та його етіо-
логії, а й для моніторингу перебігу хвороби та 
стратифікації ризику для кожного з основних 
фенотипів КМП. 

Пацієнтам із підозрою на КМП, які мають 
не  адекватну ехокардіографічну візуалізацію 
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та протипоказання до МРТ, потрібно розгля-
нути можливість проведення компʼютерної 
томографії серця з контрастним підсилен-
ням. МРТ серця із застосуванням контрастної 
речовини рекомендовано також для серійного 
спостереження та оцінки терапевтичної від-
повіді в пацієнтів з амілоїдозом серця, хворо-
бою Андерсона – Фабрі, саркоїдозом, запаль-
ними КМП та гемохроматозом з ураженням 
серця. МРТ серця з кон   трастним підсиленням 
слід розглядати у членів сімʼї пацієнта з пози-
тивним генотипом, але без фенотипової мані-
фестації, щоб допомогти виявити захворю-
вання на ранньому етапі в сімʼях з виявленим 
патогенним варіантом мутації гена, відпові-
дального за КМП.

В умовах України зростає роль МРТ серця 
з контрастуванням у діагностиці та диферен-
ційній діагностиці КМП та визначенні ризику 
пацієнта з КМП. Практичне застосування МРТ 
серця з контрастуванням: диференціація іше-
мічної КМП та ДКМП на основі відмінностей 
у локалізації накопичення контрасту; оцінка 
ризику в пацієнтів із ГКМП на основі вияв-
лення вмісту фіброзу в міокарді ЛШ; дифе-
ренціація фенокопій ГКМП (амілоїдна КМП) 
на основі специфічного типу накопичення 
контрасту, діагностика саркоїдозу серця та 
інші. Прикладом є специфічне накопичення 
контрасту при амілоїдній КМП у пацієнта з 
AL-амілоїдозом (рис. 3).

Істотним внеском у діагностику КМП може 
бути ендоміокардіальна біопсія, якщо є істот-
на підозра на запальний процес, хворобу нако-
пичення або ж інфільтративну патологію міо-
карда, які неможливо ідентифікувати іншими 
способами. Обмеженням застосування цього 
методу в умовах України є його низька доступ-
ність для більшості лікувальних установ.

Генетичне тестування підтверджує діа-
гноз у значної частини пацієнтів із КМП. 
Вважають, що близько 30 % КМП мають гене-
тичне підґрунтя. Генетичне тестування дає 
змогу визначити мутацію, відповідальну за 
виникнення патології, а тим самим передба-
чити перебіг хвороби, прогноз, а відтак визна-
чити тактику лікування. 

Діагноз КМП встановлюють на основі 
виявлення певного фенотипу (ДКМП, ГКМП, 
НДЛШК, АПШК, РКМП). Однак генетичне 
обстеження потрібне у випадку пограничних 
змін неоднозначного походження (наприклад, 
гіпертрофія міокарда в пацієнта з гіпертензі-
єю, не пропорційна до підвищення артеріаль-
ного тиску – диференціація гіпертензивного 
серця з ГКМП). Також генетичне тестування 

 

Рис. 3. Амілоїдна кардіоміопатія: А, Б – симетричний 
тип гіпертрофії лівого шлуночка при хокардіографії; 
В – магніторезонансна томографія серця 
з контрастуванням при амілоїдній кардіоміопатії. 
Циркулярне субендокардіальне накопичення 
контрасту, патогномонічне для амілоїдної 
кардіоміопатії

А

Б

В
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дає змогу ідентифікувати фенокопію певного 
фенотипу КМП (наприклад, діагностика хво-
роби Фабрі або транс  тиретинового амілоїдозу 
при фенотипі ГКМП). Прогностична інформа-
ція також є важливим елементом оцінювання 
пацієнта – так, у хворих із ДКМП із певними 
мутаціями (наприклад, LMNA) прогноз гір-
ший, ризик небезпечних аритмій вищий, так-
тика лікування більш агресивна (рекомендо-
вано розглянути імплантацію кардіовертера-
дефібрилятора, КВД).

Генетичне тестування малодоступне на 
сьогодні для всього населення України. Однак 
в умовах деяких лікувальних установ внаслі-
док між  народної співпраці за підтримки фар-
мацевтичних компаній у 2022–2023 роках ви -
конали генетичне тестування Next Generation 
Sequencing (NGS) на низку мутацій генів, поєд-
наних із фенотипом ГКМП. Проведене в умовах 
Львівського обласного кардіологічного центру 
у 10 пацієнтів із фенотипом ГКМП скринінго-
ве генетичне тестування NGS дало змогу діа-
гностувати саркомерні мутації у 3 пацієнтів: 
із них виявлено патогенну мутацію MYH7 у 
двох пацієнтів, патогенну мутацію MYBPC3 та 
мутацію з незʼясованою патогенністю FLNC в 
одного пацієнта; патогенний варіант мутації 
TTR, відповідальний за TTR-амілоїдоз – в однієї 
пацієнтки. Серед пацієнтів, у яких не виявлено 
патогенних мутацій, у трьох внаслідок додат-
кових тестів другого рівня встановлено діагноз 
амілоїдної КМП, як фенокопії ГКМП.

Загальні принципи ведення пацієнтів 
із кардіоміопатією

Клінічні симптоми хвороби є основною 
причиною звертання до лікаря пацієнтів із 
КМП. Основні групи симптомів у цих паці-
єнтів – ознаки СН або аритмічний синдром, 
який може мати вигляд загрозливих аритмій. 
Наріжним каменем лікування всіх КМП є ліку-
вання симптомів хвороби, виявлення та профі-
лактика ускладнень, повʼязаних із КМП (зокре-
ма раптової серцевої смерті, СН та інсульту).

Ризик раптової серцевої смерті в пацієнтів 
із кардіоміопатією

Шлуночкові аритмії призводять до зна-
чного підвищення ризику захворюваності та 
смертності в пацієнтів з КМП. Ефективним 
методом запобігання раптовій смерті (РС) та 
припинення потенційно летальних шлуноч-
кових тахікардій при КМП є імплантація КВД, 
однак вона повʼязана з певними ускладнення-
ми, особливо важливими для молодих людей, 

яким протягом життя потрібно буде неодно-
разово замінювати пристрій.

За результатами досліджень, імплантовані 
КВД знижують смертність в осіб, які пере-
жили зупинку серця, а також у пацієнтів зі 
стійкими шлуночковими тахікардіями (ШТ), 
які погіршують гемодинаміку. Таким чином, 
імплантація КВД рекомендована пацієнтам із 
ГКМП, ДКМП та АПШК, які перенесли зупинку 
серця внаслідок ШТ або фібриляції шлуночків 
(клас доказовості I, рівень B), та пацієнтам 
зі стійкими ШТ, які призводять до порушен-
ня гемодинаміки або синкопального стану за 
відсутності інших зворотних причин (клас I, 
рівень C).

Первинна профілактика раптової смерті 
в пацієнтів із кардіоміопатією

У всіх пацієнтів з КМП, які не мали попере-
дньої зупинки серця/стійкої ШТ, рекомендо-
вана комплексна стратифікація ризику РС під 
час початкової оцінки та з інтервалом 1–2 роки 
або щоразу, коли клінічний стан змінюється. 
Для спільного прийняття рішень про потребу 
імплантації КВД у настановах рекомендова-
но використовувати валідовані алгоритми / 
калькулятори ризику РС. Такі калькулятори 
рекомендовані до використання в пацієнтів 
із ГКМП, зокрема розроблено калькулятор для 
дитячого віку (клас рекомендацій I, рівень B), 
такі калькулятори потрібно використовувати 
у пацієнтів з ДКМП, НДКМП та АПШК (клас IIa, 
рівень B) [3, 4, 6, 7].

У пацієнтів із ГКМП першим кроком у про-
філактиці РС є використання прогностичної 
шкали 5-річного ризику РС (HCM Risk-SCD для 
дорослих та HCM Risk-Kids для дітей) [4, 5]. 
У пацієнтів із ГКМП з обчисленим 5-річним 
ризиком РС ≥ 6 % треба розглянути можли-
вість імплантації КВД після ретельної клініч-
ної оцінки пацієнта (клас IIa, рівень B).

Шкала оцінки ризику РС у пацієнтів із 
ГКМП впроваджена в практику в Україні. Крім 
того, в останні роки набутий досвід септаль-
ної міектомії з хірургією мітрального кла-
пана [8]. Клінічний приклад оцінки ризику 
пацієнта наведено нижче. Пацієнт Б, 38 років, 
встановлено діагноз ГКМП, обструктивної 
форми. Товщина міжшлуночкової перегород-
ки – 40 мм, діаметр лівого передсердя – 48 мм. 
Градієнт тиску у вихідному тракті ЛШ – 113 
мм рт. ст. до лікування, на тлі лікування бета-
адреноблокаторами в максимально толерова-
них дозах – 78 мм рт. ст. (рис. 4). Голтерівське 
моніторування ЕКГ – епізоди нестійкої ШТ. 
Оцінка 5-річного ризику РС за калькулято-
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ром HCM Risk-SCD – 7,8 %. Імплантовано КВД. 
Виконано хірургічну міектомію із втручанням 
на хордах мітрального клапана.

Для пацієнтів із ГКМП, які належать до 
категорії низького ризику (< 4 % оцінювано-
го 5-річного ризику РС), наявність значного 
фіброзу міокарда за даними МРТ з контрасту-
ванням (≥  15 % маси міокарда ЛШ), верхівкової 
аневризми та наявність фракції викиду ЛШ 
(ФВ ЛШ) < 50 % можна розглядати як до   даткові 
фактори ризику і показання до профілактич-
ної імплантації КВД (клас IIb, рівень B).

Рекомендують розглянути можливість імп-
лантації КВД, щоб зменшити ризик РС та смерт-
ності від усіх причин у пацієнтів із ДКМП та 
НДЛШК, симптоматичною СН та ФВ ЛШ ≤   35 %, 
попри оптимальну медикаментозну тера-
пію понад 3 місяці (клас доказів IIa, рівень A). 
Імплантацію КВД слід розглянути в пацієнтів 
із ДКМП із генотипом, повʼязаним із високим 
ризиком РС та ФВ ЛШ > 35 % за наявності додат-
кових факторів ризику (клас IIa, рівень C).

Фібриляція передсердь у пацієнтів 
із кардіоміопатією

Фібриляція передсердь є найпоширенішим 
видом аритмій при різних фенотипах КМП, 
вона поєднується із високим ризиком систем-
ної емболії (інсульту), СН та смерті. 

Пацієнти із такими фенотипами КМП як 
ГКМП, РКМП та амілоїдоз серця, мають осо-
бливо високий ризик системних емболій при 
ФП. У таких пацієнтів вже від першого епізо-
ду ФП рекомендовано пожиттєву антикоагу-
ляцію незалежно від оцінки ризику за шка-

лою CHA2DS2-VASc. Щодо пацієнтів із ДКМП, 
НДЛШК та АПШК, вони потребують індиві-
дуальної оцінки ризику системної емболії і 
потреби в антикоагуляції на основі попере-
днього аналізу за шкалою CHA2DS2-VASc.

У пацієнтів із ГКМП та ФП перевагу нада-
ють стратегії контролю серцевого ритму, а не 
частоти серцевих скорочень (ЧСС), особливо 
до того, як настане значне ремоделювання/
дилатація ЛП. Для пацієнтів із ГКМП характер-
на висока частота рецидивів ФП, однак після 
катетерної абляції у двох третин пацієнтів із 
ГКМП можна досягнути тривалого утримання 
синусового ритму, хоча часто потрібні повтор-
ні процедури. Для довготривалого контролю 
ритму при ГКМП рекомендований аміодарон. 
Із зареєстрованих в Україні ліків можна при-
значати дронедарон або соталол. 

Дані про антиаритмічну терапію ФП в паці-
єнтів з іншими генетично детермінованими 
КМП, на відміну від ГКМП, доволі скупі. Слід 
відзначити особливу проаритмогенність препа-
ратів класу I, особливо за наявності вираженої 
структурної патології серця. Соталол не можна 
призначати при зниженій ФВ ЛШ, значній 
гіпертрофії ЛШ, подовженому QT, гіпокаліємії, 
нирковій недостатності. Дронедарон не можна 
призначати при СН або при перманентній ФП. 
Катетерна абляція ФП натомість є безпечною 
альтернативою медикаментозній терапії.

Серцева недостатність у пацієнтів 
із кардіоміопатією

Лікування СН описано в Рекомендаціях 
Європейського товариства кардіологів 2021 

Рис. 4. Гіпертрофічна кардіоміопатія: А – діастолічна товщина міжшлуночкової перегородки 40 мм; Б – градієнт 
тиску у вихідному тракті лівого шлуночка 79 мм рт. ст.

А Б
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року щодо діагностики та лікування гострої 
та хронічної СН. У цьому документі рекомен-
дації, як правило, не залежать від етіології 
СН та стосуються оптимальної медикаментоз-
ної терапії, інтервенційних методів (зокрема 
ресинхронізаційної терапії), допоміжних при-
строїв ЛШ та трансплантації серця [9].

Медикаментозне лікування пацієнтів із 
ДКМП та НДЛШК не відрізняється від реко-
мендованого у настановах при хронічній СН 
[9].

Діагностичний шлях пацієнта із ГКМП і 
симптомами СН починається з оцінки сер-
цевого ритму (виявлення ФП) і виявлен-
ня обструкції витоку з ЛШ. У випадку ФП 
першочерговим завданням є відновлення 
синусового ритму або контроль ЧСС (див. 
вище). Рекомендують розглянути можливість 
лікування обструкції вихідного тракту ЛШ 
(LVOTO) в пацієнтів із симптоматичною ГКМП 
із максимальним градієнтом тиску вихідного 
тракту ≥ 50 мм рт. ст. Бета-адреноблокатори 
є медикаментозною терапією першої лінії за 
показаннями класу I, верапаміл або дилтіазем 
можна використовувати як терапію другої 
лінії з обережним титруванням, починаючи з 
невеликої дози. Крім того, мавакамтен, новий 
фармакологічний засіб, який є інгібіто   ром 
АТФази серцевого міозину, слід розглядати 
як спосіб лікування для пацієнтів, які мають 
симптоми СН попри терапію бета-адренобло-
каторами. Якщо симптоми СН або незрозу-
мілі повторні синкопе утримуються на тлі 
медикаментозної терапії в максимально толе-
рованих дозах, рекомендують хірургічну сеп-
тальну міектомію, у частині випадків поєдна-
ну із втручанням на мітральному клапані [8]. 
Слід підкреслити, що редукцію перегородки 
має проводити досвідчена мультидисциплі-
нарна команда експертів з лікування ГКМП. 
У хворих із термінальною стадією ГКМП слід 
застосовувати таке ж лікування, як у пацієн-
тів зі зниженою ФВ ЛШ.

Важливо визначити етіологію для індиві-
дуального лікування пацієнтів із вторинни-
ми КМП (тобто замісна ферментотерапія при 
хворобі Фабрі; тафамід при ATTR-амілоїдозі 
тощо). Амілоїдоз серця та деякі форми РКМП 
привертають особливу увагу щодо лікування 
серцевої недостатності. Основними аспекта-
ми є кон   троль діурезу та підтримка еуволемії. 

Якщо наявні ознаки застійної СН, слід призна-
чити петльові діуретики з особливою обереж-
ністю: надмірний діурез може спричинити 
ортостатичну гіпотензію, а також зменшення 
ударного обʼєму крові через зменшене перена-
вантаження.

Пацієнтам із термінальною стадією серце-
вої недостатності та КМП, незалежно від фено-
типу, можна рекомендувати трансплантацію 
серця, якщо симптоми серцевої недостатнос-
ті є рефрактерними до оптимальної медика-
ментозної терапії у максимально толерованих 
дозах. Це може стосуватися пацієнтів із РКМП 
і ГКМП, які мають нормальну ФВ ЛШ, але реф-
рактерні до лікування симптоми СН внаслідок 
первинної діастолічної дисфункції ЛШ.

Рекомендації щодо фізичних вправ 
для пацієнтів із кардіоміопатією 

Усім пацієнтам із КМП рекомендована ін -
дивідуальна оцінка ризику перед призначен-
ням фізичних вправ. Регулярні фізичні занят-
тя низької та помірної інтенсивності реко-
мендовані всім працездатним особам із КМП. 
Індиві  дуалізована оцінка має ґрунтуватися на 
трьох принципах: запобігання небезпечним 
для життя аритміям під час фізичних вправ; 
зменшення симптомів для можливості занять 
спортом; за  побігання спричиненому спортом 
прогресуванню аритмогенного стану. Особи з 
фенотипом КМП легкого ступеня та відсутніс-
тю симптомів або будь-яких факторів ризику 
можуть брати участь у спортивних змаганнях. 
У пацієнтів з високим ризиком ГКМП, АПШК, 
ДКМП та НДЛШК не рекомендовані фізичні 
вправи з високою інтенсивністю та змагальні 
види спорту.

Настанови з ведення пацієнтів із кардіоміо-
патією рекомендують мультидисциплінарний 
підхід до ведення пацієнтів та підкреслюють 
потребу у співпраці різних членів «кардіо-
міопатичної» команди, зокрема кардіологів, 
радіо  логів, генетиків, кардіохірургів, елек-
трофізіологів, патоморфологів, психологів та 
інших спеціалістів. Настанови Європейського 
товариства кардіологів із ведення пацієнтів 
із кардіоміопатіями потребують подальшо-
го впровадження в кардіологічних центрах 
України.

Конфлікту інтересів немає.
Участь авторів: проєкт дослідження – Ю.І., Н.О., збір матеріалу – Н.О., М.С., А.О., опрацювання даних 

літератури – Н.О., М.С., А.А., написання статті – Н.О., редагування статті – Ю.І.
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European recommendations on cardiomyopathies 2023: 
implementation in practice in Ukraine

In this article we analyzed the main positions of the recommendations of the European Society of Cardiology 
regarding the treatment of cardiomyopathies and presented the actual issues of implementing recommendations 
into clinical practice in Ukraine. The diagnostic flowchat of a patient with suspected cardiomyopathy is presented. 
Five phenotypes of cardiomyopathies are presented with current definition. New fenotype of non-dilated left ven-
tricular cardiomyopathy is presented. The role of various imaging methods in diagnosis of cardiomyopathy phenotype 
is considered. The role of methods of genetic testing and magnetic resonance imaging of the heart with contrast is 
determined. The attention is focused on the need to differentiate the etiology of phenotypes and phenocopies of 
cardiomyopathies for pathogenetic treatment. Methods of assessing the risk of sudden cardiac death in cardiomyopa-
thies and methods of secondary and primary prevention are discussed. Calculators for the risk of sudden death in car-
diomyopathies and indications for implantation of a cardioverter-defibrillator are given. The management of patients 
with atrial fibrillation in various cardiomyopathies is determined. The issue of treatment of heart failure in patients 
with different phenotypes and ethiology of cardiomyopathies is discussed. Attention is focused on the role of «car-
diomyopathy teams» in cardiological centers. An experience of echocardiographic diagnostics of cardiomyopathies, 
genetic testing, usage of magnetic resonance imaging in cardiomyopathies is presented.

Key words: cardiomyopathy, echocardiography, left atrium, left ventricle, right ventricle, hypertrophy, dilatation, 
systolic dysfunction, diastolic dysfunction, magnetic resonance imaging.
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