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КАБ (CAD)
КА (CCB)
CHA2DS2-
VASc

ВСЗ (CHD)
КК (CK)
СМР (CMR)
COVID-19

CPET
CPR
CRT

EMB

CrCl

ECHO

GWAS

HMDP

DSP

FRA

КТ (CT)

ДКМП (DCM)

HbA1c

ДМС (DBS)

DES

EORP

HBP

HFrEF

ERT

FTX

HFmrEF

HFpEF

EHRA

GDMT

DPD

EMF

КТКА (CTCA)

DMD

ECV

ЕКГ (ECG)

ФИ (EF)

FLNC

DOAC

GSD

ХКМП (HCM)

EAST-AFNET

ERN

HCMR
СН (HF)

Gb3

HRS

ITFC

hs-cTnT

INR

HR

ICD

Див тип ИЛИ придобита транстиретинова 

амилоидоза

BAG cochaperone-3

Кардио-пулмонален тест с натоварване

Сърдечна ресинхронизираща терапия

Удара в минута
Атриовентрикуларен

Мозъчен натриуретичен пептид
Коронарна артериална болест
Калциев антагонист
Застойна сърдечна недостатъчност или 

левокамерна дисфункция, хипертония, възраст 

≥75 (по две), диабет, инсулт (по две) – съдова 

болест, възраст 65–74, полова категория (жена) 

(скор)
Вродено сърдечно заболяване
Креатин киназа
Сърдечен магнитен резонанс
Тежък остър респираторен синдром при 
инфекция с коронавирус 2 (SARS-CoV-2)

Кардиопулмонална ресусцитация

Компютърна томография

Дълбока мозъчна стимулация

Дезмин

Креатининов клирънс

Мускулна дистрофия тип Дюшен

Компютър-томографска коронарна 
ангиография

3,3-дифосфоно-1,2-пропанодикарбоксилна 
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Фракция на изтласкване

Нарушение в съхранението на гликогена
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RAS-HCM

РКМП (RCM)
RBM20

РКИ (RCT)

ДК (RV)

ДББ (RBBB)

IVF
ЛП (LA)
LAHRS

ЛББ (LBBB)
LGE
LMNA
LMWH
LSD
ЛК (LV)

LVNC

ЛКТДО 
(LVEDV)

MELAS

PKP2

NT-proBNP

МК (MV)

PTH
PRS

NCS

MRA

мСЗО 
(mWHO)

MICONOS

MCS

МР (MRI)

LVOT

NGS

LVSD

NSVT

OMT

LVOTO

MLVWT

NSML

LVAD

ЛКИФ (LVEF)

MERRF

MGUS

NDLVC

ЛКХ (LVH)

NYHA

P/LP
PES
ПЕТ (PET)

PLN
PPCM
PRKAG2

PVR
PYP
QoL
QRS

Фракция на изтласкване на лявата камера

Не-компактност на лявата камера

Систолна дисфункция на лявата камера

Ляво предсърдие

Митохондриална епилепсия с накъсани 
червени влакна

работна група
In vitro фертилизация

Латино-американско общество за сърдечен 
ритъм

Късно гадолиниево усилване
Ламин A/C

ЛББ (LBBB)

Хепарин с ниско молекулно тегло
Лизозомна болест на натрупването
Лява камера, левокамерен/на
Устройство за подпомагане на ЛК
Краен диастолен обем на лявата камера

Левокамерна хипертрофия

Изходен тракт на лявата камера

Обструкция на изходния тракт на лявата 
камера
Механична циркулаторна подкрепа

Митохондриална енцефаломиопатия, лакт-
ацидоза и подобни на инсулт епизоди 
(синдром)

Защита на митохондриите с идебенон при 
сърдечен или неврологичен изход 
(проучвателна група)
Максимална дебелина на стената на лявата 
камера
Минералокортикоиден рецепторен антагонист
Магнитен резонанс
Митрална клапа

Несърдечна хирургия
Не-дилатативна левокамерна кардиомиопатия

N-терминален промозъчен натриуретичен 
пептид

Патогенен/вероятно патогенен
Програмирана електрическа стимулация

Модифицирана класификация на на световната 
здравна организация

Позитрон-емисионна томография

Синдром на Нунан с множество лентигини

Нюйоркска сърдечна асоциация (New York 
Heart Association)

Моноклонална гамапатия с неопределено 
значение

Плакофилин 2
Фосфоламбан

Следващо поколение секвениране

Оптимална медицинска терапия

Перипартална кардиомиопатия

Непродължителна камерна тахикардия

Пирофосфат

Десен бедрен блок

Белодробно съдово съпротивление

Полигенни рискови скорове
Паратироиден хормон

Качество на живот

ХКМП, свързана с RAS-опатия

РНК свързващ мотивен протеин

Дясна камера/деснокамерен/а/о/и

Q, R и S вълни на ЕКГ

Протеин киназа AMP-активирана 
некаталитична субединица гама 2

Рестриктивна кардиомиопатия
Рандомизирано/и контролирано/и 
проучване/ия

TTE

SRT

КЕ (VE)

VKA

TTN

VALOR-HCM

RVOTO

СПЕКТ 
(SPECT)

ДКИФ (RVEF)

SAECG

ВСС (SCD)

SMVT

RWMA

TMEM43

TTNtv

TRED-HF

SAM

ТИА (TIA)

TTR
TWI

SGLT2i

НФХ (UFH)

КФ (VF)

КТ (VT)
VUS
СЗО (WHO)

Проучване за оценка на мавакамтен при 
възрастни със симптоматична обструктивна 
ХКМП, които отговарят на условията на 
септална редуцираща терапия

Антагонист на витамин К

Инхибитор на натрий-глюкозен котранспортер 
2

Транзиторна (преходна) исхемична атака

Обструкция на изходния тракт на дясната 
камера

Камерно мъждене (фибрилация)

Терминиращ вариант на титиновия ген

Трансмембранен протеин 43

Еднофотонна емисионна компютърна 
томография

Титин

Инверсия на Т вълната

Камерна тахикардия

Деснокамерна изтласкваща фракция

Сигнално-усреднена електрокардиограма

Внезапна сърдечна смърт

Продължителна мономорфна камерна 
тахикардия

Транстиретин

Систолно движение напред

Сегментни нарушения в кинетиката

Септална редуцираща терапия

Преустановяване на терапията при 
възстановена дилатативна кардиомиопатия – 
сърдечна недостатъчност
Трансторакална ехокардиография

Нефракциониран хепарин

Камерни екстрасистоли

Вариант с неизвестно значение
Световна здравна организация (World Health 
Organization)

1. Увод
Препоръките оценяват и обобщават наличните доказателства с 
цел да подпомагат здравните специалисти да предложат най-
добрия диагностичен или терапевтичен подход за отделен 
пациент с дадено състояние. Препоръките са предназначени за 
използване от здравни специалисти, а Европейското дружество 
по кардиология (ESC) предоставя своите насоки безплатно.

   Препоръките на ESC не отменят индивидуалната отговорност 
на здравните специалисти да вземат подходящи и точни 
решения с оглед на здравословното състояние на всеки пациент и 
след консултация с този пациент или лицето, което се грижи за 
пациента, когато е подходящо и/или необходимо. Отговорност 
на здравния специалист е също така да проверява правилата и 
разпоредбите, приложими във всяка страна за лекарства и 
устройства към момента на предписване и, когато е подходящо, 
да спазва етичните правила на своята професия.

  Членовете на тази работна група бяха избрани от ESC да 
представляват професионалисти, ангажирани с медицинските 
грижи за пациенти с тази патология. Процедурата за подбор 
имаше за цел да включи членове от целия регион на ESC и от 
съответните ESC под-специалности. Обърнато е внимание на 
многообразието и включването, особено по отношение на пола 
и страната на произход. Работната група извърши критична 
оценка на диагностичните и терапевтичните подходи, 
включително оценка на съотношението риск–полза. Силата на 
всяка препоръка и нивото на доказателства, които я подкрепят, 

   Препоръките на ESC представляват официалната позиция на 
ESC по дадена тема и се актуализират редовно. Политиките и 
процедурите на ESC за формулиране и издаване на Препоръки на 
ESC могат  д а  бъд ат  намерени в  уебсайта  на  ESC 
( ).https://www.escardio.org/Guidelines



потенциални източници на конфликт на интереси. Техните 
декларации за интереси бяха прегледани съгласно правилата за 
деклариране на интереси на ESC и могат да бъдат намерени на 
уебсайта на ESC (http://www.escardio.org/Guidelines) и бяха 
събрани в доклад, публикуван в допълнителен документ към 
Препоръките . Работната група получи цялата си финансова 
подкрепа от ESC без никакво участие на здравната индустрия.

Таблица 1   Клас препоръки

Дефиниция Препоръки за употреба

К
л
а
со

в
е
 н

а
 п

р
е
п

о
р

ъ
к
и Клас I

Клас II

Клас IIa

Клас IIb

Клас III

Клас IДоказателства и/или общо съгласие, 
че дадено лечение  или процедура 
е благоприятно(а), полезно(а),
ефективно(а).

Препоръчва се/показано(а) е

Противоречиви доказателства и/или разнопосочност на мненията 
относно полезността/ефикасността на дадено лечение или процедура.

Преобладаващите данни/мнения са
в полза на полезност/ефикасност

Ползата/ефикасността е по-слабо 
установена с данни/мнения

Доказателства и/или общо съгласие, 
че дадено лечение или процедура 
не е благоприятно(а)/ полезно(а)/
ефективно(а), а в някои случаи 
може да бъде увреждащо(а)

Трябва да се вземе 
предвид

Може да се вземе 
предвид

Не се препоръчва

©
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Таблица     Доказателствено ниво2

Ниво А

Ниво B

Ниво C

Данни, получени от многобройни рандомизирани 

клинични изпитвания или мета-анализи.

Данни, получени от единично рандомизирано 

клинично изпитване или големи нерандомизирани 

проучвания.

Консенсус на експертни мнения и/или малки 

проучвания, ретроспективни проучвания, регистри.

©
E
SC
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0
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3

бяха претеглени и оценени според предварително зададени 
скали, както е посочено по-долу. Работната група следваше 
процедурите за гласуване на ESC, като всички одобрени 
препоръки бяха подложени на гласуване и постигнаха най-малко 
75% съгласие сред членовете с право на глас.

   Експертите от комисиите за писане и ревизия предоставиха 
формуляри за деклариране на интереси за всички взаимоот-
ношения, които биха могли да се възприемат като реални или 

Препоръки на ESC8
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2. Въведение

  Окончателните решения отнасящи си до отделен пациент 
обаче трябва да се вземат от отговорния здравен специалист, като 
се обръща специално внимание на:

Комитетът по Препоръки за клиничната практика (CPG) на ESC 
контролира и координира подготовката на нови препоръки и 
отговаря за процеса на одобрение. Препоръките на ESC се 
подлагат на задълбочен преглед от Комитета за CPG и външни 
експерти, включващ членове от целия регион на ESC и от 
съответните под-специализирани общности на ESC и 
национални кардиологични дружества. След съответните 
ревизии препоръките се подписват от всички експерти, участвали 
в работната група. Окончателният документ беше подписан от 
Комитета за публикуване на CPG в European Heart Journal. 
Препоръките са разработени след внимателно съобразяване с 
научните и медицински познания и наличните доказателства към 
момента на написването им. Включени са таблици с 
доказателства, обобщаващи констатациите от проучвания, 
информиращи за разработването на Препоръките. ESC 
предупреждава читателите, че техническият език може да бъде 
изтълкуван погрешно и отхвърля всякаква отговорност в това 
отношение.

· Специфичното състояние на пациента. Освен ако не е 
предвидено друго в националните разпоредби, употребата на 
лекарства не по предназначение трябва да бъде ограничена до 
ситуации, когато е в интерес на пациента, по отношение на 
качеството, безопасността и ефикасността на грижите, и само 
когато пациентът е бил информиран и е получил дадено 
съгласие.

  Употребата на лекарства извън указанията може да бъде 
представена в това ръководство, ако достатъчно доказателствено 
ниво показва, че може да се счита за подходящо от медицинска 
гледна точка за дадено състояние.

·  Специфични за държавата здравни разпоредби, указания от 
държавните регулаторни агенции за лекарства и етичните 
правила, на които се подчиняват здравните специалисти, 
когато са приложими.

Целта на Препоръките на Европейското кардиологично 
дружество (ESC) е да помогне на здравните специалисти да 
диагностицират и лекуват пациенти с кардиомиопатии според 
най-добрите налични доказателства. За разлика от относително 
честите сърдечно-съдови заболявания, при пациентите с 
кардиомиопатии има много малко рандомизирани контролирани 
клинични проучвания. По тази причина по-голямата част от 
указанията в това ръководство се основават на обсервационни 
кохортни проучвания и на експертни консенсуси. Целта е на 
здравните специалисти да се предостави практическа 
диагностична и лечебна рамка за пациенти от всички възрасти, а 
тъй като все повече пациенти имат известна генетична основа за 
тяхното заболяване, препоръките разглеждат също така и 
последиците от диагнозата за семействата и да се предоставят 
съвети върху репродукцията и контрацепцията. Тъй като 
кардиомиопатиите могат да се появят във всяка възраст и могат да 
засегнат индивиди и семейства през целия живот, това 
ръководство следва принципа за разглеждане на кардио-
миопатиите във всички възрастови групи като отделни болестни 
единици, с препоръки, приложими за деца и възрастни с 
кардиомиопатия през цялото времетраене, приемайки 
същевременно че доказателствената база на много от 
препоръките е значително по-ограничена за децата. Разликите, 
свързани с възрастта, са специално подчертани.
   Това са нови препоръки, а не актуализация на съществуващи 
препоръки, с изключение на раздела за хипертрофична 
кардиомиопатия (ХКМП), в който включихме целенасочена 
актуализация на Препоръки на ESC от 2014 г. за диагностициране 

1 и лечение на хипертрофична кардиомиопатия. Като такива, 
повечето от указанията в това ръководство са нови. 

  Това са първите международни препоръки насочени към 
кардиомиопатиите, различни от ХКМП. Други големи 
нововъведения включват:

·  Фокус върху пътя на пациента, от първите прояви, през 
първоначалната оценка и диагноза, до лечението, като се 
подчертава значението кардиомиопатията да се разглежда 
като причина за чести клинични прояви (напр. сърдечна 
недостатъчност, аритмия) и значението на използването на 
мултипараметричен подход след идентификация на 
фенотипа, за да се стигне до етиологична диагноза.

Приемането на морфологични и функционални дефиниции на 
заболяването означава, че броят на възможните етиологии е 
значителен, особено при малки деца. Тъй като е непрактично да 
се предостави изчерпателен компендиум на всички възможни 
причини за кардиомиопатия, препоръките се фокусират върху 
най-честите фенотипове на заболяването, но са предоставени и 
допълнителни справки за по-рядко срещани заболявания. По 
същия начин, указанията за лечение са фокусирани до голяма 
степен върху общите проблеми на лечението, но когато е 
необходимо се отнасят до конкретни редки заболявания. 
Централната илюстрация ( ) подчертава ключови Фигура 1
аспекти в оценката и лечението на кардиомиопатиите, 
разгледани в това ръководство.

Предоставянето на подробни описания и препоръки за всеки 
отделен фенотип кардиомиопатия е извън обхвата на това 
ръководство; целта, вместо това, е да се предостави ръководство 
за диагностичния подход към кардиомиопатиите, да се 
подчертаят общи въпроси за оценка и управление, а читателят да 
се насочи към съответната база от доказателства за препоръките.

·  Ново фенотипно описание на кардиомиопатиите, вклю-
чително актуализирани описания на дилатативни и 
недилатативни фенотипове левокамерна (ЛК) кардио-
миопатия, като се подчертава ключовата роля на оценката на 
миокардна фиброза с помощта на сърдечен магнитен 
резонанс (СМР).

·   Актуализирани препоръки за клиничен и генетичен каскаден 
скрининг на родственици на лица с кардиомиопатии.

·  Нови препоръки за стратификация на риска от внезапна 
сърдечна  смърт  (ВСС)  за  ра злични фенотипове 
кардиомиопатия, включително в детска възраст, и 
подчертаване на важната роля на генотипа при оценката на 
риска от внезапна смърт.

·  Актуализирани препоръки за лечение на обструкция на 
левокамерния изходен тракт (LVOTO) при ХКМП.

3.  Фенотипен под ход към 
кардиомиопатиите
В медицината класификацииите се използват за стандартизация 
на номенклатурата на заболяванията чрез групиране на 
заболяванията според общите характеристики. През 2008 г. ESC 
разпространи прагматична система за клинично описание на 
кардиомиопатиите, в която историческият фокус върху 
камерната морфология и функция се запазва, като същевременно 
се обозначава етиологичното разнообразие чрез разделяне на 

2 генетични и негенетични подтипове. Оттогава познанията за 
кардиомиопатиите са се увеличили значително чрез прилагането 
на нови образни и молекулярни технологии.
  В тези препоръки работната група взе предвид редица 
съображения, за да определи своя подход към описание на 
заболяването. Те включват: (i) историческо наследство, което, 
макар и все още полезно, е довело до противоречива и 
объркваща терминология в много ситуации; (ii) еволюиращ 

·  Фокус върху кардиомиопатиите през целия живот, от 
педиатрична до зряла възраст (включително преход), като се 
вземат предвид различните клинични фази (напр. скрита, явна, 
крайна фаза).

·    Мултидисциплинарен подход към кардиомиопатиите, както по 
отношения на  пациента, така и на семейството му.
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Фигура 1 Централна илюстрация. Ключови аспекти при оценката и лечението на кардиомиопатиите. ARVC, аритмогенна деснокамерна 

кардиомиопатия; СМР, сърдечен магнитен резонанс; ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; GDMT, насочена към насоки медицинска терапия; ХКМП, 

хипертрофична кардиомиопатия; HF, сърдечна недостатъчност ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LVOTO, обструкция на изходния тракт 

на лявата камера; MCS, механична циркулаторна подкрепа; NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия; PVR, белодробно съдово 

съпротивление; РКМП, рестриктивна кардиомиопатия; BCC, внезапна сърдечна смърт.
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Phenotype

Phenotype-based integrated aetiological diagnosis

HCM DCM ARVC

RCM NDLVC

characterization

Additional traits

Фигура 2 Kлиничeн диагностичен процес при кардиомиопатиите. ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; КМП, кардиомиопатия; СМР, 
сърдечен магнитен резонанс; DCM, дилатативна кардиомиопатия; ЕКГ, електрокардиограма; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; NDLVC, 
недилатативна левокамерна кардиомиопатия; RCM, рестриктивна кардиомиопатия.

характер на кардиомиопатиите през целия живот; (iii) 
етиологична сложност с множество болестни процеси, 
допринасящи до развитието на отделния фенотип; (iv) 
диференцирана разнообразна експресия на болестта в 
семействата; и (v) възникващи етиологично фокусирани 
терапии.Работната група е направила заключение, че една 
единствена класификационна система, която обхваща всички 
възможни причини за заболяване и всеки клиничен сценарий, 
представлява  стремеж, който е извън обхвата на това клинично 
ръководство. Вместо това, работната група актуализира 

съществуващата клинична класификация, включвайки нови 
фенотипни описания и опростявайки терминологията, като 
същевременно предоставя концептуална рамка за диагностика и 
лечение. Тази номенклатура кара клиницистите да разглеждат 
кардиомиопатията като причина за няколко клинични прояви 
(напр. аритмия, сърдечна недостатъчност) и се фокусира върху 
морфологичните и функционални характеристики на миокарда 
( ). Важно е да се признае, че различни фенотипове Фигура 2
кардиомиопатия могат да съществуват едновременно в едно и 
също семейство и че прогресията на заболяването при отделен 

Клиничен 
сценарий

Диспнея
Гръдна болка
Палпитации
Синкоп/пресинкоп
Сърдечен арест

Симптоми Случайни находки Фамилен скрининг

Абнормна ЕКГ
Сърдечен шум
Аритмия

Роднини от първа 
линия с КМП
Фамилна анамнеза 
за внезапна смърт

Суспектна кардиомиопатия

Морфологични/ 
функционални 
характеристики

Фенотип

Камерна морфология/ функция Камерен цикатрикс/
заместване с мастна тъкан

Хипертрофия
Дилатация
Систолна/диастолна функция

Не-исхемичен камерен цикатрикс 
при изследване със СМР/патолог-
анатомично изследване
Други параметри за тъканна 
характеризация чрез СМР

Аритмии/проводни нарушения 
(предсърдни, камерни, 

атрио-вентрикуларен блок)

Родословен анализ Генетично тестване Извънсърдечно засягане

Лабораторни маркери Патология
Допълнителни 

черти

Базирана на фенотипа интегрирана етиологична диагноза
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Таблица 3 Морфологични и функционални елементи, 
използвани за описание на кардиомиопатичните 
фенотипове

Морфологични черти

Камерна хипертрофия: лява и/или дясна

©
E
SC

20
23

пациент може да включва еволюция от един към друг фенотип 
кардиомиопатия. Независимо от това, работната група 
препоръчва подход към номенклатурата на заболяването и 
диагнозата, който се базира на преобладаващия сърдечен 
фенотип при представянето.

  Най-важните промени в тези препоръки са свързани с групата 
състояния, включени  под общия термин "аритмогенни 
кардиомиопатии". Този термин се отнася за група от състояния, 
които се характеризират със структурни и функционални 
промени на миокарда (идентифицирани чрез образни методи 
и/или макроскопско и микроскопско патологично изследване) и 
камерна аритмия. Тази нозология се е развила в отговор на 
установяване на клинично и генетично припокриване между 
дeснокамерна (ДК) и ЛК кардиомиопатия, но липсата на 
общоприето определение означава, че терминът обхваща широк 
спектър от различни патологии и въвежда редица несъответствия 

4 и противоречия, когато се прилага в клинични условия. Терминът 
"аритмогенна деснокамерна (дисплазия/) кардиомиопатия" 
(ARVC) е бил използван първоначалн от лекари, които  са 
открили първи заболяването в пред-генетичната и пред-СМР ера, 
за описание на ново заболяване на сърдечния мускул, засягащо 
предимно дясната камера, чиято основна клинична изява е била 
появата на малигнени камерни аритмии. Впоследствие 
аутопсионните изследвания, проучванията на генотип-
фенотипните корелации и нарастващата употреба на СМР с 
контрастно усилване доведоха до идентифициране на фибро-
мастно заместване на миокарда като ключова фенотипна 
характеристика на заболяването, което засяга миокарда на двете 
камери, със засягане на ЛК което дори може да надхвърли 
тежестта на засягане на ДК. Това доведе до всеобхватния термин 
аритмогенна кардиомиопатия (ACM), който представлява 

5 еволюцията на първоначалния термин на ARVC. В съответствие с 
общия си подход, работната група се съгласи да подчертае 
жизненоважното значение на аритмията като диагностичен 
червен флаг и прогностичен маркер в редица клинични 
фенотипове, но не препоръча използването на термина ACM 
като отделен подтип кардиомиопатия, тъй като липсва 
морфологична или функционална дефиниция, съответстваща на 
съществуващата класификационна схема. Макар да се признава, 
че "ACM" като общ термин, който обхваща различни клинични 
фенотипове, е бил използван преди това, имаме надежди че това 
решение ще помогне за разрешаването на много от 
циркулиращите въпроси. Основният принцип в настоящите 
препоръки е, че етиологията е жизненоважна за лечението на 
пациенти със заболяване на сърдечния мускул и че внимателното 
и последователно описание на морфологичния и функционален 
фенотип е решаваща първа стъпка в диагностичния път, докато в 
идеалния случай окончателната диагноза ще опише етиологията, 

6,7наред с фенотипа.

  Признавайки факта, че гените, кодиращи сърдечни йонни 
канали, могат да се установят при някои пациенти с дилатативна 
кардиомиопатия (ДКМП), проводни нарушения и аритмии, 
работната група не се убеди че има достатъчно доказателства, 
сърдечните каналопатии да се приемат  за кардиомиопатии, в 
съответствие с подхода, възприет от други скорошни препоръки 

3на ESC.

3.1. Определения
  Кардиомиопатията се дефинира като "миокардно заболяване, 
при което сърдечният мускул е структурно и функционално 
абнормен, при липса на коронарна артериална болест (КАБ), 
хипертония, клапно заболяване и вродено сърдечно заболяване 
(ВСЗ), достатъчни да причинят наблюдаваните миокардни 

2 промени". Това определение се прилага както при деца, така и 
при възрастни и в него не се правят предварителни 
предположения относно етиологията (която може да бъде 
фамилна/генетична или придобита) или миокардната патология. 
Въпреки че фокусът на това ръководство е върху генетичните 

   Възможно е да има дилатация и дисфункция на дясната камера, 
но не са необходими за диагнозата. Когато дилатацията или 
абнормното движение на стената са ограничени или 
преобладават в дясната камера, трябва да се вземе предвид 
вероятността за ARVC (вижте Точка 3.2.4).

  Дилатативната кардиомиопатия (ДКМП) се дефинира като 
наличие на ЛК дилатация и глобална или регионална систолна 
дисфункция, която не се обяснява единствено с абнормно 
натоварване (напр. хипертония, клапно заболяване, ВСЗ) или 

2 КАБ. Много рядко ЛК дилатация може да възникне при нормална 
фракция на изтласкване (EF) при липса на атлетично 
ремоделиране или други фактори на околната среда; това само по 
себе си не е кардиомиопатия, но може да представлява ранна 
проява на ДКМП. Предпочитаният термин за това е изолирана 
левокамерна дилатация.

Досега дефиницията на ДКМП имаше редица важни 
ограничения, най-вече изключването на генетични и придобити 
нарушения, които се манифестират като междинни фенотипове, 
които не отговарят на стандартните дефиниции на заболяването, 

  Хипертрофичната кардиомиопатия (ХКМП) се дефинира като 
наличие на увеличена дебелина на ЛК стена (със или без 
хипертрофия на ДК) или маса, която не може да бъде обяснена 

2единствено с абнормно натоварване.

   Морфологичните и функционални характеристики, използвани 
за описание на фенотиповете на кардиомиопатиите, са показани 
в . Основното нововъведение е включване на тъканни Таблица 3
характеристики на миокарда, включително неисхемична фиброза 
или мастно заместване, които може да възникнат с и без камерна 
дилатация, сегментни нарушения в кинетиката или глобална 
систолна или диастолна дисфункция. Този фенотип е важно да се 
разпознава, тъй като той може да бъде единствената насока за 
диагностициране на кардиомиопатия и има прогностично 
значение, което варира в зависимост от подлежащата етиология.

3.2.2. Дилатативна кардиомиопатия

3.2.3. Недилатативна левокамерна кардио-
миопатия

3.2. Фенотипове кардиомиопатия
3.2.1. Хипертрофична кардиомиопатия

кардиомиопатии, системният подход към диагностиката, като се 
започне от фенотипа при представянето, описан в това 
ръководство, позволява на клиницистите да достигнат до точни 
диагнози, които могат да включват и негенетични (напр. 
възпалителни, токсични и мултисистемни заболявания) причини. 
Важно е да се отбележи, че кардиомиопатиите могат да 
съществуват едновременно с исхемична, клапна и хипертонична 
болест и че наличието на едното не изключва възможността за 
другото.

  Докладвани са изключително редки, обикновено автозомно 
рецесивни, случаи на чиста дилатативна предсърдна 

8кардиомиопатия,  но те са извън обхвата на това ръководство.

Предсърдната дилатация (лява и/или дясна) е важна 
допълнителна клинична находка във фенотипното описание на 
кардиомиопатиите.

Функционални черти

Камерна дилатация: лява и/или дясна

Неисхемичен камерен цикатрикс и други характеристики на 
миокардната тъкан при сърдечен магнитен резонанс

Систолна камерна дисфункция (глобална, регионална)

Диастолна камерна дисфункция (рестриктивна физиология)
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DSP LMNA PLN BAG3

FLNC LMNA TTN BAG3 (няма LGE)

RBM20 LMNA(няма LGE) Миокардит DMD

Фигура 3 Примери за фенотипове недилатативна левокамерна кардиомиопатия и техните етиологични корелати. BAG3, BAG кохаперон-3; DMD, 

мускулна дистрофия на Дюшен; DSP, дезмоплакин; FLNC, филамин С; LGE, късно гадолиниево усилване; LMNA, ламин A/C; NDLVC, недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия; PLN, фосфоламбан; RBM20, РНК свързващ мотивен протеин 20; TTN, титин. Разпределение на LGE (стрелки) в NDLVC и 
етиологични корелати. Генотипите дезмоплакин (DSP), филамин С (FLNC) и фосфоламбан (PLN) показват характерен субепикарден, пръстеновиден LGE 
модел, докато генотиповете титин (TTN), BAG3 (BAG3), ламин A/C (LMNA), DMD, RBM20 и миокардитът са по-хетерогенни, но като цяло с по-малък 
(понякога без) цикатрикс и по-ниска левокамерна фракция на изтласкване.

въпреки наличието на миокардно заболяване при образно 
изследване или тъканен хистологичен анализ. В предишно 
становище на ESC това явление беше включено като нова 
болестна категория, хипокинетична недилатативна кардио-

9миопатия.
В това ръководство ние предлагаме замяна на този термин с 
недилатативна левокамерна кардиомиопатия (NDLVC), която 
може допълнително да се характеризира с наличие или отсъствие 
на систолна дисфункция (регионална или глобална). Изолирана 
ЛК дисфункция (регионална или глобална) без фиброза трябва 
също да се има предвид под тази диагностична категория. 
Фенотипът на NDLVC се дефинира като наличие на неисхемична 
ЛК фиброза или мастно заместване, независимо от наличието на 
глобални или сегментни нарушения в кинетиката на стената 

   Фенотипът на NDLVC трябва да включва лица, които досега са 
описвани по разнообразен начин, като имащи ДКМП (но без ЛК 
дилатация), аритмогенна левокамерна кардиомиопатия (ALVC), 
лява домининанта ARVC или аритмогенна ДКМП (но често без да 
отговарят на диагностичните критерии за ARVC ) ( ). Фигура 3
Простият работещ пример ( ) показва как Фигура 4
идентификацията на фенотипа на NDLVC трябва да задейства 
мултипараметричен подход, който води до специфична 
етиологична диагноза, имаща значение за  лечението.

(RWMA) или изолирана глобална ЛК хипокинезия без фиброза.
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Фигура 4 Работен пример за фенотип на не-дилатативна левокамерна кардиомиопатия. ACM, аритмогенна кардиомиопатия; ALVC, аритмогенна 

левокамерна кардиомиопатия; , дилатативна кардиомиопатия; DSP, дезмоплакин; ЕКГ, електрокардиограма; ИФ, изтласкваща фракция; ЛК, DCM
левокамерен; NDLVC, не-дилатативна левокамерна кардиомиопатия; ВСС внезапна сърдечна смърт; КЕ, камерна екстрасистола. Работен пример за 
фенотипа NDLVC, показващ как системният мултипараметричен подход към клиничната фенотипизация, като се започне от разпознаването на клиничния 
фенотип и интегриране на разширената фенотипна информация и таргетната диагностика, включително генетично тестуване, може да се използва за 
достигане до много специфични фенотипни описания, които могат да доведат до персонализиран план за лечение. В този показан пример диагнозата се 
трансформира от опростена категоризация към сложно генетично заболяване, което се характеризира с миокарден белег и склонност към камерна 
аритмия.

  В продължение на десетилетия ARVC е един от основните 
подтипове кардиомиопатия. Дефиниран е в съответствие с 
публикувани консенсусни критерии, които включват ДК 
дисфункция (глобална или регионална), хистологични аномалии 
под формата на фибро-мастно заместване на кардиомиоцити, 
електрокардиографски характеристики, камерна аритмия с ДК 
произход и наличие на фамилно заболяване и/или патогенни 
варианти в десмозомни протеинови гени.

3.2.4. Аритмогенна дeснокамерна кардио-
миопатия
  Аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия (ARVC) се 
определя като наличие на предимно ДК дилатация и/или 
дисфункция при наличие на хистологично засягане и/или 
електрокардиографски аномалии съответстващи на публику-
ваните.

  С течение на времето клиничната парадигма на ARVC се 
премести от фокус върху тежко ДК заболяване и злокачествена 

камерна аритмия към по-широка концепция, която включва 
скрити или субклинични фенотипове и двукамерно или дори 
ляво-доминантно заболяване. Това доведе до изобилие от нови 
термини, включително "аритмогенна левокамерна кардио-
миопатия (ALVC)", "лява и дясна доминантна кардиомиопатия", 
"аритмогенна дилатативна кардиомиопатия" и наскоро 
всеобхватния термин "аритмогенна кардиомиопатия". Терминът 
ARVC може да се използва за описване на оригиналния вариант, 
при който камерната дилатация или патологичните движения на 
стената са  ограничени предимно до дясната камера, със или без 
участие на ЛК, като могат да се приложат модифицираните през 
2010 г. критерии на работната група за диагностициране на 

10ARVC.  Преобладаващото ЛК заболяване може също така да се 
5

 появи в едно и също семейство; вижте Раздел 7.3 за препоръки за 
поведение при този фенотип.
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Таблица 4 Ключови епидемиологични показатели 
при възрастни и деца за различните кардиомио-
патичните фенотипове

Фенотипове 

кардиомиопатия

0.2%26–33

0.002–0.005%34–36

Детска 
заболеваемост: 

0.029%36

0.036–0.400%25,37 0.003–0.006% 

0.026%36

0.038–0.046%34–36,38

NDLVC

0.078%39–41

РКМП Редки

0.0003%34

©
E
SC

2
02

3

   Рестриктивната кардиомиопатия обикновено се манифестира с 
двупредсърдна дилатация. Систолната функция на ЛК може да 
бъде запазена, но рядко контрактилитетът е напълно нормален. 
Рестриктивната патофизиология може да не присъства през 
цялата естествена еволюция, а само в начален етап (с еволюция 

11  към фаза на хипокинетична дилатация). Рестриктивна 
физиология може да възникне и при пациенти с краен стадий на 
хипертрофична и дилатативна кардиомиопатия; предпочитаните 
термини са "хипертрофична" или "дилатативна кардиомиопатия с 
рестриктивна физиология". Рестриктивната камерна физиология 
може да бъде причинена и от ендокардна патология (фиброза, 
фиброеластоза и тромбоза), която уврежда диастолната функция.

3.3. Други характерни черти и синдроми, 
свързани с фенотипове кардиомиопатии
3.3 .1 .  Левокамерна хипертрабек улация 
(левокамерна некомпактност)
  Терминът "левокамерна некомпактност" (LVNC) се използва за 
описание на камерен фенотип, характеризиращ се с 
проминиращи ЛК трабекули и дълбоки интертрабекуларни 
рецесуси. Стената на миокарда е често задебелена с тънък, 
компактен епикарден слой и по-дебел ендокарден слой. При 
някои пациенти тази анормална трабекуларна архитектура е 
свързана с ЛК дилатация и систолна дисфункция. Левокамерната 
некомпактност е често фамилна черта и се свързва с редица 
варианти в гени, включително тези, които кодират протеини на 

12–16саркомера, Z-диск, цитоскелет и нуклеарна обвивка.

  Работната група не счита LVNC за кардиомиопатия в общия 
смисъл. Вместо това тя се разглежда като фенотипна черта, която 
може да се появи или изолирано, или във връзка с други аномалии 
в развитието, камерна хипертрофия, дилатация и/или систолна 
дисфункция. Имайки предвид липсата на морфометрични 

21,22 доказателства за камерна компактност при хората, по-скоро се 
препоръчва терминът "хипертрабекулация", а не LVNC, особено 
когато феноменът е преходен или се появява отчетливо в зряла 
възраст.

3.2.5. Рестриктивна кардиомиопатия
  Рестриктивната кардиомиопатия (РКМП) се дефинира като 
рестриктивна ЛК и/или ДК патофизиология при наличие на 
нормални или намалени диастолни обеми (на едната или двете 
камери), нормални или намалени систолни обеми и нормална 

2дебелина на камерната стена.

  Некомпактността на лявата камера също се използва за 
описване на придобит и понякога преходен феномен на 
прекомерна ЛК трабекуларизация (напр. при спортисти, по време 

17–19, на бременност или след интензивна активност) при изходно 
нормалната миокардна архитектура, тъй като кардиомиоцитите 
са терминално диференцирани, а формирането на нови сърдечни 

20структури е невъзможно.

3.3.2. Синдром на Такоцубо
Преходният синдром на апикално балониране на ЛК или 
синдром на Takotsubo се характеризира, в най-типичния си 
вариант, с преходна регионална систолна дисфункция, дилатация 
и едем, засягащи върха на ЛК и/или средните сегменти при липса 

23 на обструктивна коронарна болест при коронарна ангиография.
Пациентите се представят с внезапна поява на гръдна болка, 
подобна на ангина, и имат дифузна инверсия на Т вълната (TWI), 
понякога предшествана от елевация на ST-сегмента и леко 
повишаване на сърдечните ензими. Повечето докладвани случаи 
се срещат при жени в менопауза. Симптомите често се 
предхождат от емоциона лен или физически стрес . 
Концентрацията на норепинефрин е повишена при повечето 
пациенти, а в някои случаи се съобщава за преходен, динамичен 
градиент в изходния тракт. Функцията на лявата камера 
обикновено се нормализира за период от дни до седмици и 
рецидивът е рядък. Същият вид обратима миокардна дисфункция 
понякога се среща при пациенти с вътремозъчен кръвоизлив или 

други остри церебрални инциденти (неврогенно миокардно 
зашеметяване).
   Синдромът на Такоцубо понякога се нарича такацубо или 
стресова кардиомиопатия. Предвид преходния характер на 
явлението, работната група не препоръчва класифицирането му 
като кардиомиопатия.

  Кардиомиопатиите имат променлива експресия през целия 
24 живот. Географското разпределение на генетичните варианти 

влияе върху изчисленото разпространение в различни 
популации, етнически групи, региони и страни. Сложността на 
диагностичните критерии за някои състояния, като ARVC, 
ограничава преценката за истинската честота на заболяването в 
общата популация. Нещо повече, епидемиологичните данни 
често не се събират системно на популационно ниво. Наскоро 
беше изчислено, например, че честотата на идиопатичната 
ДКМП е почти 10 пъти по голяма на базата на няколко 
папулационни оценки и косвени предположения за 
разпространението на генетични варианти, свързани с болестта 

25 сред общите популации, и при използване на по-малко строги 
9диагностични критерии.

  Няма конкретни данни за епидемиологията на фенотипа 
NDLVC, но преди това засегнатите от него пациентите, са били 
включвани в ДКМП или ARVC кохорти, от които може да са 
използвани  екстраполации. Съвременните епидемиологични 
показатели за основните кардиомиопатии са показани в 
Таблица 4. Допълнителни подробности за епидемиологията на 
кардиомиопатиите могат да бъдат намерени в Допълнителните 
данни онлайн, Раздел 1.

4. Епидемиология

Възрастни Деца

ХКМП Честота: 

Разпространение в 
детска възраст: 

ДКМП Честота: 

Разпространение в 
детска възраст: 

Детска 
заболеваемост: 

Разпространение в 
детска възраст: 

Инфантилна
заболеваемост: 

Предстои да се определи

ARVC Много рядко в 
кърмаческа и ранна 
детска възраст; 
предстои да се 
определи при по-
големи деца и юноши

Честота: 

Детска 
заболеваемост: 

ARVC, аритмогенна дeснокамерна кардиомиопатия; ДКМП, дилатативна 
кардиомиопатия; ХКМП, хипертрофична кардиомиопатия; NDLVC, недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия; РКМП, рестриктивна кардиомиопатия.
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  И накрая, сдруженията на пациентите трябва да бъдат 
насърчавани и интегрирани в процеса на здравеопазване при 
редки и много редки сърдечни заболявания.

·    Кардиолози за възрастни и детски кардиолози с допълнителна 
специализация в областта на  кардиогенетика.

·   Клинични психолози за подкрепа на пациенти и техните 
близки.

·  Специалисти по образна диагностика на сърцето (техници, 
кардиолози, рентгенолози), включително експерти по СМР.

·  Специализирани медицински сестри и/или генетични 
консултанти с умения за снемане на фамилна анамнеза, 
изготвяне на родословия и лечение на пациента/семейството, 
особено когато броят на дисциплините или сложността, 
прилагани в грижите за пациента/семейството нараства.

·  Патолози, експерти за тълкуване на находките от 
ендомиокардната биопсия (EMB) и аутопсията на индивиди, 
починали от предполагаемо наследствено сърдечно 
заболяване. Специализираните центрове за сърдечно-съдова 
патология играят решаваща роля при аутопсионната диагноза 

56,57кардиомиопатия, когато липсва местен опит.

·    Генетици и био-информатици за интерпретация на резултати-
те от генетични изследвания.

5.2. Координация между различните 
нива на грижите
Силно се препоръчва подход за комбиниране на грижите между 
специалисти по кардиомиопатия и общи кардиологични 
центрове за възрастни и деца. Докато референтните оцентрове 
за кардиомиопатии са от съществено значение при сложни 
случаи с диагностични и/или терапевтични затруднения, които 
изискват експертен опит, който може да бъде наличен само в 
центрове с голям обем, в по-общия случай, всички кардиолози за 
възрастни и детски кардиолози играят ключова роля в 
диагностиката, лечението и проследяването на пациентите с 
кардиомиопатия (вижте Раздел 9). Силно се препоръчва 
споделен подход между звената за кардиомиопатия и общия 
кардиолог/педиатричен кардиолог. Този подход може да бъде 
улеснен чрез прилагане на теле-медицински контакт между 
звената и използването на дистанционно мониториране на 

60пациентите.  Създаването на локални/регионални/ национални/ 
международни мрежи, като Европейската референтна мрежа за 
редки и ниско-разпространени комплексни сърдечни 
заболявания (ERN GUARD-Heart) ( ) https://guardheart.ern-net.eu
позволява на клиницистите и здравните специалисти да споделят 
информация за тези патологии в полза на пациентите с 

61кардиомиопатия.

включващ съответните специалности, както и кардиолог, 
общопрактикуващ лекар и семейството/болногледачите. В 
допълнение, интегрирането на генетиката в основните 
кардиологични дейности  изисква опитността на различни 
специалности:

   Един особено важен аспект на мултидисциплинарния подход 
към грижите за пациента с кардиомиопатия е необходимостта от 
плавен преход от педиатрични грижи към гржи за възрастни. 
Децата с генетична кардиомиопатия обикновено се нуждаят от 
кардиологично проследяване през целия живот. Преходът към 
зряла възраст, включително прехвърлянето към грижите за 
кардиомиопатия при възрастни, може да бъде труден за детето, 
както и за родителите. Процесът на преход трябва да включва 
адекватна и навременна подготовка и съвместни консултации, 
които отчитат желанията на детето и нивото на разбиране и 
самостоятелност в различни етапи от живота. Доказателствата в 
областта на ВСЗ подчертават значението на специфични 
интервенции, които могат да помогнат в процеса на преход на 
клинични грижи, включително адекватна и навременна 

58,59подготовка за преход и съвместни консултации.

  Диагнозата оценката и поведението при пациенти с 
кардиомиопатия изисква  координиран ,  системен и 
индивидуализиран подход, при който мултидисциплинарен и 
експертен екип осигурява оптимална грижа. В центъра на този 
подход е не само отделният пациент, но и семейството като цяло; 
клиничните находки при роднините са от съществено значение 

53,54за разбиране какво се случва с пациента и обратно.

·   Причиняващи заболяване варианти в гени при ДКМП, NDLVC 
и ARVC са идентифицирани при 8–22% от възрастни и деца с 

49–51остър миокардит.  Беше установено, че лица с остър 
миокардит и наличие на варианти в гена кодиращ дезмозомен 
протеин имат по-висок процент рецидиви на миокардит и 
камерна аритмия, в сравнение с пациенти с миокардит без 

52идентифициран дезмозомен вариант.

5.1. Мултидисциплинарни екипи за 
кардиомиопатия

·   Болестта на Anderson-Fabry се открива при 0,94% от мъжете и 
0,90% от жените в сърдечни програми за скрининг за 
левокамерна хипертрофия (ЛКХ) в избрани популации и при 

46ХКМП.

   Здравните специалисти се сблъскват със заболявания, засягащи 
миокарда, в много и различни клинични ситуации. Някои могат 
да се проявят за първи път с остро събитие, включително 
внезапна необяснима смърт, докато други се проявяват с 
прогресиращи симптоми или се откриват случайно. Пациентите с 
кардиомиопатия могат да имат и извънсърдечни прояви (напр. 
неврологични, невромускулни, офталмологични, нефрологични). 
Грижите за пациентите изискват колаборация на различни 

55 специалности. Съставът на мултидисциплинарния екип ще 
зависи от нуждите на пациента и семейството и локалната 
наличност на различни служби ( ). Пациентите с Фигура 5
комплексни нужди имат полза от мултидисциплинарен екип, 

· Скринингът с костна сцинтиграфия установи високо 
разпространение на транстиретинова сърдечна амилоидоза 
(ATTR-CA) в специфични популации: 8% при тежка аортна 
стеноза, 12% при сърдечна недостатъчност със запазена 
фракция на изтласкване (HFpEF) с ЛКХ, 7% при ЛКХ/ХКМП в 
зависимост от възрастта и 7% при пациенти със синдром на 
карпалния тунел, подложени на операция (по-високо 

47,48разпространение, ако е двустранен), главно за дивия тип.

·   Редки терминиращи варианти в осем гена се откриват при 15% 
от жените с перипартална кардиомиопатия (PPCM), а две трети 
са TTNtv (10% от пациентите срещу 1,4% от референтната 

44,45 популация). В допълнение, други терминиращи варианти са 
идентифицирани в гените DSP (1%), FLNC (1%) и BAG3 

45(0,2%).

5. Интегриран подход към 
пациента

4.1. Специални популации
   За няколко форми на кардиомиопатии, считани преди това за 
вторични на външни фактори, наскоро беше доказано, че имат 
генетични причини и трябва да се вземе предвид генетична 
етиология при снемане на фамилна анамнеза и генетично 
тестване.
·  Терминиращи варианти на гена титин (TTNtv) представляват 

преобладаващo генетичнo предразположениe към алкохолна 
кардиомиопатия (при 13,5% от пациентите срещу 2,9% при 
контролите), тъй като те са свързани с по-лоша фракция на 
изтласкване на лявата камера (ЛКИФ) при пациенти с ДКМП, 

42които консумират алкохол над препоръчителните нива.
· Неразпознатите редки варианти в гени, свързани с 

кардиомиопатия, особено TTNtv (в 7,5% от случаите), 
изглежда са свързани с повишен риск от развитие на 
кардиомиопатия, предизвикана от терапия за онкологично 

43заболяване при деца и възрастни.
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Специалисти 
по кардиомиопатия

Препоръки Таблица 1 – Препоръки за предоставяне 
на услуги на мултидисциплинарни тимове за 
кардиомиопатия

Препоръки a Нивоb

I C

58,59

I C

©
E
SC

20
23

aКлас препоръки.
bДоказателствено ниво.

  Диагнозата на кардиомиопатията се основава на 
идентифицирането на структурни и/или функционални 
миокардни промени, включително миокардна фиброза, които не 
се обясняват единствено с абнормно натоварване или КАБ. 
Фенотиповете на заболяването обаче могат да включват и 
аритмии и електрокардиографски промени, морфологични 
промени на сърдечните клапи и малкосъдова дисфункция на 
коронарните съдове. Като ключова тема в тези препоръки, 
работната група подчертава значението на използването на 
системен подход за идентификацията и оценка на пациенти със 
съмнение за кардиомиопатия. В центъра е необходимостта 
клиницистите да разглеждат диагнозата кардиомиопатия като 
причина за няколко чести клинични прояви при  възрастни и 
деца. Идентификацията на фенотипа на кардиомиопатията е 
само началото на диагностичния процес и трябва да подтикне 
към системно търсене на основната етиология, която може да 
бъде генетична или придобита.

6. Пътят на пациента

Клас

Препоръчва се всички пациенти с кардиомио-
патия и техните роднини да имат достъп до 
мултидисциплинарни екипи с опит в диагно-
стиката и лечението на кардиомиопатиите.

При всички юноши с кардиомиопатия се 
препоръчва своевременна и адекватна 
подготовка за преход на грижите от 
педиатрични към услуги за възрастни, 
включително съвместни консултации.

Пациентска 
подкрепа

Кардиолог с експертиза 
по кардиомиопатия
Детски кардиолог с експер-
тиза по кардиомиопатия
Специализирана 
медицинска сестра
Генетичен сърдечен 
консултант

Семейство/
болногледач(и)
Психолог
Пациентски 
асоциации

Екип по сърдечна 
недостатъчност
Екип по аритмия
Екип по образна 
диагностика на сърцето
Интервенционален 
кардиологичен екип
Кардиолог с експертиза по 
спортна кардиология

Генетик 
Патолог
Други: кардиохирург, личен лекар, 
педиатър, интернист, нефролог, 
невролог, дерматолог, 
ендокринолог, офталмолог, 
фармацевт, 
ревматолог и др.

Други свързани 
кардиологични експерти

Други свързани 
аспециалности

Фигура 5   Мултидисциплинарни грижи за кардиомиопатиите.
aПредставеният списък не е изчерпателен и представлява примери за специалности, които си взаимодействат често в грижите за пациенти с 
кардиомиопатия.



Препоръки на ESC18

    Използвайте комбинация от персонална и фамилна анамнеза, 
клиничен преглед, електрокардиография и лабораторни 
изследвания за постигане на етиологична диагноза, търсене на 
специфични признаци и симптоми, и лабораторни маркери, 
които предполагат конкретна диагноза; наличието на камерна 
и предсърдна аритмия и заболяване на проводимостта за 
подпомагане на диагностиката, предполагане на специфични 
причини и проследяване на прогресията на заболяването и 
стратификация на риска; и родословни признаци, за да бъдат 
предложени специфични модели на унаследяване и за 
идентификация на роднини в риск. Този подход трябва да 
доведе до своевременна и точна диагноза, която да позволи 
ранно лечение на симптомите и предотвратяване на болестни 
усложнения.

Подходът, ориентиран към кардиомиопатия, се базира на 
интерпретиране на клинични и инструментални данни, които да 
насочат  на базата на фенотипа към етиологична диагноза и 

62 специфично за заболяването лечение. Този подход изисква 
внимателен анализ на мултипараметрични изследвания при 
индивида и неговите роднини и интегриран прогностичен анализ 
на клиничните изследвания. При поява на нова информация е 
необходим повторен анализ на клиничните данни, а фамилната 
анамнеза може да предостави важни насоки към диагнозата, 
предвид вариращата експресия и непълната пенентрантност на 
повечето кардиомиопатии, като може да доведе до разлики в 
диагностичните критерии между пробанда и неговите 
родственици .  В този контекст,  роднини на лица с 
кардиомиопатия могат да имат недиагностични морфологични и 
електрокардиографски промени, които могат да показват лека и 
ранна фенотипна болестна експресия и могат да повишат 
диагностичната точност за прогнозиране на заболяване в генно-
типизирани популации. Идентифицирането на диагностични 
признаци или червени флагове е решаващ аспект в 
първоначалната оценка.

6.1. Клинична изява

6.2. Първоначална оценка

  Пациентите с кардиомиопатия могат да получат достъп до 
здравни услуги по няколко начина. Насочването от първичната 
медицинска помощ (напр. общопрактикуващи лекари и 
педиатри) може да бъде предизвикано от симптоми (най-често 
диспнея, гръдна болка, сърцебиене, синкоп) или случайни 
находки (напр. абнормна електрокардиограма [ЕКГ] в контекста 
на общността, училището, медицински прегледи свързани с 
работата или спортен скрининг преди участие; случайно 
откриване на шум; или, все по-често, идентифициране на първо 
място на генотипа в резултат на вторични находки по време на 
научно изследване или клинично секвениране за други 
показания). При вторични и третични грижи (обща кардиология 
и детска кардиология) пациентите с кардиомиопатия могат да 
постъпят в клиниката за сърдечна недостатъчност със симптоми 
на сърдечна недостатъчност с намалена фракция на изтласкване 
(HFrEF), леко намалена фракция на изтласкване (HFmrEF) или 
запазена фракция на изтласкване (HFpEF ); в клиниката за аритмия 
с ранно начало на проводно нарушение, предсърдна аритмия или 
камерна аритмия; или в спешното отделение със съмнение за 
миокардит. Често пациентите влизат в първичната, вторичната 
или третичната медицинска помощ в резултат на фамилен 
скрининг след диагностициране на кардиомиопатия или 
внезапна смърт на роднина, но и могат да бъдат идентифицирани 
в резултат на мултиорганно заболяване, за което се знае че е 
свързано със сърдечно-съдово засягане. Следователно 
клиницистите във всички такива ситуации трябва да вземат 
предвид вероятността за кардиомиопатия като причина и да 
използват системен, ориентиран към кардиомиопатията подход 
към клиничната оценка.

6.3. Системен подход към диагностика 
на кардиомиопатията
  Препоръчва се мултипараметричен подход за оценка на 
пациенти със съмнение за кардиомиопатия, с цел: (i) 
установяване и характеризиране наличието на кардиомио-
патичен фенотип; и (ii) идентифициране на основната 

62 етиологична диагноза. Клиницистите трябва да подходят към 
пациент със съмнение за кардиомиопатия, чрез използване на 
"мисловна нагласа към кардиомиопатия" ( ):Фигура 2
· Използвайте мултимодална образна диагностика за 

характеризиране на фенотипа и идентифициране на абнормна 
камерна морфология (напр. хипертрофия, дилатация) и 
функция (ситолна/диастолна, глобална/регионална) и 
откриване на промени в тъканните характеристики (напр. 
неисхемичен миокарден цикатрикс и мастно заместване).
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a

b

Препоръки Таблица 2 – Препоръки за диагностична 
обработка при кардиомиопатии

Препоръки a Нивоb

Клас препоръки.

Доказателствено ниво.

Клас

Препоръчва се всички пациенти със суспектна 
или доказана кардиомиопатия да бъдат 
подложени на системна оценка, като се 
използва мултипараметричен подход, който 
включва клинична оценка, анализ на 
родословието, ЕКГ, Холтер мониториране, 
лабораторни тестове и мултимодална образна 
диагностика

ЕКГ, електрокардиограма

Препоръчва се всички пациенти със съмнение 
за кардиомиопатия да бъдат подложени на 
оценка на фамилната анамнеза и да се създаде 
родословно дърво от три до четири поколения, 
за да се подпомогне диагностицирането, да се 
предоставят указания за основната етиология, 
да се определи моделът на унаследяване и да се 
идентифицират роднините в риск. 

6.4. Анамнеза и физикален преглед
    Възрастта е един от най-важните фактори, които трябва да се 
вземат предвид, когато се разглеждат възможните причини за 
кардиомиопатия. Например, наследствените метаболитни 
нарушения и вродените дисморфични синдроми са по-чести при 
новородени и кърмачета (вж. Раздел 6.9.1), отколкото при по-
големи деца или възрастни, докато дивият тип транстиретинова 
амилоидоза (ATTRwt) е заболяване предимно на възрастни над 
65 години (вж. Раздел 7.6).
  Изграждането на семейно родословие включващо три до 
четири поколения спомага да се идентифицират Менделовите 
форми на унаследяване и да се идентифицират други членове на 
семейството, които може да са изложени на риск от развитие на 

62 заболяване. Специфичните характеристики, които трябва да се 
отбележат в семейната история, включват преждевременна смърт 
(като се има предвид, че случаите на BCC могат понякога да бъдат 
докладвани като случайни смъртни случаи, напр. удавяне, 
необяснимо пътнотранспортно произшествие и рядко като 
мъртво раждане или синдром на внезапна детска смърт), 
необяснима сърдечна недостатъчност, сърдечна трансплантация, 
имплантиране на пейсмейкър и дефибрилатор и данни за 
системно заболяване (напр. инсулт в млада възраст, слабост на 
скелетната мускулатура, бъбречна дисфункция, диабет, глухота). 
Повечето Менделови форми на кардиомиопатия са автозомно 
доминантни и следователно се характеризират с наличието на 
засегнати индивиди във всяко поколение, с предаване от 
родители от двата пола (включително от мъж на мъж) и 50% риск 
от алелно предаване на потомството (въпреки че поради непълна 
пенентрантност, пропорцията на засегнатите индивиди в 
индивидуалното родословие ще бъде по-ниска). Х-свързано 
унаследяване трябва да се подозира, ако мъжете са най-силно 
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Таблица 5 Примери за признаци и симптоми, които трябва да предизвикат съмнение за специфични 
етиологии, групирани според фенотипа кардиомиопатия

Кардиомиопатичен феноти AD AR Х-свързан

X

X

X

 X (X)

Атаксия на Friedreich X

Митохондриални

Митохондриална ДНК X

X X X

DCM LMNA X

RBM20 X

Саркомерни

Дистрофин X

Емерин X

Синдром на Barth X

Митохондриални

Митохондриална ДНК X

 X X X

NDLVC LMNA X

DES X X

FLNC X

PLN X

TMEM43 X

RBM20 X

ARVC PLN X

 X X

TMEM43 X

RCM X

DES X X

FLNC X

BAG3 X

RASopathy X (X) ©
E
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Матри-линейниМатри-линейни

Матри-
линейни

HCM Саркомерен

X

Anderson–Fabry

Danon

TTR амилоидоза

RASопатия

Нуклеарна ДНК

X

Нуклеарна ДНК

Десмозомен

Саркомерни

(X) сочи наличност на корелация между кардиомиопатията и модела на унаследяване.

AD, автозомно доминантен; AR, автозомно рецесивен; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; DCM, дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична 
кардиомиопатия; NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия; РКМП, рестриктивна кардиомиопатия; TTR, транстиретин; ДНК, дезоксирибонуклеинова киселина; 
RASопатии, дисрегулация на пътя на Ras/митоген-активираната протеинкиназа.

6.5. Електрокардиография в амбулатор-
но мониториране на сърдечния ритъм
    12-каналната ЕКГ в покой често е първият тест, който подсказва 
вероятност за кардиомиопатия. Въпреки че ЕКГ може да бъде 
нормална при малка част от лицата с кардиомиопатия, 
обичайните ЕКГ аномалии са често срещани при всички 
подтипове кардиомиопатии и могат да предшестват развитието 
на явен морфологичен или функционален фенотип в 
продължение на много години; например при индивиди с 
положителен генотип, идентифицирани по време на семейния 
скрининг. Когато ЕКГ се тълкува във връзка с данни от 
ехокардиографията и сърдечен магнитен резонанс, признаци, 
които обикновено се свързват с други състояния, като миокардна 
исхемия или инфаркт, могат – имайки предвид възрастта при 
поставяне на диагнозата, модела на унаследяване и клиничните 
характеристики – да подскажат основната диагноза. Поради тази 
причина ЕКГ се препоръчва при първото посещение в клиниката 
при всички лица с известна или подозирана кардиомиопатия и 

  Пациентите с кардиомиопатия могат да имат оплаквания от 
диспнея, гръдна болка, сърцебиене и синкоп и/или пресинкоп, 
въпреки че много лица са олиго или безсимптомни (вижте Раздел 
6.4 за оценка на симптомите при специфични подтипове 
кардиомиопатия). Редица несърдечни симптоми служат като 
насочващи към специфични диагнози ( ). По същия Таблица 6
начин общият физикален преглед може да осигури диагностични 
признаци при пациенти със синдромни или метаболитни 

62причини за кардиомиопатия.

засегнатите индивиди и няма предаване от мъж на мъж. 
Автозомно-рецесивното унаследяване, най-рядко срещаният 
модел, е най-вероятно когато и двамата родители на пробанда са 
незасегнати и кръвни родственици, въпреки че тежки автозомно 
рецесивни кардиомиопатии могат да се появят и при липса на 
фамилна кръвна връзка.��,�� Когато жените, но не и мъжете, 
предават болестта при деца от двата пола трябва да се имат 
предвид варианти в митохондриална ДНК ( ). Важно е Таблица 5
да се отбележи, че липсата на фамилна болест не изключва 
генетичен произход (вж. Раздел 6.8).
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Находка Кардиопатичен фенотип

NDLVC ARVC

Затруднено учене, изоставане в 
развитието

Варианти на FTCN

CRYAB

a

Миотония

Амилоидоза Амилоидоза

Варианти на DSP ©
E
SC

2
02

3

Таблица 6 Примери за признаци и симптоми, които трябва да породят съмнение за специфични етиологии, 
групирани според кардиомиопатичния фенотип

HCM DCM RCM

Митохондриални 
болести

Дистрофинопатии Синдром на 
Noonan

Синдром на Noonan Митохондриални болести

Болест на Danon Миотонична дистрофия

Сензорна глухота Митохондриални 
болести Варианти на епикардин

Митохондриални болестиNSML

Зрителни увреждания Митохондриални 
болести

ATTRv или 
наследствена ATTR

Миотонична дистрофия 
тип 2

Болест на Danon

Болест на Anderson–
Fabry

Нарушение на походката Атаксия на Friedreich Дистрофинопатии Миофибриларни 
миопатии

Саркогликанопатии

Миофибриларни миопатии

Миотонична дистрофия

Парестезия/сензорни аномалии/
невропатична болка Болест на Anderson–

Fabry

Синдром на карпалния тунел Свързана с TTR 
амилоидоза

Мускулна слабост Митохондриални 
болести

Дистрофинопатии Ламинопатии Десминопатии

Гликогенози

ЛаминопатииВарианти на FHL1 

Саркогликанопатии

Миотонична дистрофия 

Миотонична дистрофия 

Митохондриални 
болести

Палпебрална птоза Митохондриални 
болести

Лентигини

Болест на Anderson–
Fabry

Ангиотератоми

Пигментация на кожата и 
цикатриксите

Палмоплантарна кератодерма и 
вълнеста коса

Хемохроматоза

Варианти на DSP Варианти на DSP

Синдром на Carvajal Синдроми на Naxos 
и Carvajal

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ATTR, транстиретинова амилоидоза; ATTRv, наследствена транстиретинова амилоидоза; DCM дилатативна 
кардиомиопатия; DSP, дезмоплакин; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; NDLVC, неразширена левокамерна кардиомиопатия; NSML, синдром на Noonan с множество 
лентигини; RCM, рестриктивна кардиомиопатия; TTR, транстиретин.
aCornea verticillata, характерна за болестта на Anderson–Fabry, сама по себе си не причинява зрително увреждане.
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Кардиомиопатичен фенотип

HCM

Екстремна ЛКХ

Нисък QRS волтаж a Амилоидоза

Атаксия на Friedreich 

Emery–Dreifuss 1 and 2

NDLVC

Екстремно ниска амплитуда на QRS Вариант на PLN 

ARVC

AV блок

©
E
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20
23

Таблица 7 Примери за електрокардиографски характеристики, които трябва да породят съмнение за 
специфични етиологии, групирани според кардиомиопатичния фенотип

aПри липса на затлъстяване, перикарден излив, хронична обструктивна белодробна болест, аномалии на гръдния кош или други причини, които могат да причинят ниско 
62напрежение. Адаптирано по Rapezzi et al.

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; AV, атриовентрикуларен; DCM, дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛКХ, левокамерна 
хипертрофия; NDLVC, не-дилатативна левокамерна кардиомиопатия; PKP2, плакофилин 2; PLN, фосфоламбан; PRKAG2, протеин киназа AMP-активирана некаталитична 
субединица гама 2; QRS, Q, R и S вълни на ЕКГ; ДББ, десен бедрен блок; RCM, рестриктивна кардиомиопатия.

трябва да се повтаря винаги, когато има промяна в симптомите 
при пациенти с поставена диагноза. Въпреки че ЕКГ често е 
неспецифична, има специфични характеристики, които могат да 
подскажат определена етиология или морфологична диагноза, 
включително атриовентрикуларен (AV) блок, камерна 
преекситация, реполаризационните аномалии и високи или 
ниски QRS волтажи ( ).Таблица 7
    Пациенти с кардиомиопатия могат да потърсят кардиологична 
преценка поради симптоми свързани с аритмия или 
документирана аритмия, включително брадиаритмии и 
тахиаритмии, вариращи от симптомни предсърдни/камерни 

екстрасистоли до животозастрашаващи камерни аритмии. 
Честотата на аритмиите, открити по време на амбулаторно 
електрокардиографско мониториране, е свързана с възрастта и 
варира в различните подвидове кардиомиопатия. Някои аритмии 
са относително чести в контекста на кардиомиопатията (напр. 
предсърдно мъждене [ПМ] или камерни екстрасистоли), докато 
други могат да подсказват специфична диагноза. Следователно 
ЕКГ мониторирането е полезно за първоначалната клинична 
оценка и на редовни интервали за оценка на риска от BCC и 
инсулт.

Находка
Специфични заболявания, които трябва да се 
имат предвид

DCM

RCM Десминопатия
Амлоидоза

Инверсия на Т вълната във V1–V3+ забавено терми-
а нално активиране +/− ниски деснокамерни волтажи

+/− атипичен ДББ

Нисък QRS волтаж + нетипичен ДББ

AV блок

Екстремно ниска амплитуда на QRS Вариант на PLN 

Ламинопатия
Десминопатия

Модел на задно-латерален инфаркт Дистрофинопатия
Мускулна дистрофия на пояса на крайниците
Саркоидоза

Предсърден застой

Ниска амплитуда на Р вълните Emery–Dreifuss 1 and 2

Ламинопатия
Emery–Dreifuss 1
Миокардит (по-спец. Болест на Chagas, лаймска болест, 
дифтерия)
Саркоидоза
Десминопатия
Миотонична дистрофия

AV блок

Q-зъбци/псевдоинфарктен модел Амилоидоза

Синдром на NoonanСупериорна QRS ос ("северозападна ос")

Къс PR интервал/пре-ексцитация

Болест на Danon

Гликогеноза (напр. Болест на Pompe)

PRKAG2 кардиомиопатия

Амилоидоза

Болест на Anderson–Fabry (късен стадий)

Болест на Danon

Саркоидоза

PRKAG2 кардиомиопатия

Гликогеноза

Болест на Danon

PRKAG2 кардиомиопатия

Болест на Anderson–Fabry

Митохондриална болест

AV блок
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ЛК, лява камера; ДК, дясна камера
a

b

6.6. Лабораторни тестове
   Рутинното лабораторно изследване подпомага откриването на 
екстракардиални състояния, които причиняват или влошават 
камерната дисфункция (напр. заболяване на щитовидната жлеза, 
бъбречна дисфункция и захарен диабет) и вторичната органна 
дисфункция при пациенти с тежка сърдечна недостатъчност. 
Високите нива на мозъчен натриуретичен пептид (BNP), N-
терминален промозъчен натриуретичен пептид (NT-proBNP) и 
високочувствителен сърдечен тропонин Т (hs-cTnT) са свързани 
със сърдечно-съдови инциденти, сърдечна недостатъчност и 
смърт и могат имат диагностична, прогностична и терапевтична 

69мониторингова стойност.  При всички пациенти със симптоми 
на сърдечна недостатъчност се препоръчват рутинни кръвни 
изследвания за коморбидности, включително пълна кръвна 
картина, параметри на бъбречната и чернодробната функция и 
електролити, функция на щитовидната жлеза, глюкоза на гладно и 

69 хемоглобин A1C (HbA1c). Постоянно повишените нива на 
серумната креатининкиназа (КК) може да подсказват миопатии 
или нервно-мускулни нарушения, включително дистрофи-
нопатии (напр. мускулна дистрофия на Becker или Х-свързана 
DCM), ламинопатии, десминопатии или по-рядко миофибри-

62 ларна миопатия. Повишени нива на С-реактивен протеин могат 
да присъстват при пациенти с ARVC и NDLVC, особено в 

70 контекста на повтарящи се, подобни на миокардит епизоди.
Повишените серумни нива на желязо и феритин и високата 
сатурация на трансферин могат да предположат диагнозата 
хемохроматоза и трябва да доведат до допълнителни 
етиологични уточнения (първични срещу вторични)  на базата на 
генетично изследване. Признаци на митохондриални 
заболявания могат да бъдат лактатна ацидоза, миоглобинурия и 
левкоцитопения .  В  е показан списък на Таблица 8
препоръчваните лабораторни тестове при възрастни и деца. 
След оценка от специалист, често се изискват допълнителни 
тестове за откриване на редки метаболитни причини при децата, 
включително измерване на лактат, пируват, pH, пикочна киселина, 
амоняк, кетони, свободни мастни киселини, карнитинов профил, 
органични киселини в урината и аминокиселини (вж. Точка 6.9).

a

b

Препоръки Таблица 3 – Препоръки за диагностична 
обработка при кардиомиопатии

Препоръки a Нивоb

Клас препоръки.

Доказателствено ниво.

Клас

Рутинни (първо ниво) лабораторни тестове  се 
препоръчват при всички пациенти със съмнение 
или потвърдена кардиомиопатия за оценка на 
етиологията, оценка на тежестта на 
заболяването и помощ при откриване на 
екстракардиални прояви и оценка за вторична 
органна дисфункция.

Допълнителни (второ ниво) тестове  трябва да 
се вземе предвид при пациенти с кардиомиопа-
тия и екстракардиални характеристики, за да се 
подпомогне откриването на метаболитни и 
синдромни причини, след оценка от специалист.

сВж Таблица 8

6.7.1. Общи съображения
6.7. Мултимодална  образна диагностика

Неинвазивните образни методи представляват гръбнака на 
диагностиката и проследяването при пациенти с кардио-
миопатии, включващи базирани на ултразвук техники, сърдечен 
магнитен резонанс (СМР), компютърна томография (КТ) и 
нуклеарни техники, като позитрон-емисионна томография (ПЕТ) 

1,71,72 и сцинтиграфия ( ). Лекарите трябва винаги да Фигура 6
вземат под внимание получаването на приложими резултати 
спрямо разходите, предимствата и ограниченията на всяка 
техника, както и безопасността на пациента и експозицията му на 
йонизиращо лъчение и контрастни вещества. Трябва да има 
стандартизирани алгоритми за йерархично преминаване от по-
прости и по-евтини към по-сложни и скъпи тестове. 

6.7.2. Ехокардиография
Неинвазивният характер и широко разпространената 
достъпност на ехокардиографията я правят основно средство за 
образна диагностика, от първоначалната диагноза до 
проследяването. Трансторакалната ехокардиография (ТТЕ) 
предоставя информация за глобалната и регионална структура и 
функция на ДК и ЛК, сърдечните клапи, наличието на динамична 

71-73 обструкция, белодробна хипертония или перикарден излив.
Оценката на миокардната деформацията (speckle tracking или 
тъканен Доплер) с глобален лонгитудинален стрейн е по-
чувствителен маркер от ФИ за откриване на субклинична камерна 
дисфункция (напр. при генотип позитивни членове на 

72,74,75семейството с HCM, DCM и ARVC ) и може да помогне за 
разграничаване между различни етиологични причини за 

76хипертрофията (напр. амилоидоза, HCM и спортно сърце). 
Механичната дисперсия е маркер за нехомогенност на 
контракцията и подчертава субклинични структурни промени, 

77-80 които могат да бъдат пропуснати от други модалности.
Триизмерната ехокардиография оценява надеждно обемите на 
сърдечните камери, но се нуждае от подходящ акустичен 
прозорец. За по-доброто очертаване на ендокарда могат да се 
използват контрастни вещества, за да се изобрази наличието на 
хипертрабекулация, апикална ХКМП или апикална аневризма и 
да се изключи тромб. Стрес ехокардиографията може да бъде 
полезна при избрани пациенти за оценка на миокардна исхемия, 
а ехокардиографията с физическо натоварване е полезна за 
провокиране и идентифициране на LVOTO при симптомни 
пациенти с HCM (вж. Раздел 7.1.1.3). Трансезофагеалната 
ехокардиография е ограничена до избрани показания, като 
изключване на предсърдни тромби, свързани с ПМ, изясняване на 
механизма на митрална регургитация или при планиране на 
инвазивни интервенции (напр. септална миектомия при HCM).
При измерване на сърдечните размери и дебелината на стената 
при деца, е важно да бъдат коригирани съобразно размера на 
тялото чрез използване на z-скорове (дефинирани като броя на 
стандартните отклонения от средната стойност на популацията). 
Трябва да се отбележи, че има присъщи ограничения при 
използването на z-скорове при диагностицирането на 
кардиомиопатии, включително факта, че има много различни 
публикувани нормативни данни, което води до значителни 
вариации на z-скоровете за един и същи пациент.81 
Допълнително, няма нормативни данни за дебелината на стената, 
различна от базалната междукамерна преграда или задната стена. 
Работната група препоръчва използването на нормативните 
данни на консорциума Pediatric Heart Network.82

Двупосочният поток от информация между клинициста и 
образния медик има ключово значение за оптимизиране на 
целесъобразността: клиницистите трябва да формулират и 
споделят ясни хипотези преди теста, базирани на наличната 
информация, за да подпомогнат интерпретацията на нови 
находки. Изследователят трябва да реагира по подобен 
фокусиран начин, оценявайки вероятността от алтернативни 
диагнози и въздържайки се от диагнози, които не са съвместими/ 
правдоподобни на базата на цялостния клиничен контекст.

Препоръки Таблица 4 – Препоръки за ехокардио-
графска оценка при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Подробна оценка на сърдечните размери и на 
ЛК и ДК систолна (глобална и регионална) и ЛК 
диастолна функция се препоръчва при всички 
пациенти с кардиомиопатия при първоначал-
ната оценка и по време на проследяването, за 
да се проследи прогресията на заболяването и 
да се подпомогне стратификацията и 
управлението на риска.

Клас препоръки.

Доказателствено ниво.
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a

Таблица 8  Лабораторни тестове от първо ниво (да се извършва при всеки пациент) и от второ ниво (да се 
извършва при подбрани пациенти след оценка от специалист за идентифициране на специфични етиологии),
 групирани по кардиомиопатичния фенотип

Ниво HCM DCM NDLVC RCMARVC

КК

Чернодробна функция

NT-proBNP

Протеинурия

Бъбречна функция

Тропонин

Първо Калций

КК

С-реактивен протеин

Пълна кръвна картина

Чернодробна функция
aNT-proBNP

Фосфат

Протеинурия

Бъбречна функция

Серумно желязо

Тиреоидна функция

Тропонин

Витамин D (деца)

Калций

КК

С-реактивен протеин

Пълна кръвна картина

Чернодробна функция
aNT-proBNP

Фосфат

Протеинурия

Бъбречна функция

Тропонин

С-реактивен 

протеин

Чернодробна 

функция
aNT-proBNP

Бъбречна 

функция

Тропонин

КК

Феритин

Пълна кръвна картина

Чернодробна функция
aNT-proBNP

Протеинурия

Бъбречна функция

Серумен ангиотензин-

конвертиращ ензим

Серумно желязо

Тропонин

Уринна и серумна 

имунофиксация на 

плазмения протеин, 

свободни леки вериги

Второ

a

Нива на алфа-галактози

даза А(мъже) и лизо-Gb3

Профил на карнитин

Свободни мастни киселини

Имунофиксация и 

свободни леки вериги

Млечна киселина

Миоглобинурия

Пируват

PTH

Урина и плазмен протеин

Органични киселини в 

урината и плазмени 

аминокиселини

Карнитинов профил

Свободни мастни киселини

Млечна киселина

Органни и неспецифични 

серумни автоантитела

Серумен ангиотензин-

конвертиращ ензим

Тиамин

Вирусна серология

Органични киселини в 

урината и плазмени 

аминокиселини

Органни и неоргано-

специфични серумни 

автоантитела

Вирусна серология

Органно- и неорганно

специфични автоантитела

Серумен ангиотензин-

конвертиращ ензим

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; BNP, мозъчен натриуретичен пептид; КК, креатинин киназа; DCM, дилатативна кардиомиопатия; Gb3, 
глоботриаозилцерамид; HCM хипертрофична кардиомиопатия; NDLVC, неразширена левокамерна кардиомиопатия; NT-proBNP, N-терминален промозъчен натриуретичен 
пептид; PTH, паратироиден хормон; RCM, рестриктивна кардиомиопатия.
aМоже като алтернатива да се вземе предвид BNP в зависимост от местната наличност.

   Сърдечният магнитен резонанс (МР) съчетава предимствата на 
неинвазивен метод, който не зависи от акустичния прозорец със 
способността за характеризиране на тъканите. Последното 
предимство е особено важно при диагностицирането на NDLVC, 
ARVC, миокардит, амилоидоза, саркоидоза и други форми на 
възпалително заболяване и отлагане на желязо/хемохроматоза. 
Сърдечният магнитен резонанс е особено полезен, ако 
ехокардиографията е с лошо качество на изображението. 
Първоначалната оценка рутинно трябва да включва  
последователни филмови изображения, Т2-претеглени 
последователности, пред- и след-контрастно картографиране на 
Т1 и късно гадолиниево усилване (LGE). При съмнение за 
хемохроматоза трябва да се използва Т2* картиране. Резултатите 
от сърдечния магнитен резонанс могат да осигурят важни 
етиологични насоки ( ) с потенциални терапевтични Фигура 7
последствия ( ) и трябва да бъдат оценени в Таблица 9
комбинация с генетичните резултати и други клинични 
характеристики от експерти в областта на образната диагностика 
на заболявания на миокарда. Серийно проследяване със СМР на 
всеки 2-5 години в зависимост от първоначалната тежест и 
клиничния курс, може да помогне за оценяване на прогресията на 
заболяването, както и ползите от терапията (напр. оценка на 
извънклетъчния обем [ECV] при амилоидоза или на отлагането на 

6.7.3. Сърдечен магнитен резонанс желязо при хемохроматоза) и трябва да се има предвид при 
всички пациенти с кардиомиопатия.

·  Артефактите при изобразяването, причинени от имплан-
тируеми сърдечни електронни устройства, създаваха в 

104–110 миналото ограничения за изобразяването със СМР. Има 
редица решения за намаляване на артефактите, включително 
намаляване на нехомогенността, технически корекции и 
използването на специални последователности, които 
намаляват честотата на неинтерпретируемите изследвания до 

111,112 едно на всеки пет. Следователно, при пациенти с 
кондиционални устройства и почти всички некондиционални 
устройства може да се има предвид сърдечен магнитен 
резонанс, при условие че на място са въведени подходящи 

113протоколи.

·   Наскоро разработените бързи техники със СМР позволяват 
103 сканиране без обща анестезия дори и при много малки деца.

При деца (и възрастни), които не могат да бъдат подложени на 
СМР без обща анестезия, трябва да се имат предвид 
относителните рискове и ползи от процедурата.

  Нефрогенната системна фиброза е рядко усложнение, 
съобщавано при пациенти с първо поколение линейни 
нестабилни гадолиниеви хелати и тежко бъбречно 

114 заболяване.

6.7.3.1. Специални съображения
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10,90,116,119–143
I B

Продължава

89,90,120–122,127,129,136–147

IIa C

148–152

IIa C

10,122,126,128,129,135–143,145,153–159

IIa B

10,128

IIb C
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·  Въпреки това, контрастните вещества на базата на гадолиний 
могат безопасно да се прилагат при пациенти с изчислена 
скорост на гломерулна филтрация >30 mL/min/1,73 m², а 
нефрогенната системна фиброза практически не се отчита при 
използването на по-нови линейни или макро-циклични 
гадолиниеви контрасти. При пациенти с тежко бъбречно 
увреждане новите СМР модалности и процедури за 
картографиране, които са много информативни и не изискват 
използването на контраст, са особено ценни при оценката на 

115-117болестта на Anderson-Fabry и сърдечната амилоидоза.
Използването на гадолиниев контраст не се препоръчва по 
време на бременност, поради потенциалните неблагоприятни 

118последици за плода и новороденото.

Фигура 6   Мултимодален процес на изобразяване при кардиомиопатии. СМР, сърдечен магнитен резонанс; КТКА, компютър-томографска коронарна 

ангиография; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, лява камера; ПЕТ, позитрон-емисионна томография.

a

b

Препоръки Таблица 5 – Препоръки за индикации за 
сърдечен магнитен резонанс при пациенти с 
кардиомиопатия

a Нивоb

Клас препоръки.

Доказателствено ниво.

Клас

В случаите на фамилна кардиомиопатия без 
генетична диагноза, при фенотипно отрицателни 
членове на семейството, може да се има предвид 
СМР с контрастно усилване, за подпо-магане на 
диагностиката и откриване на ранно 
заболяване.

СМР, сърдечен магнитен резонанс

Препоръки

СМР с контрастно усилване се препоръчва при 
първоначална оценка на пациентите с 
кардиомиопатия

При пациенти с кардиомиопатия по време на 
проследяването трябва да се има предвид СМР с 
контрастно усилване, за мониториране на прогре-
сията на заболяването и подпомагане на страти-
фикацията на риска и лечението.

Трябва да се вземе предвид СМР с контрастно 
усилване за серийно проследяване и оценка на 
терапевтичния отговор при пациенти със 
сърдечна амилоидоза, болест на Anderson-Fabry, 
саркоидоза, възпалителни кардиомиопатии и 
хемохроматоза със сърдечно засягане.

В семейства с кардиомиопатия, при които е иден-
тифициран вариант, причиняващ заболяването, 
при членове на семейството с положителен гено-
тип/отрицателен фенотип трябва да се има пред-
вид СМР с контрастно усилване, за да се подпо-
могне диагностицирането и ранното откриване 
на заболяването.
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Кардиомиопатен 
фенотип

HCM

DCM

NDLVC

ARVC

RCM

Находка Примери за сърдечен СМР Специфични заболявания, 
които трябва да се имат предвид

Болест на 
Anderson–Fabry

Амилоидоза

Саркомерна HCM

Хемохроматоза

След миокардит

Дистрофинопатия

Саркоидоза

Болест на Chagas

DSP варианти
FLNC варианти
DES варианти

Ламинопатия

Десмозомни варианти

EMS/хипереозинофилия
Частична ЛК или 

ДК апикална облитерация + 
LGE на ендокардно ниво

Мазнина и LGE 
(трансмурално в ДК плюс 

субепикардна–интрамурално 
на свободна стена на ЛК)

Септално интрамурално LGE

Пръстеновиден и 
субепикарден 
модел на LGE

Апикално 
трансмурално LGE

Субепикардно и 
интрамурално LGE на базалния 
септум +/- разпространение в 

долнолатералната стена и точките 
на свързване в ДК

Епикардно LGE 
на латералната стена

Субепикардно LGE

Късо Т2*

Интрамурално петнисто в 
хипертрофичните области

Дифузно субендокардно LGE, 
висока нативна Т1

Постеролатерално LGE и 
концентрична ЛКХ, 

ниска нативна T1

Фигура 7  Примери за характеризиране на тъканите със сърдечно-магнитен резонанс, които трябва да предизвикат подозрение за специфични 

етиологии, групирани според кардиомиопатичния фенотип. ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; СМР, сърдечен магнитен резонанс; 
DCM, дилатативна кардиомиопатия; DES, десмин; DSP, дезмоплакин; EMF, ендомиокардна фиброза; FLNC, филамин С; HCM, хипертрофична 
кардиомиопатия; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, лява камера; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; NDLVC, недилатативна левокамерна 
кардиомиопатия; RCM, рестриктивна кардиомиопатия; ДК, дясна камера. Примери за тъканни характеристики на СМР, които трябва да породят съмнение 
за специфични етиологии (колона 4), групирани според фенотипа кардиомиопатия (колона 1). Характеристиките на СМР изображенията (колона 3) 
съответстват на изброените находки (колона 2).
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Таблица 9 Често срещани приложими резултати при 
мултимодално изобразяване

Действие

RWMA на ехокардиография или 

СМР
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20
23

166–168

I B

169,170

IIa C

171

IIa C

164,172,173

IIa C

©
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23

174–177

IIa C
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Препоръки Таблица 6 – Препоръки за компютърна 
томография и нуклеарно изобразяване

Препоръки a НивоbКлас

Костна сцинтиграфия с DPD/PYP/HMDP се 

препоръчва при пациенти със съмнение за 

свързана с ATTR сърдечна амилоидоза, за 

подпомагане на диагнозата.

Параметър/находка

Повишено съмнение за съпътстваща 

КАБ, миокардит, ARVC, NDLVC или 

саркоидоза

Систолно нарушение в 

ехокардиографията или СМР

Оценка на риска при DCM, NDLVC 

и ARVC; оценка на ефективността на 

лечението

Измерване на дебелината на 

стената с ехокардиография или 

СМР

Диагностика на HCM (когато 

ехокардиографията е неубедителна); 

стратификация на риска при ХКМП

Диастолна дисфункция при 

ехокардиографията

Обясняване на симптомите; оценка 

на ефективността на лечението

Размер на лявото предсърдие в 

ехокардиографията
Прогноза за риска от ВСС при HCM; 

системен скрининг за ПМ в случай на 

уголемяване на лявото предсърдие

LVOTO при HCM при ехокар-
диография в покой/при 
натоварване

Обяснете симптомите; проведете 

лечение

Неинвазивна оценка на бело-

дробните налягания

Обяснете симптомите; проведете 

лечение

Тъканна характеризация с СМР Диагностика; оценка на риска

Възпаление в СМР или 18F-FDG-

PET

Диагностика; оценка на 

ефикасността на лечението при 

възпалителни кардиомиопатии

18F-FDG-PET, флуородезоксиглюкозна позитронно-емисионна томография; ПМ, 
предсърдно мъждене; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; КАБ, 
коронарна артериална болест; СМР, сърдечен магнитен резонанс; DCM, 
дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; LVOTO, 
обструкция на изходния тракт на лявата камера; NDLVC, недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия; RWMA, аномално регионално движение на стената; 
ВСС, внезапна сърдечна смърт.

bДоказателствено ниво.

18F-FDG-PET, 18F-флуородезоксиглюкоза позитронно-емисионна томография; 
ATTR, транстиретинова амилоидоза; СМР, сърдечен магнитен резонанс; КТ, 
компютърна томография; DPD, 3,3-дифосфоно-1,2-пропанодикарбоксилна 
киселина; HMDP, хидроксиметилен дифосфонат; PYP, пирофосфат.
aКлас препоръки.

6.7.4. Компютърна томография и техники за 
нуклеарна медицина
  Други методи за изобразяване, включително базирани на 
нуклеарната медицина техники и КТ, са показани при избрани 

160,161 подгрупи пациенти с кардиомиопатия. Показанията и 
съотношението риск–полза трябва да се оценяват за всеки 
отделен пациент, като винаги се вземат предвид въпросите на 
радио-защитата, които са особено актуални при младите. 
Нуклеарната медицина е особено полезна за етиологична 
диагноза на сърдечната амилоидоза (вж. Точка 7.7). 18FDG-PET е 
полезен за идентификация на миокардното възпаление, свързано 
с активна саркоидоза и, потенциално, при други атипични форми 

162–164 на миокардит. Отрицателният скен обаче не изключва 
саркоидоза в нейната неактивна форма. При пациенти с HCM, 
DCM и болест на Anderson-Fabry, са използвани H215O- или 
13NH3-дипиридамол или ПЕТ с регаденозон за оценка на 
микроваскуларната дисфункция, важен предиктор на 

165 неблагоприятен изход. Този тест обаче понастоящем няма роля 
в етиологичната диагноза ( т.е. за разграничаване на фенокопия) и 
до голяма степен се свежда до изследователски цели.
  Компютърното томографско изобразяване се използва 
предимно при пациенти със съмнение за кардиомиопатия, за да 
се изключи КАБ като алтернативна диагноза (напр. при индивиди 
с DCM, NDLVC или ARVC фенотипове) или като коморбидност, 
засягаща клиничните прояви и хода на болестта. При деца и 
юноши КТ ангиография може да бъде полезна за изключване на 
вродени съдови малформации (напр. аномална лява коронарна 
артерия произхождаща от белодробната артерия [ALCAPA] или 
аномално белодробно венозно връщане). Стандартното КТ 

изображение дава допълнителна информация относно 
съпътстващото белодробно заболяване (напр. саркоидоза), 
перикардно заболяване и деформации на гръдната стена, които 
засягат сърцето.

Сърдечна КТ с контрастно усилване трябва да 
се има предвид при пациенти със съмнение за 
кардиомиопатия, които имат неадекватно 
ехокардиографско изображение и 
противопоказания за СМР.
Образно изследване, базирано на КТ трябва се 
се има предвид, за да се изключи вродена или 
придобита коронарна артериална болест като 
причина за наблюдаваната миокардна 
аномалия.

18F-FDG-PET сканиране трябва да се вземе 
предвид за оценка  на пациенти с 
кардиомиопатия, при които има съмнение за 
сърдечна саркоидоза.

Ендомиокардната биопсия (EMB) с имунохистохимично 
количествено изброяване на възпалителни клетки и 
идентифициране на вирусни геноми остава златен стандарт за 
идентифициране на сърдечно възпаление. Може да потвърди 
диагнозата на автоимунно заболяване при пациенти с 
необяснима сърдечна недостатъчност и съмнение за 
гигантоклетъчен миокардит, еозинофилен миокардит, васкулит и 
саркоидоза. Електронна микроскопия трябва да се използва, 
когато се подозира натрупване или митохондриална 
кардиомиопатия. Ендомиокардната биопсия трябва да бъде 
оставена за специфични ситуации, при които резултатите от нея 
могат да повлияят на лечението след внимателна оценка на 
съотношението риск–полза. Важно е да се знае, че EMB не е 
напълно без рискове и трябва да се извършва от опитни екипи. 
По същия начин, диагностичната обработка на биопсията трябва 
да се извършва от патолози с опит при кардиомиопатии.

6.7.5. Ендомиокардна биопсия

Препоръки Таблица 7 – Препоръки за компютърна 
томография и нуклеарно изобразяване

Препоръки a НивоbКлас

При пациенти със съмнение за кардиомиопатия, 

EMB трябва да се има предвид като допълните-

лен способ при диагностицирането и лечени-

ето, когато резултатите от други клинични изсле-

двания предполагат миокардно възпаление, 

инфилтрация или натрупване, които не могат да 

бъдат идентифицирани по друг начин.

aКлас препоръки.
EMB, ендомиокардна биопсия.

bДоказателствено ниво.
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    Генетичното изследване при клинично незасегнат роднина на 
лице с кардиомиопатия може да е показано независимо от 
възрастта, дори при много малки деца, ако е установена 
убедителна генетична диагноза при засегнатото лице (известно 
като каскадно тестване, предсказващо тестване или пред- 
симптомно изследване). Ако при индексния пациент след 
изследвания на съответните болестни гени, свързани със 
специфичния фенотип е идентифициран патогенен/вероятно 
патогенен (P/LP) вариант, има възможност да се предложи 
каскадно генетично тестуване на рискови роднини от първа 
линия, включително предтестово генетично консултиране (вж. 
Раздел 6.8.3). При сценарий, когато роднина от първа линия е 
починал, оценката на близки роднини на починалото лице (т.е. 
роднини от втора линия на съответния пациент) трябва също да 
се вземе предвид.

подложени на тестване само за причиняващия вариант.
   Генетичното тестване при лице с кардиомиопатия (известно 
като потвърждаващо тестване или диагностично тестване) се 
препоръчва заради пряката му полза: (i) за потвърждаване на 
диагнозата; (ii) когато може да информира за прогнозата; (iii) 
когато може да информира за избора на лечение; или (iv) когато 
може да информира репродуктивния подход. Генетично 
изследване на засегнато лице може да е показано, дори ако е 
малко вероятно да промени лечението, ако има роднини, които 
могат да се възползват от тестването, особено ако има роднини, 
които ще бъдат включени в проследяване, ако генетичната 
етиология не е установена и при които може да бъде спестено 
това обременяване, ако се достигне до генетична диагноза в 
семейството ( ). Тестването може да бъде полезно и в Таблица 11
по-широк контекст, дори когато не е очевидно информативно за 
незабавен подход; например, генетичната диагноза може да 
осигури психологическа полза при пациент, който настоява да 
разбере заболяването си.

    Секвенирането може да е показано по-скоро за сегрегационен 
анализ (отколкото за диагностичен тест), за да се улесни 
интерпретацията на вариант с несигурно значение, който е 
открит в засегнато лице. Това обикновено се ограничава до лица, 
които са ясно засегнати, или до тестване на родителите с цел 
идентифициране на de novo вариант. Генетичното консултиране 
при това обстоятелство би включвало ясно съобщаване на 
членовете на семейството, че това не е диагностичен тест, а по-
скоро допринася за изясняване на патогенността на несигурния 
вариант.
    И накрая, оценката на сърдечните гени за вторични находки, 
когато данните се генерират в условията на генетично изследване 
за друго клинично показание (наричано също опортюнистичен 
скрининг), може да бъде уместна, когато е известен балансът 
между ползите и вредите и ако цената е приемлива. По-широкият 
скрининг на населението може също да се окаже разумен, ако 
балансът между ползите и вредите се окаже благоприятен. 
Понастоящем няма достатъчно данни за оценка на баланса 
между ползите и вредите във всеки контекст и понастоящем това 
трябва да се извършва само в изследователски контекст, за да се 
получат такива данни. Внимателното генетично консултиране за 
пълно обясняване на ползите и рисковете в тези условия има 
решаващо значение. Понастоящем има много малко данни за 
оценка на това съотношение и това е важна липса в 
доказателствата. Американският колеж по медицинска генетика и 
геномика в САЩ препоръчва свързаните с кардиомиопатия гени 
да бъдат оценени за вторични находки, винаги когато се 
предприема широко клинично секвениране, независимо от 

192,193 първоначалното показание за тестване. Понастоящем няма 
международен консенсус около тази препоръка.

    Лица, за които се установява, че не са носители на фамилния 
вариант, обикновено могат да бъдат освободени от клинично 
проследяване; при тези, които са носители на фамилния вариант, 
се препоръчва да бъдат подложени на клинична оценка и 
обикновено продължаващо наблюдение. Каскадно тестване не е 
показано, когато в пробанда е идентифициран вариант с 
несигурна значимост.

6.8. Генетично изследване и консултиране

   Фамилните форми на кардиомиопатии показват разнообразни 
начини на унаследяване. През последните три десетилетия 
фокусът беше основно върху идентификацията на гени на 
моногенни болести, които имат най-често автозомно доминан-
тно унаследяване, въпреки че се наблюдават и други модели на 
унаследяване, включително автозомно рецесивно,  Х свързано и 
митохондриално (матрилинейно) ( ). Основните гени, Таблица 5
свързани понастоящем с различни видове кардиомиопатии, са 
изброени в . Кардиомиопатиите се характеризират с Таблица 10
подчертана генетична и алелна хетерогенност, т.е. много 
различни варианти в много различни гени могат да причинят 
един и същ фенотип. Редките патогенни варианти, свързани с 
кардиомиопатии, често проявяват феномена на непълната и 

178,179 свързана с възрастта пенетрантност и променлива експресия.
Това означава, че не всички индивиди, носители на патогенен 
вариант, изявяват болестта, а сред тези, които я изявяват, има 
широка вариабилност в началото и тежестта на заболяването. И 
така, докато някои индивиди могат да имат тежко заболяване, 
налагащо сърдечна трансплантация в млада възраст, други може 
да останат незасегнати през целия си живот или да са само леко 
засегнати. Тази вариабилност би могла да се дължи на 
хетерогенност сред причиняващите варианти, както и на 
негенетични (клинични, фактори на околната среда) фактори 

180 (напр. хипертония при HCM, физическо натоварване при 
ARVC181), а също и едновремено унаследяване на допълнителни 
генетични фактори, които усилват или отслабват ефекта на 
главния Менделов генетичен вариант върху фенотипа. Това е 
активна област на изследване и скорошни проучвания за 
асоциации в целия геном, проведени при пациенти с HCM, 
предоставиха убедителни доказателства за модулиращата роля на 
чести генетични варианти с малък самостоятелен ефект, които 
колективно модулират ефектите на Менделовите варианти 

182,183( ).Фигура 8

Генетичното тестване на гени за Менделова кардиомиопатия се е 
превърнало в стандарт при клиничното поведение в засегнатите 

3 семейства. Тестването от първа линия трябва да се фокусира 
върху гени, свързани в значителна степен с представения 
фенотип. Ако първоначалното изследване не разкрие причина, 
но подозрението за моногенна причина остава високо, в тези 
случаи може да е показано по-разширено секвениране или 
анализ, в зависимост от родословното дърво и други фактори. 
След установяване на генетичната причина в един член на 
семейството, други членове на семейството могат да бъдат 

6.8.2. Генетично тестване

6.8.1. Генетична архитектура

При различните кардиомиопатии делът на случаите със сигурна 
генетична диагноза (т.е. с идентифициране на вероятен причин-
но-следствен Менделов генетичен вариант) е сравнително нисък 
(напр. до ~40% при HCM124 и ~30% при ДКМП184–186). 
Проучванията за свързаност в целия геном на често срещаните 
варианти HCM и DCM осигуриха емпирични доказателства за 
значително полигенно унаследяване при тези кардиомио-

182,183,187 патии. Противно на Менделовото унаследяване, където 
единичен вариант с голям ефект определя предразположение 
към заболяването, комплексното унаследяване се основава на 
едновременно  унаследяване на множество предразполагащи 
варианти. Въпреки че все още не са проучени системно, освен 
обичайните варианти с малък ефект, вариантите с междинен 
ефект с размери на ефекта и честоти между обикновените и 
Менделовите варианти също се очаква да допринесат за такова 

188 сложно унаследяване. Има вероятност кардиомиопатиите да 
обхващат континуум от генетична сложност, с Менделови форми 
в единия край, дефинирани основно от унаследяването на 
крайно-рядък генетичен вариант с голям ефект и силно 
полигенни форми в другия  край (вж. ). Вариантите, Фигура 8
които допринасят за предразположение към заболяването в 
условията на сложно унаследяване, най-вероятно се припокриват 
с тези, които модулират пенетрантността и експресията в 

182,183Менделовата форма на заболяването.
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Кардиомиопатен фенотип

HCM

ABCC9 a Синдром на Cantu

ACTA1

b

CACNA1C

CACNB2

а Кавеолинопатия

CDH2

а Синдром на Leigh

CRYAB а Алфа-В кристалинопатия

CSRP3

с Десминопатии

DMD с Х-свързана прогресивна MD

DMPK

с Emery–Dreifus MD

FLNC

FHOD3

a Атаксия на Friedreich

GAA a Болест на Помпе

Продължава

Таблица 10 Преглед на гените, свързани с моногенни, несиндромни кардиомиопатии и техния относителен 
принос към различни кардиомиопатични фенотипове

Ген

Свързан фенотип

DCM RCMNDLVC ARVC

ACTC1 

ACTN2 

ALPK3 

ANKRD1 

BAG3 

CALR3 

CASQ2 

CAV3 

COX15 

CTF1 

CTNNA3 

DES  

DSC2 

FXN 

FHL1  

EYA4   

DTNA 

DSP 

DSG2 

a Миофибриларна миопатия

 c Синдром на Timothy

с Миофибриларна миопатия



Препоръки на ESC 29

GATA4

GATAD1

GLA c c  Болест на Anderson–Fabry

HCN4

ILK

JPH2

JUP Болест на Naxos (сърдечно-кожен синдром)

KCNQ1

KLF10

LAMA4

LAMP2 c c Болест на Danon

LDB3 a a 

LMNA

LRRC10

MIB1

MYBPC3

MYH6

MYH7

MYL2

MYL3

MYLK2

MYOM1

MYOZ2

MYPN

NEBL

NEXN

NKX2–5

NNT

NONO

NPPA

OBSCN

PDLIM3

PKP2

PLEKHM2

PLN b

Миофибриларна миопатия

Продължава
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PRDM16

PRKAG2 c c PRKAG2 кардиомиопатия

PSEN1

PSEN2

PTPN11 c c Синдром на на Noonan

RAF1 c c Синдром на на Noonan

RBM20

RIT1 c c Синдром на на Noonan

RYR2

SCN5A

SGCD

SLC25A4 a a Митохондриална болест

TAZ

TBX5

TBX20

TCAP

TGFB3

TJP1

TMEM43 a

TMEM70

TMPO

TNNC1

TNNI3

TNNI3K

TNNT2

TPM1

TRIM63

TTN

TTR c c Транстиретинова амилоидоза

VCL

©
E
SC

20
23

Добивът може да бъде по-висок в подгрупи с по-специфични фенотипове, напр. резултатът от тестването на LMNA е по-висок в групи с DCM и проводни заболявания. Тъй като 
NDLVC е ново фенотипно описание, гените не са официално подбрани по асоциации с този фенотип. Показаните стойности се основават на лечение за свързани 
кардиомиопатии, при които се приема, че фенотипният спектър включва NDLVC.
a показва гени, свързани със синдромни прояви, които могат да включват кардиомиопатия като характеристика, но където не се очаква да се появи кардиомиопатия като 
единствена или представяща характеристика на синдрома.
b ACTN2 и PLN могат да представят смесена фенотипна картина, която може да не се вписва в описанията на класическата кардиомиопатия.
c показва гени, свързани със синдромни прояви, които могат да включват кардиомиопатия като характеристика и където кардиомиопатията може да бъде единствената или 
представителна характеристика на синдрома. Те понякога се наричат   генокопия. Напр. GLA е показан като окончателен за HCM, тъй като причинява болест на Anderson-Fabry, 
която може да се прояви с ЛКХ, отговаряща на диагностичните критерии за HCM.

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; DCM дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; MD, мускулна 
дистрофия; NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия; РКМП, рестриктивна кардиомиопатия. Въз основа на усилията за валидиране на гени по ClinGen; ooo: много 
чести (>10% от изследваните случаи); oo: чести (1–10% от тестваните случаи); o: по-редки (<1% от тестваните случаи); син кръг: окончателно/силно доказателство; светлосин 
кръг: умерени доказателства; бял кръг: некласифицирани, без асоциация или опровергани/спорни доказателства; празни клетки: не е класифициран; сив кръг: описан е 
(обикновено редки, спорадични случаи), но не е класифициран/оценен по ClinGen. 
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Тежест

Таблица 11 – Полза от генетично изследване при кардиомиопатии

За пациента

Продължава

Фигура 8 Генетичната архитектура на кардиомиопатиите. GWAS, проучвания за асоцииране в целия геном; MAF, слаба алелна честота. 

Кардиомиопатията може да бъде Менделова, причинена от генетични варианти, които са изключително редки в общата популация и имат големи размери 
на ефектите. Такива варианти могат да покажат пълна пенетрация; т.е. всички лица с варианта в семейството проявяват заболяването (панел А). Въпреки 
това, индивидуалните варианти често са недостатъчни, за да се получи изолиран фенотип на заболяването и техният ефект се модулира от съвместното 
унаследяване на модулиращи генетични фактори и от негенетични фактори (панел B). Освен че увеличават пенетрацията на заболяването, такива 
модулиращи варианти влияят и върху тежестта на заболяването (панел B). Смята се, че модулиращите генетични фактори включват общи варианти с 
индивидуални размери с малък ефект и варианти с междинен ефект, популационната честота и размерите на ефекта са между редки и чести. Някои 
пациенти имат по-сложна етиология (неменделово/полигенно унаследяване), при което са необходими значителен брой неменделови генетични 
фактори и негенетични фактори, за да бъде достигнат прагът за заболяване (панел C). Такива пациенти обикновено имат спорадично представяне или се 
представят с по-слабо изразено фамилно групиране на заболяването. Родословните дървета показват мъжките (квадрат) и женските (кръг) членове на 
семейството, които са засегнати (запълнени с черно), с непълен фенотип (запълнени със сиво) или незасегнати (запълнени с бяло). Наличието или 
отсъствието на интересуващия ви вариант се отбелязва съответно с "+" или "–".

Панел А Панел B Панел C

Автозомно 
доминантно 

с пълна пенетрантност

Автозомно доминантно с 
непълна пенетрантност и 

варираща тежест/експресия

Спорадична 
пенетрантност 

(отрицателна фамилна
 анамнеза)

Слаба фамилна 
свързаност

Тежест Тежест
Праг на 
заболяване

Праг на 
заболяване

Праг на 
заболяване

Податливост 
към болестта

Податливост 
към болестта

Податливост 
към болестта

Рядък патогенен вариант

Вариант с междинен ефект
Често срещан вариант 
с малък ефект
Не-генетични фактори

Рядък Менделов вариант 
Популация с MAF <0,01%

Вариант с междинен ефект 
Популация с MAF <1–2%

Чести варианти (GWAS)
Популация с MAF >1–5%

Диагноза: за засегнатото лице диагнозата кардиомиопатия се поставя основно на базата на фенотипната дефиниция на заболяването, без 

позоваване на генетичната етиология. Въпреки това, с подходящо генетично консултиране и признаване, че генетичният резултат ще има клинично 

значение само ако се открие P/LP вариант, генетичното изследване може да бъде от полза за изясняване на гранични случаи (напр. когато ЛКХ се 

наблюдава в контекста на лека или контролирана хипертония, но клиницистът не е в състояние да направи категорична разлика между ранна 

саркомерна HCM и едно хипертонично фенокопие). Генетичното изследване може да идентифицира и генокопията: различни генетични 

състояния, които имитират определена кардиомиопатия.

Прогноза: за нарастващ брой заболявания генетичната диагноза може да осигури прогностична информация. Например, DCM при наличие на 

варианти в LMNA има неблагоприятна прогноза, изискваща по-често наблюдение и изместване на праговете за терапевтично решение с по-нисък 

праг на имплантиране на ICD за първична превенция.

Терапия: генетичната диагноза може директно да стратифицира избора на терапия. В допълнение към решенията за имплантиране на ICD за 

първична превенция, нарастващ брой лечения са установени или са в процес на изпитване за специфичен молекулярен подтип на кардиомиопатия. 

В допълнение, с все по-усъвършенства-ния набор от инструменти за манипулиране на генома, се очакват вълни от по-нататъшни терапии, целящи да 

заменят, променят или премахнат патологични гени и транскрипти, отговорни за развитие на кардиомиопатиите, след като се установи точна 

молекулярна етиология 
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Таблица 12 – Специфични въпроси, които трябва да 
се вземат предвид при консултиране на деца

Проблем

Автономност

©
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2
02

3

Последствия

Компетентност на детето да вземе 
решение за тестване

Информирано съгласие Подходящо за разбиране от детето

Право да знам/да не знам 
резултата

Вземете предвид желанията на детето и 
семейството

Поверителност Контекст на семейната история

Непълна и свързана с 
възрастта пенетрантност

Симптомите/белезите на заболяването 
може да не се изявят в продължение на 
много години

Начин на живот Училище, спорт, работа

Жизнени етапи и преход Преминаване от начално към средно 
образование; преминаване към 
медицински услуги за възрастни

Съвети относно репродукция: генетичната диагноза дава възможност за информиран съвет относно репродукцията и поведението при 

засегнат възрастен и/или родителите на засегнато дете, като дава възможност за персонализирани съвети относно моделите на унаследяване и риска 

от предаване на бъдещи деца и отваря вратата за управление на риска; напр. чрез пренатална диагностика или предимплантационна генетична 

диагностика.

Кардиомиопатиите показват непълна и свързана с възрастта пенетрантност, с голяма вариабилност, поради което е много трудно да се направи 

клинична идентификация на тези роднини, които не са изложени на риск от развитие на кардиомиопатия. Нормалната еднократна оценка е с 

ограничена стойност и роднини без кардиомиопатия след първоначалната оценка може да се нуждаят от дългосрочно проследяване. Генетичното 

тестване може да елиминира тази несигурност: лице, което не е носител на генетичния вариант, за който е доказано, че е причина за заболяването в 

семейството му, може да бъде категорично успокоен и изписан без наблюдение, докато лице, което е носител на причиняващ заболяването вариант, 

трябва да бъде стриктно проследяван и своевременно лекуван.

  Липсата на моногенен вариант, причиняващ заболяване при 
конвенционално генетично изследване (т.е. секвениране за редки 
варианти с голям ефект) оставя три възможности: (i) или има 
моногенна причина, която не е идентифицирана (т.е. не е открита 
или разпозната като причинител от текущите тестове); (ii) 
кардиомиопатията няма генетична етиология; или (iii) 
кардиомиопатията се дължи на ефектите на множество варианти 
с  по-малък индивидуален ефект ( ). Скорошни данни Фигура 8
подсказват, че при много кардиомиопатии, липсата на рядък 
причиняващ вариант при цялостното изследване, показва че е 

182,183,194 малко вероятно заболяването да има моногенна етиология.
Това от своя страна означава различен модел на унаследяване с 
по-нисък риск за роднините от първа линия, така че може да не е 
необходимо проследяване, ако първоначалната клинична оценка 
не показва патологични промени. Използването на генетично 
изследване за идентифициране на семейства, при които е малко 
вероятно заболяването да е моногенно, е нова насока на 
приложение на конвенционалното тестване, за което все още се 
събират доказателства за ползи.

6.8.2.2. Докладване на генетични тестове и интерпре-
тация на вариантите

Предшестващата дискусия беше фокусирана върху генетичното 
изследване за идентифициране на моногенни форми на 
кардиомиопатия. Познанието, че значителна част от 
кардиомиопатиите имат по-сложна генетична архитектура, води 
до важни изводи относно използването на генетични тестове.

6.8.2.1. Не-Менделови кардиомиопатии и значението 
заа генетичното изследване

   Полигенните рискови скорове (PRS) (понякога означавани като 
геномни рискови скорове) са друга форма на генетично тестване, 
които в бъдеще може да имат значение при лечението на 
кардиомиопатиите. Вместо да се прави опит за идентифициране 
на единичен генетичен вариант, който е отговорен за 
заболяването, се прави оценка на много варианти в целия геном, 
всеки от които е свързан с малък ефект върху риска от заболяване, 

182,183,195–197 и се изчислява скор, който представя цялостния риск.
Към днешна дата, ролята на PRS за клиничното поведение при 
кардиомиопатиите все още не е доказана, а достъпът до 
генетично консултиране би имал още по-важна роля за 
дискутиране на рисковете и преодолояване на несигурността на 
пациентите и семействата.

Много лаборатории за генетична диагностика използват 
стандартизирана рамка за интерпретиране и докладване на 

3,198–200 резултатите от диагностичния генетичен тест. Отрицателен 
резултат от генетичен тест при пробанда показва, че не е открит 
причинен вариант в известен свързан със заболяването ген. Това 
не означава непременно, че пациентът няма генетично 
заболяване, но отразява нашите ограничени познания за 
генетичната архитектура на наследствените кардиомиопатии в 
този момент. Аспектите, отнасящи се до подхода за генетично 
изследване, методите за генетично изследване и интерпрета-
цията на вариантите са включени в Допълнителни данни онлайн, 
Раздел 2, както и в Експертния консенсус върху състоянието на 

6.8.3. Генетично консултиране
Генетичното консултиране е процес, който има за цел да 
подкрепи пациентите и техните семейства да разберат и да се 
адаптират към медицинското, психо-социалното и фамилното 

201,202въздействие на генетичните заболявания.  То трябва да се 
извършва от здравни специалисти със специфично обучение като 
генетични консултанти, медицински сестри по генетика, или 
клинични/медицински генетици, независимо дали се обсъжда 
генетично изследване. Генетичната консултация може да включи 
обсъждане на наследствените рискове, да предостави обучение, 
включително необходимост от клинична оценка, извършване на 
генетичната консултация преди и след генетично тестване, 
преглед на вариантните класификации, снемане на фамилна 
анамнеза на три поколения и осигуряване на психо-социална 

2 0 3 – 2 0 5  подкрепа . За пациентите с новодиагностицирана 
кардиомиопатия може да е трудно приспособяването към живота 
с наследствена кардиомиопатия, предизвикателство да живеят с 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор ( ICD) и 
продължаваща травма и скръб за тези, които имат в семейството 
си BCC в млада възраст. Поради това, вниманието към нуждите от 
психологическа подкрепа на пациентите е изключително важно 
(вж. Раздел 6.12). Всъщност, генетичното консултиране може да 
подобри познанията, припомнянето и овластяването на 
пациента и да повиши удовлетвореността от вземането на 

206–209решения; и да намали тревожността.

генетичното тестване при сърдечни заболявания на Евро-
пейската асоциация за сърдечен ритъм (EHRA)/Обществото за 
сърдечен ритъм (HRS)/Азиатско-тихоокеанското общество за 
сърдечен ритъм. (PHRS)/Латиноамериканското дружество за 

3сърдечен ритъм (LAHRS).

ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; ХКМП, хипертрофична кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LMNA, ламин A/C; ЛКХ, левокамерна 
хипертрофия; P/LP, патогенен/вероятно патогенен.
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Undergo cascade genetic testingПроведете каскадно 
генетично тестване

Genotype-positive Genotype-negative

Decline cascade genetic testing

Толерантност 
към несигурността

Каскадно генетично тестване при деца: центриран към пациента подход

Желание за 
подлагане на 
периодичен 

клиничен 
скрининг

Етап от живота
Достъп до 

информация 
и ресурси

Желание да включите 
децата във вземането 

на решения, 
когато пораснат

Минимизиране на 
обременяване на 
здравеопазването 

с ненужен 
клиничен скрининг

Възраст на детето
Изследване на 

безпокойството 
и страха

Предпочитания 
на родителите

Уважителна 
дискусия

Разбиране на 
мотивацията 
за тестване

Фамилен опит 
със заболяването

Генетично 
консултиране

Семейни ценности 
и вярвания

Потенциално 
въздействие 

върху начина на 
живот, спорта, 

благосъстоянието

Отказ от каскадно 
генетично тестване

Генотип-положителен Генотип-отрицателен

Продължете 
клиничния скрининг

Освобождаване от 
допълнителен клиничен 

скрининг

Риск от развитие 
на заболяване

Премахнете ненужното 
безпокойство

Риск от развитие 
на заболяване

Продължете 
клиничния скрининг

6.8.3.1. Генетично консултиране при деца
Има специфични въпроси, които трябва да се вземат предвид при 
консултирането на деца и техните семейства и при обмислянето 

75,210,211 на клиничен скрининг и каскадно генетично изследване
( ), като е необходим ориентиран към пациента Таблица 12
подход, който отчита опита и ценностите на семейството 
( ). Водещият принцип остава, че всяко изследване, Фигура 9
клинично или генетично, трябва да бъде в най-добрия интерес на 
детето и да има въздействие върху лечението, начина на живот 

75  и/или текущите клинични изследвания. С подходяща 
мултидисциплинарна подкрепа в педиатрична среда, психо-
социалните резултати при деца, подложени на клиничен 
скрининг и каскадно генетично изследване не се различават от 

212тези при общото население.
6.8.3.2. Генетично консултиране преди и след теста 
(пробанд)
Една от критичните роли на генетичното консултиране е, че то 

6.8.3.3. Генетично консултиране за каскадно тестуване
След идентифициране на P/LP вариант в рамките на даден 
пациент след изследвания на релевантните гени свързани със 
специфичния фенотип, има възможност да се предложи каскадно 
генетично тестване на роднини от първа линия с повишен риск, 
включително генетично консултиране преди теста (вж. Раздел 
6.8). При сценарий, при който роднина от първа линия е починал, 
оценката на близки родственици на починалото лице (т.е. 
роднини от втора линия на същия пациент) трябва също да се 
вземат предвид.

трябва да се извършва едновременно с генетичното изследване 
(вижте Раздел 6.8.2).3 Това включва обсъждане преди вземането 
на решение за извършване на генетично тестване (преди 
тестване) и по време на получаване на резултатите (след 
тестване). Ключовите дискусионни точки по време на 
консултирането преди и след теста са обобщени в Таблица 13.

Фигура 8 Подход ориентиран към пациента за каскадно генетично изследване на деца. Фактори, които трябва да се имат предвид за помагане на 

семействата да решат дали да проведат каскадно генетично тестуване при деца.
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Таблица 13 Ключови точки за обсъждане на 
генетичното консултиране преди и след теста

Генетично консул-
тиране преди 
теста

Подробна фамилна анамнеза

Генетично 
консултиране 
след теста
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Модификация по Ingles et al 213

Вземане на проби от 
въси

220

220

Предимплантационна 
генетична диагностика

IVF процедура с успеваемост 25–30% на 
всеки ембриотрансфер, въпреки че зависи 
от възрастта и плодовитостта на майката, 
последвана от биопсия и генетично 
тестуване на една клетка от ембриона.
Рискове от IVF за майката и потомството, 
като многоплодни раждания, преждевре-
менно раждане и ниско тегло при раждане, 
както и емоционални здравни ефекти за 
тези, които се подлагат на процедурата.
Наличността и методите се различават в 
различните страни.
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Таблица 14 Пренатални и преимплантационни 
възможности и последствия

Генетично обучение

Процес и логистика на генетичното 
тестване и връщане на резултата

Обясняване на всички възможни резултати

Последици за клиничното поведение

Последици за начина на живот, 
включително спорт, упражнения и работа

Последици за семейството

Риск от ре-класифициране

Вторични генетични находки

Потенциални застрахователни последици 
(в зависимост от държавата)

Изследване на чувствата и разбирането

Психо-социална подкрепа

Изследване на чувствата и разбирането

Оповестяване на резултата

Специфични последици за клиничните грижи

Специфични последици за семейството и 
как да подходим към роднините

Риск от ре-класифициране, план за разрешава-
не на несигурен вариантен статус, ако е 
приложимо

Изследване на чувствата и разбирането

Предоставяне на подробности как членове-
те на семейството могат да получат достъп 
до генетично консултиране

Предложете информация относно 
възможностите за репродуктивно генетично 
изследване за тези с генетична диагноза

Психо-социална подкрепа

Проблем Последствия

Вземане на трансцервикални или трансаб-
доминални проби от плацентата на 10–14
-та седмица от бременността. Фаталната 
загуба на плода, свързана с процедурата, 
е ~0,2%.
Извършва се в ранна гестационна 
възраст; кратко време за изпълнение на 
теста.

Амниоцентеза Директно вземане на проби от амниотич-
на течност се извършва след 15-та 
гестационна седмица. Рискът от загуба на 
плода е ~0,1%.

IVF, ин витро оплождане

Неинвазивно 
пренатално тестване

Извършва се за моногенно нарушение.
Безклетъчна фетална DNA, изолирана от 
майчина плазмена проба.
Предлага се в ранна бременност (прибли-
зително 9-та седмица); рискът от спонта-
нен аборт не се увеличава.
Не е широко достъпен (методът все още 
е в процес на разработване и 
следователно не е лесно достъпен).

 Правилното определяне на нивото на патогенност на даден 
вариант е от решаващо значение за каскадното генетично 
тестване. Неподходящото използване на генетични тестове в 
семейството крие риск от предизвикване на ненужно 
безпокойство и страх, както и потенциална вреда, свързана с 
погрешното тълкуване на генетични варианти. Поради това 
вариантите трябва да бъдат класифицирани от специализиран 
мултидисциплинарен кардиологичен генетичен екип с 
достатъчно ниво на експертиза. Систематичното рекласифи-
циране на идентифицираните варианти и комуникацията със 
семействата е от решаващо значение. Предаването на 
информация за важността на клиничното и генетично изследване 
на рискови роднини обикновено зависи от пробанда в 
семейството, който разбира информацията и я предава на 
съответните роднини. Честите бариери пред комуникацията 
могат да включват лоши семейни отношения, вина по отношение 
на предаването на патогенен вариант на децата, психо-социални 

214,215 фактори, включително дистрес и разбиране на резултата.  
Пациентът често избирателно предава генетична информация на 
роднини, оценявайки способността им да разбират и да се 
справят с информацията, техния жизнен етап и техния рисков 

216 статус. Ниската здравна грамотност е важна пречка за 
ефективното предаване на информация за генетичния риск на 
роднините, подчертавайки необходимостта от целеви ресурси и 

217механизми за подкрепа.

Пренатално или предимплантационно генетично изследване 
може да се предложи на родители, които са имали предишно 
засегнато дете с наследствена кардиомиопатия, дължаща се на 
единичен или множество патогенни варианти, или на двойки, при 
които единият или двамата партньори са носители на известен 
патогенен (фамилен) вариант. Решението за провеждане на 
пренатално или предимплантационно генетично изследване 
трябва да вземе предвид спектър от аспекти, свързани с болестта 
и родителя, включително културни, религиозни, правни аспекти и 

218 налични възможности за изследване. Възможностите за 
пренатална или предимплантационна генетична диагностика 
трябва да бъдат обсъдени своевременно като част от процеса на 
генетично консултиране. Ако ще се извършва пренатална 
диагностика, тя трябва да се направи достатъчно рано по време 
на бременността, за да даде на пациентката възможности за 
вземане на решение за продължаване на бременността или 
координиране на бременността, раждането и неонаталните 

219грижи.

6.8.3.4. Пренатална или предимплантационна гене-
тична диагностика

 

  Възможностите за пренатална и предимплантационна 
генетична диагностика са обобщени в . Повечето Таблица 14
опции за репродуктивна диагностика са при потвърдени 
бременности, с изключение на предимплантационна генетична 
диагностика, която позволява селективно имплантиране на 
незасегнати ембриони.  
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Препоръки Таблица 8 – Препоръки за генетично 
консултиране и тестване при кардиомиопатии

Препоръки a b

Генетично консултиране, осигурено от подходящо 
обучен здравен специалист и включващо 
генетично обучение за информиране при 
вземането на решения и психо-социална 
подкрепа, се препоръчва за семейства с 
наследствена или подозирана наследствена 
кардиомиопатия, независимо дали се обмисля 
генетично изследване. 204,206,208,209,221–224

I B

222,224–226

I B

204,208,227–236

I B

I C

IIa C

Показани пациенти

227–231,237,238

I B

239–243

I C

IIb C

IIb C

Продължава

Членове на фамилията

204,227–232

I B

233–236,244

IIa B

IIa C

III C

©
E
SC

20
23

P/LP, патогенен/вероятно патогенен.

  Клас препоръки.

  Доказателствено ниво.

a

b

Клас Ниво

Генетично консултиране

Препоръчва се генетично изследване за 
кардиомиопатия да се извършва с достъп до 
мултидисциплинарен екип, включително такъв с 
опит в методологията на генетичното изследване, 
секвенциалната интерпретация на вариантите, 
и клиничното приложение на генетичното 
тестване, обичайно в специализиран център по 
кардиомиопатии или в мрежа с достъп до 
еквивалентна експертиза.

Ако пренаталното диагностично изследване 
трябва да бъде предприето от семейството, 
препоръчително е това да се извърши в началото 
на бременността, за да могат да се вземат 
решения за продължаване или координиране на 
бременността.

Трябва да се вземе предвид дискусия относно 
възможностите за репродуктивно генетично 
изследване с подходящо обучен здравен 
специалист при всички семейства с генетична 
диагноза.

Генетично изследване се препоръчва при 
пациенти, отговарящи на диагностичните 
критерии за кардиомиопатия, в случаите, когато 
позволява диагностика, прогнозиране, 
терапевтична стратификация или репродуктивно 
управление на пациента, или когато позволява 
каскадна генетична оценка на техните роднини, 
които иначе биха били включени в дългосрочно 
наблюдение.

Препоръчва се генетично изследване на починал 
индивид, за който е установено след смъртта, че 
има кардиомиопатия, ако генетичната диагноза би 
улеснила поведението при живите 
родственици.

Генетичното изследване може да се вземе предвид 
при пациенти, отговарящи на диагностичните 
критерии за кардиомиопатия, когато то би имало 
полза за пациента, като се има предвид 
психологическото въздействие и предпочитание, 
дори и да не позволява диагностика, 
прогнозиране или терапевтична стратификация, 
или каскаден генетичен скрининг на техните 
роднини.

Генетично изследване при пациенти с граничен 
фенотип, който не отговаря на диагностичните 
критерии за кардиомиопатия, може да се вземе 
предвид само след подробна оценка от 
специализиран екип

Препоръчва се каскадно генетично изследване, 
с консултиране преди и след теста, да се предлага 
на възрастни  роднини с риск, ако е установена 
надеждна генетична диагноза (т.е. P/LP вариант) 
при индивид с кардиомиопатия в семейството 
(започвайки с роднините от първа степен, ако 
има такива, и последващ каскаден 
скрининг).

Каскадно генетично тестване с консултиране 
преди и след теста трябва да се има предвид при 
родственици деца с риск , ако е установена 
сигурна генетична диагноза (т.е. P/LP вариант) 
при индивид с кардиомиопатия в семейството 
(започвайки от първа степен роднини, ако има 
такива, и последователно  каскадно обхващане), 
като се взема предвид основната кардиомиопатия, 
очакваната възраст на поява, проявите й в 
семейството и клиничните/правните 
последствия.

Тестване за наличие на фамилен вариант с 
неизвестна значимост, обикновено при родители 
и/или засегнати роднини, , трябва да се вземе 
предвид, ако това би могло да позволи надеждна 
интерпретация на варианта.

Диагностично генетично тестване не се препо-
ръчва при фенотип-отрицателен роднина на 
пациент с кардиомиопатия, когато липсва сигурна 
генетична диагноза (т.е. P/LP вариант) в семейст-
вото.

6.9. Диагностичен подход при педиатри-
чни пациенти
    По традиция кардиомиопатиите при деца се считат за отделни 
единици от кардиомиопатиите при юноши и възрастни, с 
различна етиология, естествена история и лечение. Въпреки че са 
значително по-редки, отколкото при възрастни, съвременните 
данни показват, че след първата година от живота, в повечето 
случаи педиатричните кардиомиопатии представляват част от 
спектъра на същите заболявания, които се наблюдават при 

245 юноши и възрастни. Предвид тяхната рядкост, данните за 
клиничния подход и резултатите са по-ограничени, отколкото 
при възрастни, но обширни популационни данни или на 
международни консорциуми осигуриха важна информация за 
клиничните прояви, естествената история и изхода от 

245 кардиомиопатиите при деца. Кардиомиопатиите с начало в 
детска възраст често представляват два противоположни края на 
спектъра на заболяването на сърдечния мускул: (i) тежко 
заболяване с ранно начало, с бърза прогресия на заболяването и 
лоша прогноза, в съответствие с най-тежките прояви при 
възрастни ;  или ( i i)  ранна фенотипна експресия на 
кардиомиопатия при възрастни, все по-често разпознавана в 
резултат на фамилен скрининг. Поради тази причина работната 
група подчертава принципа на разглеждане на кардиомиопатиите 
във всички възрастови групи като отделни болестни единици, с 
препоръки, приложими към педиатричната и към възрастовата 
популация в това ръководство, като приема, че доказателствената 
база за много от препоръките е значително по-ограничена за 
деца. Когато има разлики, свързани с възрастта, те са специално 
подчертани.

Препоръчва се генетично консултиране преди и 
след теста при всички лица, подложени на 
генетично изследване за 
кардиомиопатия.
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Клиничен подход към инфантилна и детска кардиомиопатия

GSD Danon

Danon

Danon

GSD

Pulmonary
stenosis/CHD

Barth
Metabolic

GSD

LSD

MYH7

Hypoglycaemia, 

Friedreich

Friedreich

Dystrophin

RASopathy

RASopathy

Mitochondrial

Mitochondrial

Friedreich
Dystrophin/

NMD
Mitochondrial

NSML Epicardin

Inheritance
apattern

Systemic
phenotype

HCM

DCM

RCM

Модел на 
aунаследяване

MYH7

NSML Epicardin

GSD

ARVC

NDLVC

aВижте .Таблица 5
bВижте .Таблица 7

Фигура 10 Клиничен подход към инфантилна и детска кардиомиопатия. ALT, аланин аминотрансфераза; ARVC, аритмогенна деснокамерна 

кардиомиопатия; AST, аспартат трансаминаза; ВСЗ, вродено сърдечно заболяване; DCM, дилатативна кардиомиопатия; ЕКГ, електрокардиограма; GSD, 
нарушение на съхранението на гликоген; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; LSD, лизозомна болест на натрупване; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; 
MYH7, миозинова тежка верига 7; NDLVC, неразширена левокамерна кардиомиопатия; NSML, синдром на Noonan с множество лентигини; RCM, 
рестриктивна кардиомиопатия. 

b
ЕКГ

Ехокардиограма

Системен 
фенотип

Екстремна ЛКХ

Концентрична ЛКХ МитохондриалнаFriedreich Danon

Danon GSD

GSD Митохондриална Friedreich Десмозомна

Dystrophin

Глобална 
хипокинезия

Постеролатерална 
акинезия

Пулмонална 
стеноза/ВСЗ RASopathy

RASopathy

ДесмозомнаRASopathyRASopathy

Дисморфия, 
скелетни аномалии

Кожни 
аномалии

Метаболитна 
ацидоза

Енцефалопатия

Хипокалцемия 
↑AST/ALT 

Атаксия

Мускулна 
слабост

Глухота

Трудности в учене-
то, интелектуална 
изостаналост

Митохондриална

Митохондриална

Баня

GSD

Friedreich

LSD

Митохондриална

Friedreich

Dystrophin/
NMD

Danon
Dystrophin/

NMD
Dystrophin/

NMD
RASopathyRASopathy MitochondrialМитохондриална

MitochondrialМитохондриална

инфантилните кардиомиопатии обикновено се лекува в 
отделения за интензивно лечение от неонатолози и педиатрични 
кардиолози, за респираторен дистрес и/или метаболитна 

247,250–252 ацидоза, и/или хипогликемия, и/или хипотония. Цялостен 
клиничен подход, като се вземат предвид както сърдечния, така и 
системния фенотип (кръвно родство; дисморфизми или скелетни 
аномалии; умствена изостаналост; мускулна хипотония и слабост; 
хипогликемия със или без метаболитна ацидоза; повишени СК и 
трансаминази; наличие на кетони в урината, органична ацидурия, 
ацилкарнитин и профили на свободните мастни киселини; и 
метаболизъм на калций и витамин D), и включването на 
мултидисциплинарен екип (генетик и експерти по метаболитни и 
неврологични заболявания) е задължително при провеждане на 
лечението, когато са налице обратими или специфични 
заболявания ( ).Фигура 10
   При кърмачета с HCM след изключване на обратими причини 

253 (диабет на майката, синдром на близнаците, употреба на 
254,255кортикостероиди ), е важно да се определи, едновременно с 

вида хипертрофия (асиметрична, концентрична, двукамерна), 

6.9.1. Кардиомиопатия с начало в инфантилна и 
ранна детска възраст

Общият подход към кардиомиопатиите при деца и възрастни се 
основава на възрастта на изява, клиничната изява, сърдечния и 

246 системен фенотип. Когато има съмнение за синдромно или 
метаболитно заболяване се вземат предвид възрастта на изява, 
кръвното родство и семейна анамнеза, сърдечно и системно 
засягане, ЕКГ и образна диагностика, както и лабораторни 
изследвания, които да доведат до определяне на фенотипа, 

247 етиологията и персонализираното лечение. Както при 
възрастните, клиничната изява варира от липса на симптоми до 

35,81,248,249BCC като първо и единствено проявление.

И обратно, етиологията, естествената история и резултатите от 
кардиомиопатиите с начало (<1-годишна възраст) могат да бъдат 
значително различни от тези, наблюдавани при по-големи деца, 
юноши и възрастни. При инфантилни кардиомиопатии и 
кардиомиопатии с начало в ранна детска възраст, клиничното 
представяне, сърдечният фенотип и етиологията са основните 

2 детерминанти на лечението. Тежкото клинично начало на 
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  Сърдечната амилоидоза и някои форми на RCM заслужават 
специално внимание що се отнася до подхода при сърдечна 
недостатъчност. Контролът на течностите и поддържането на 
нормоволемия имат централно значение. Ако са налице 
симптоми на сърдечна недостатъчност, трябва да се дават 
бримкови диуретици, въпреки че ортостатичната хипотония 
може да причини непоносимост, а прекомерната загуба на 
течности може да влоши симптомите поради рестрикция (напр. 
при HCM или амилоидоза). Ролята на бета-блокерите, ACE-Is, 

  Индивидуалният отговор към лечението за сърдечна 
недостатъчност може да не е еднакъв за различни специфични 
генетични причини, както демострираха обсервационни 

302,303проучвания.  Допълнителни съображения, приложими за 
специфични подтипове кардиомиопатии при възрастни и деца, 
както и в конкретен контекст като бременност и редки 

304 метаболитни генокопия, са в процес на бързо развитие и се 
обсъждат в разделите за специфичните кардиомиопатии (вж. 
Раздели 7.6 и 8.2.2).

6.10.2. Лечение на сърдечната недостатъчност

прекомерно изпотяване и забавяне на развитието. По-големите 
деца, юношите и възрастните се оплакват от умора и задух, както 
и от болка в гърдите, сърцебиене и синкоп. Тъй като 
класификацията на Нюйоркската кардиологична асоциация 
(NYHA) за степенуване на сърдечната недостатъчност не е 
приложима при деца на възраст под 5 години, класификацията за 
сърдечна недостатъчност на Ross е приета при деца на възраст <5 

298години, но не е валидирана.  Обикновено са достатъчни 
двуизмерна (2D) и Доплер ехокардиография, ЕКГ и амбулаторно 
ЕКГ мониториране и тест с натоварване, за да се определи най-
вероятната причина за симптомите. Допълнителни изследвания 
(напр. КАТ коронарна ангиография или СКАГ, кардио-
пулмонален тест с натоварване [CPET], електро-физиологично 
изследване, имплантиране на записващо устройство) трябва да се 
имат предвид за изследване на специфични симптоми на болка в 
гърдите, синкоп и палпитация, в съответствие с установената 

1 , 4 , 6 9 , 2 9 9 – 3 0 1клинична практика и препоръките.  Сърдечна 
катетеризация за оценка на функцията на дясното и лявото сърце 
и белодробното артериално съпротивление, и CPET с 
едновременно измерване на дихателните газове, не е стандартна 
част от обработката, но остава препоръчително при  пациенти с 
тежки симптоми, със систолна и/или диастолна ЛК дисфункция, 
когато съществува несигурност относно налягането на пълнене 
или при тези, които се преценяват за сърдечна трансплантация 

69или механична циркулаторна подкрепа.

Клиничният подход при сърдечна недостатъчност е описан в 
Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика и лечение на остра и 

69  хронична сърдечна недостатъчност. В този документ 
препоръките обикновено са независими от етиологията на 
сърдечната недостатъчност и включват актуалната фармако-
логична терапия, устройства и устройства за ЛК асистиране 
(LVAD)/трансплантация. Като такива, препоръките за лечение 
трябва да се разглеждат като общи, а не специфични за 
различните форми на кардиомиопатии. Фармакологична терапия 
за HFrEF, на базата на рандомизирани контролирани проучвания 
(РКТ) в големи кохорти, включващи инхибитори на ангиотензин-
конвертиращия ензим (ACE-I)/ангиотензин рецепторни 
неприлизинови инхибитори (ARNIs) ,  бета-блокери, 
минералкортикоидни рецепторни антагонисти (MRA) и 
инхибитори на натрий–глюкоза ко-транспортер 2 (SGLT2i) биха 
били най-вече приложими за генетични DCM, NDLVC и други 
фенотипове, свързани с ЛК дисфункция (напр. краен стадий на 
HCM, RCM и ARVC). Показанията за имплантиране на 
устройство за сърдечна ресинхронизираща терапия (CRT) и за 
сърдечна трансплантация също биха били съответно общо 
приложими. Препоръките за лечение на HFpEF биха били 
приложими главно при необструктивна HCM, RCM и сърдечна 
амилоидоза. През 2023 г. трябва да бъде публикувана фокусирана 

69aактуализация.

  При кърмачета с DCM трябва да се изключат обратими причини 
(напр. хипокалциемичен витамин D-зависим рахит) и ВСЗ 
(аортна коарктация и ALCAPA, изискващи незабавно хирургично 

249,276,277 лечение). Вирусният миокардит също трябва да бъде 
изключен чрез неинвазивни (т.е. лабораторни) и инвазивни (EMB) 

278,279  изследвания, при подбрани случаи. Невромускулните 
(свързани с дистрофин и саркогликан) кардиомиопатии трябва да 
се изключат при пациенти с мускулна хипотония и повишен СК и 
е необходим мултидисциплинарен подход, включващ невролог и 

280–282 експерти по метаболитни заболявания. Когато фенотипът 
DCM е свързан с ЛК хипертрабекулация, трябва да се вземат 
предвид други митохондриални/метаболитни заболявания, 

283–285включително синдром на Barth.
   Изолираната RCM се среща рядко при кърмачета, но по-често 
се среща смесен фенотип RCM/HCM. Фамилните случаи са чести, 

286–289 особено при пациенти с RCM/HCM фенотип. Независимо от 
фенотипа, той по принцип се свързва с лоша прогноза, въпреки 
че фенотипът RCM/HCM  има значително по -добра 

286преживяемост без трансплантация от изолираната RCM.
  Аритмогенната ДК кардиомиопатия и фенотиповете 
недилатативна ЛК кардиомиопатия са много редки при 
кърмачета и най-често са автозомно-рецесивни форми, свързани 
с кожни прояви (напр. болест на Naxos и синдром на 

290–292 Carvajal), макар че това може да е отражение на липсата на 
системен клиничен скрининг за тези състояния в ранна детска 
възраст. Нови данни предполагат, че ~15% от пациентите с ARVC 
имат педиатрично начало на заболяването, а педиатричните 
пациенти с ARVC се представят по-често с тежък фенотип и по-

293 висок риск от BCC. Все по-често се разпознават деца с ARVC и 
NDLVC фенотипове, представящи се с остри миокардни 

294–297прояви.

1,256 наличието на LVOTO, диастолна и/или систолна дисфункция, и 
засягане на ДК. Трябва да се изключи саркомерна болест с ранно 
начало (включително двойни/комбинирани варианти), дори и 
при липса на фамилна анамнеза за HCM и BCC; тези бебета имат 
тежки симптоми на сърдечна недостатъчност и преживяемостта 

257 отвъд първата година от живота е рядка. Напротив, клиничната 
изява със сърдечна недостатъчност е рядка при кърмачета с 
хетерозиготна саркомерна болест в сравнение със синдроми на 
малформация или метаболитни нарушения, при които нивата на 

248,258,259 преживяемост са съответно <90% и <70% за 1 година. При 
бебета с HCM и наличие  на обструкция на двукамерен изходен 
тракт и ≥1 "червен флаг" за невро-кардио-фацио кутанен синдром 
(дисморфизми, кожни аномалии, скелетни аномалии и т.н.) трябва 

260–263да насочи към RAS-опатии.  Тежка LVOTO при свързана с 
RAS-опатия HCM изисква често висока доза бета блокада и в 

264–267 някои случаи обмисляне на септална миектомия. При 
кърмачета с HCM, двукамерната хипертрофия, която се проявява 
често с признаци на сърдечна недостатъчност и систолна 
дисфункция, и ≥1 "червен флаг" за метаболитно заболяване 
(мускулна хипотония, повишена КК и трансаминази, кръвно 
родство или матрилинеен модел на наследяване) трябва 
задължително да се изключат вродени грешки на метаболизма, 
включително гликогеноза тип II (болест на Pompe), дефекти на 
окислението на мастните киселини и митохондриални 

268–272нарушения.  При бебета с болест на Pompe е доказано, че 
ензимната заместваща терапия (ERT) води до обратно развитие 

269,273–275на ЛКХ.

6.10. Общи принципи при лечение на 
пациенти с кардиомиопатия
6.10.1. Оценка на симптомите
Някои хора с кардиомиопатия и леко изразени структурни 
промени остават безсимптомни и имат нормална продължи-
телност на живота; други обаче могат да развият симптоми, често 
много години след появата на ЕКГ или образни данни за 
заболяване. При кърмачета симптомите и признаците за 
сърдечна недостатъчност включват тахипнея, лошо хранене, 
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   Сърдечната недостатъчност с ЛКИФ >40–50%, възстановена от 
HFrEF или HFmrEF (подобрена ЛКИФ306), не се разглежда 
отделно в Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика и лечение на 
остра и хронична сърдечна недостатъчност, но е особено важна 
за генетичната ДКМП, тъй като значителна част от пациентите с 
HFrEF или HFmrEF ще подобрят своята ЛКИФ с препоръчваната 

69 медицинска терапия (GDMT). Пациентите и лекарите са 
изправени пред дилемата дали да продължат доживотно 
фармакотерапия или да я спрат в даден момент. Проучването 
TRED-HF (Преустановяване на терапията при възстановена 
дилатативна кардиомиопатия – сърдечна недостатъчност) е 
единственото РКИ, което прави оценка дали прекратяването на 
GDMT е безопасно. Резултатите показват, че голяма част от 
пациентите са имали рецидивираща ЛК дисфункция или 
сърдечна недостатъчност, така че настоящите указания 

307препоръчват внимателно спиране.

ангиотензин-рецепторните блокери (ARBs) или ARNIs при 
лечението на тези пациенти не е определена и те може да не се 

305 понасят добре поради хипотония. Нещо повече, спирането на 
тези лекарства често води до до подобряване на симптомите и 
трябва да се има предвид.

6.10.2.1. Превантивна медицинска терапия за 
сърдечна недостатъчност при безсимптомни 
носители/ранна проява на заболяването

  Лечението при други безсимптомни засегнати пациенти с 
диагнози HCM, ARVC и RCM трябва да се реши индивидуално, 
тъй като не е доказано, че медикаментите повлияват експресията 
на заболяването.
  Няма доказателства в подкрепа на употребата на настоящи 
фармакологични средства за превенция на развитието на 
заболяване при незасегнати носители. Рандомизираните 
контролирани проучвания са оправдани, за да се установи ефекта 

309на новите фармакологични терапии при този сценарий.
  Терапии за сърдечна недостатъчност се прилагат при деца с 
кардиомиопатии, като се прилагат доказателства от възрастни към 

310 деца или въз основа на ограничен брой клинични проучвания.
Терапиите за сърдечна недостатъчност, които се използват 
рутинно при деца с ЛК дисфункция, са ACE-I, бета-блокери, 
диуретици и антагонисти на алдостерон. Ангиотензин 
рецепторните блокери са алтернатива на ACE-I. Ранните 
резултати от многоцентровото рандомизирано контролно 
проучване PANORAMA-HF и последвалото одобрение на 
Администрацията по храните и лекарствата (FDA) на ARNI при 
деца проправиха пътя за този по-нов клас лекарства при 

  Терапията на сърдечната недостатъчност трябва да се провежда 
съгласно Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика и лечение на 
остра и хронична сърдечна недостатъчност при HFrEF, HFmrEF и 
HFpEF при пациенти с кардиомиопатия и симптоми на сърдечна 

69,69a недостатъчност. Доказателствата за препоръки за поведение 
при безсимптомна ЛК дисфункция са оскъдни, което е 
предизвикателство при генетичните кардиомиопатии, където 
значителна част от пациентите са млади без или само с леки 
симптоми и където безсимптомните пациенти се откриват често 
с каскаден скрининг.Тъй като е доказано, че лекарствата за 
сърдечна недостатъчност повлияват ремоделирането на ЛК при 
симптомни пациенти с ЛК дисфункция, може да се обмисли първа 
линия лечение на сърдечната недостатъчност при пациенти с 
ранни форми на ДКМП/NDLVC, за да се предотврати 
прогресирането на ЛК дилатация и дисфункция (напр. ACE-I, 
ARBs , бета-блокери и MRAs, Клас IIb Ниво C). Биомаркерите 
могат да помогнат за идентифициране на предсимптомни 
пациенти, които може да имат полза от ранна невро-хормонална 

308 блокада. Ефектът на лекарствата за сърдечна недостатъчност за 
предотвратяване на прогресията до явно заболяване при 
генетични носители на варианти, причиняващи ДКМП/NDLVC, 
понастоящем не е установен. В момента се провежда плацебо-
контролирано изпитване (EARLY-Gene trial) за проверка на 
пол зата  от кандесартан за  предотвратяване на ЛК 
дисфункция/дилатация при този сценарий (EudraCT: 2021-
004577-30).

Ортотопна сърдечна трансплантация се 
препоръчва при подходящи пациенти с кардио-
миопатия с напреднала сърдечна недостатъчност 
(NYHA клас III–IV) или трудно повлияваща се 
камерна аритмия, рефрактерна на лекарствена/
инвазивна/терапия  с устройство, и които нямат 
абсолютни противопоказания. 317–319
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NYHA, New York Heart Association.
  Клас препоръки.
  Доказателствено ниво.

a

b

Механично подпомагане на  циркулацията трябва 
да се има предвид при избрани пациенти с 
кардиомиопатия и напреднала сърдечна 
недостатъчност (клас III–IV по NYHA), въпреки 
оптималното фармакологично и апаратно лечение, 
които иначе са подходящи за сърдечна 
трансплантация, за подобряване на симптомите и 
намаляване на риска от хоспитализация за 
сърдечна недостатъчност и преждевременна 
смърт докато очакват трансплатация . 320–324

IIa B

321,325–330

IIa B
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NYHA, New York Heart Association.
  Клас препоръки.
  Доказателствено ниво.

a

b

6.10.2.2. Сърдечна трансплантация
Ортотопната сърдечна трансплантация трябва да се има предвид 
при пациенти с умерени до тежки рефрактерни към лечение 
симптоми (функционален клас III–IV по NYHA), които отговарят 
на стандартните критерии за трансплантация (вж. Препоръки на 
ESC 2021 г. за диагностика и лечение на остра и хронична 

69 сърдечна недостатъчност). Това може да включва пациенти с 
RCM и HCM с нормална ЛКИФ, но тежки рефрактерни към 
лечение симптоми (NYHA функционален клас III–IV), причинени 

313–316 от диастолна дисфункция. При пациенти с рефрактерни 
камерни аритмии, които не могат да се дължат единствено на 
остра  декомпенсация в  краен ста дий на  сърдечна 
недостатъчност, трябва да се предприеме цялостна оценка на 

педиатрични пациенти на 1-годишна или по-голяма възраст със 
симптомна сърдечна недостатъчност с левокамерна систолна 
дисфункция. В момента се очакват препоръки за дозиране при 

311 по-малки деца, но за деца <40 kg се предлага начална доза 
312 1,6 mg/kg, която се титрира максимално до 3,1 mg/kg.

Понастоящем няма налични клинични изпитвания или данни за 
ефикасност за SGLT -2 инхибитори при деца.

всички потенциални терапевтични възможности (напр. 
фармакотерапия; аблация на камерна тахикардия [VT], 
включително епикарден достъп, ако е показан и осъществим; 
трябва да се предприеме сърдечна симпатикова денервация при 
пациенти с електрическа буря и/или рефрактерна полиморфна 
VT или бърза мономорфна VT) преди да се препоръча сърдечна 
трансплантация (вж. Раздел 6.10.4).

Препоръки Таблица 9 –  Препоръка за сърдечна
трансплантация при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Препоръки Таблица 10 - Препоръки  за приложение 
на устройство за подпомагане на лявата камера при 
пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Механично подпомагане на  циркулацията трябва 
да се има предвид при избрани пациенти с 
кардиомиопатия и напреднала сърдечна 
недостатъчност (клас III–IV по NYHA), въпреки 
оптималното фармакологично лечение, които не 
отговарят на условията за сърдечна 
трансплантация или други хирургични
възможности и без тежка деснокамерна 
дисфункция, за да се намали риска от смърт, 
както и за подобряване на симптоматикат а.
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6.10.2.3. Устройства за подпомагане на лявата камера
Тъй като има нарастващ брой пациенти с краен стадий на 
сърдечна недостатъчност и групата от донори на органи остава 
ограничена, механичната циркулаторна подкрепа (MCS) с LVAD 
или двукамерно асистиращо устройство все повече се използва 
като мост към трансплантацията. Дългосрочната MCS също 
трябва да се разглежда като целева терапия за пациенти с 
кардиомиопатия с напреднала сърдечна недостатъчност въпреки 
оптимално медикаментозно лечение, които не отговарят на 

69условията за трансплантация.
6.10.3. Лечение на предсърдни аритмии
Предсърдното мъждене е най-честата аритмия при всички 
кардиомиопатии и е свързана с повишен риск от кардио-

331–333 емболични събития, сърдечна недостатъчност и смърт.
Данни от 3208 последователни възрастни пациенти в регистъра 
на кардиомиопатията EURObservational Research Program 
(EORP) показват изходна честота на ПМ 28,2% и 31,1% при 

331–333 проследяване, въпреки че варира при различните видове 
кардиомиопатия (вж. ). Като цяло, годишната Таблица 15

3 3 2 , 3 3 3  честота в този регистър е 3,0%. При пациенти с 
кардиомиопатии наличието на ПМ е свързано с по-тежки 
симптоми, по-висока честота на сърдечно-съдови рискови 
фактори и коморбидности, и повишена честота на инсултите и 
по-висока смъртност (по всякаква причина и от сърдечна 

332,334–336недостатъчност).

6.10.3.1. Антикоагулация

   Важно е, че пациентите с кардиомиопатия и ПМ имат повече 
кардио-емболични рискови фактори, включително по-висока 
възраст, по-напреднал клас по NYHA и по-честа анамнеза за 

332,333 инсулт/TIA, хипертония и захарен диабет. CHA2DS2-VASc 
скора (застойна сърдечна недостатъчност или левокамерна 

Тромбо-емболичният риск варира при различните кардио-
332,363–367 миопатии (вж. Раздел 7). Сърдечната амилоидоза, HCM и 

368 332,365,369,370 РКМП са свързани с особено повишен риск от инсулт.
Регистърът на EORP показва по-лоша прогноза в популацията с 
кардиомиопатия и придружаващо ПМ с годишна честота на 
инсулта/преходната исхемична атака (ТИА) около три пъти по-

332,334 висока в групата с кардиомиопатия комбинирана с ПМ.
Следователно, включването на антикоагулация има ключово 
значение при пациенти с всякакъв вид ПМ или предсърдно 
трептене.

   Както Препоръките на ESC 2020 г. за диагностика и лечение на 
предсърдното мъждене, така и Препоръките на ESC 2021 г. за 
диагностика и лечение на остра и хронична сърдечна 
недостатъчност препоръчват интегриран и структуриран подход 
за улесняване прилагането на препоръчаното лечение. Доказано 
е, че подходът за по-добра грижа при предсърдно мъждене (ABC) 
намалява риска от инсулт и системна емболия, инфаркт на 

337–361 миокарда и смъртност в общата популация. Въпреки че този 
подход не е специално оценен при пациенти с кардиомиопатии, 
сърдечна недостатъчност е налице при ~20% от лицата в тези 
проучвания и където е посочена, кардиомиопатия при ~5,5–6,5%. 

347,361 По-специално, две РКИ подкрепят интегрираната грижа.
RACE 3, инкорпорирайки компонентите на ABC алгоритъм в 
структурирана грижа, е довел до намаляване на ПМ и по-добър 
контрол на ритъма сред 245 пациенти с ранно персистиращо ПМ 
и стабилна сърдечна недостатъчност (119 рандомизирани към 

347 таргетна, а 126 към конвенционална терапия). Проучването 
Мобилното приложение при предсърдно мъждене (mAFA-II), 
което включва 714 пациенти със сърдечна недостатъчност 
(21,5%), 54 с HCM (1,6%) и 105 с DCM (3,2%), показа 
превъзходството на интегрираната грижа, поддържана от 
мобилна технология в комбинирания изход от "исхемичен 
инсулт/системен тромбоемболизъм, смърт и повторна 
хоспитализация"(1,9% срещу 6,0%; съотношение на риска [HR] 
0,39; 95% доверителен интервал [CI], 0,22 до 0,67; P <0,001) и нива 
на ре-хоспитализация (1,2% срещу 4,5%; HR 0,32; 95% CI, 0,17 до 
0,60; P <0,001).361 Придържането към мобилната здравна 
технология повече от 1 година е било благоприятно и свързано с 

362намаляване на неблагоприятните клинични резултати.
   Има много оскъдни данни относно избора на фармакологично 
лечение за честотен контрол при пациенти с кардиомиопатии. 
Бета-блокерите са предпочитаният избор при пациенти с 
кардиомиопатии, като се има предвид тяхната отдавна 

385,386 установена безопасност при наличие на ЛК дисфункция.
Дигоксинът е алтернатива , особено при пациенти с 
противопоказания или непоносимост към бета-блокери и сред 
пациенти с ПМ и симптоми на сърдечна недостатъчност 
(проучване RATE-AF), но не е показал разлика в качеството на 

387 живот (QoL) след 6 месеца в сравнение с бисопролол. При 
прилагане на дигоксин е необходимо внимателно проследяване 
на плазмените нива на лекарството, тъй като обсервационните 
данни са показали по-висока смъртност при пациенти с ПМ, 
независимо от сърдечната недостатъчност; рискът за смърт е бил 
свързан със серумната концентрация на дигоксина и е бил най-
висок при пациенти с концентрации ≥1,2 ng/mL. Напротив, при 

дисфункция, хипертония, възраст ≥75 [по две], диабет, инсулт [по 
две] – съдова болест, възраст 65–74, пол [женски]) не е тестуван 

369  специфично при пациенти с кардиомиопатии, а има 
ретроспективни доказателство, които подсказват че най-
вероятно прогнозира неоптимално инсулта при HCM и ATTR 

334,365,371–374 амилоидоза. Поради тази причина, въпреки че няма РКИ, 
оценяващи ролята на антикоагулацията при пациенти с HCM, 
като се има предвид високата честота на инсулта , 
профилактичната антикоагулация се препоръчва при всички 

334,371,372,374 пациенти с HCM и ПМ. Подобна препоръка се дава при 
375 пациенти с ПМ и RCM или сърдечна амилоидоза. При пациенти 

с DCM, NDLVC или ARVC и ПМ, хроничната перорална 
антикоагулация трябва да се има предвид на индивидуална 
основа, отчитайки CHA2DS2-VASc скора, както е предложено в 
Препоръки на ESC 2020 г. за диагностика и лечение на 

336 предсърдно мъждене. Предсърдното мъждене е рядка находка 
при деца с генетични кардиомиопатии и няма налични данни 
относно ефективността на CHA2DS2-VASc или други скорове за 
стратификация на риска, нито риска и ползата от предписване на 
перорални антикоагуланти. Няма данни за дългосрочна 
профилактична антикоагулация при деца с DCM в синусов ритъм.

Kонтролът на честотата трябва да се има предвид при всеки 
336 пациент с кардиомиопатия и ПМ. Стриктният контрол на 

честотата (сърдечна честота в покой <80 удара в минута [b.p.m.] и 
сърдечна честота по време на умерено натоварване <110 b.p.m.) 
не е показал полза пред по-либералния контрил (сърдечна 

381 честота в покой <110 b.p.m) в RACE II и обединен анализ на 
382 RACE II и AFFIRM. Въпреки това, само 8–12% от пациентите са 

имали анамнеза за кардиомиопатия (неуточнен тип) в 
проучването RACE II и само 10% от пациентите в RACE II и 17% от 
тези в обединения анализ са имали анамнеза за хоспитализация 
поради сърдечна недостатъчност или  клас II или съответно III по 

381,382 NYHA. Няма налични данни за различните подтипове 
кардиомиопатия, но обсервационни проучвания показват, че по-
високите сърдечни честоти са свързани с по-лоши резултати при 

383 ,384 пациенти със сърдечна недостатъчност. Съответно, 
Препоръки на ESC 2021 г. за диагностициране и лечение на остра 
и хронична сърдечна недостатъчност приемат, че либералният 
подход към контрола на честотата е приемлив като първоначален 
подход, но целта е по-ниска сърдечна честота в случай на 
персистиращи симптоми или съмнение за асоциирана сърдечна 

69дисфункция, причинена от тахикардията.

   Сред общата популация, за превенция на тромбоемболични 
инциденти при пациенти с ПМ и без тежка митрална стеноза 
и/или механична клапна протеза, се предпочитат директно 
действащите перорални антикоагуланти (DOACs), тъй като имат 
сходна ефикасност с антагонистите на витамин К (VKAs). ), но по-

376 нисък риск от интракраниална хеморагия. Няма рандомизирани 
данни, сравняващи директните перорални антикоагуланти с 
VKAs при пациенти с кардиомиопатия, макар че наличните 
данните подсказват, че те могат да се използват по подобен начин 

373,374,377–380както при общата популация.
6.10.3.2. Контрол на честотата
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Пероралната антикоагулация с цел намаляване на
риска от инсулт и тромбоемболични инциденти се 
препоръчва при всички пациенти с HCM или 
сърдечна амилоидоза и ПМ или предсърдно 
трептене (освен ако не е 
противопоказано).332,365,369,371,373,378,413,427,428,456–464

I B

465–469

I B

Продължава

пациенти с ПМ със съпътстваща сърдечна недостатъчност е 
наблюдавана по-ниска смъртност  при терапия с бета-блокери. 
Не-дихидропиридинови калциеви антагонисти (НКА) 
(верапамил или дилтиазем) могат да се използват само при 

336пациенти с ЛКИФ ≥40%.
   Аблацията на атриовентрикуларния възел е също алтернатива 
при пациенти с лош контрол на камерната честота, въпреки 
медикаментозното лечение, които не са подходящи за контрол 
на ритъма чрез катетърна аблация или при пациенти с 

336 двукамерно пейсиране. При пациенти с персистиращо 
симптомно ПМ (>6 месеца), неподходящо за аблация на ПМ, или 
при които аблацията на ПМ е била неуспешна, с тесен QRS 
комплекс и най-малко една хоспитализация за сърдечна 
недостатъчност, има доказателства че аблация на AV възел в 
комбинация със CRT, превъзхожда контрола на честотата с 
фармакологична терапия, намалява комбинацията от смърт 
поради сърдечна недостатъчност или хоспитализация за 
сърдечна недостатъчност, или влошена сърдечна недос-

388 389 татъчност, и смърт по всякаква причина, независимо от 
първоначалната ФИ (APAF-CRT Trial). Дали пейсирането на 
проводната система е (по-добра) алтернатива на CRT подлежи на 
допълнително проучване, поради това че е налице само едно 
малко изпитване (ALTERNATIVE-AF), сравняващо His-Bundl 
пейсирането (HBP) с двукамерното пейсиране при 50 пациенти с 
ЛКИФ ≤40% с персистиращо ПМ, подложени на аблация на AV 

390 възел. В това проучване и двете рамена са подобрили 
значително ЛКИФ след 9 месеца, с малко, но статистически 

69,336значимо превъзходство при HBP.

6.10.3.3. Контрол на ритъма

  Катетърната аблация на ПМ е безопасна и по-добра алтернатива 
на терапията с AAD за поддържане на синусовия ритъм, 
намаляване на свързаните с ПМ симптоми и подобряване на QoL 
и може да се счита за алтернатива на терапията с AAD при 

336,397практически всеки тип и контекст на ПМ.  При пациенти с ПМ 
и нормална ЛКИФ, не е доказано, че катетърната аблация 

398 намалява общата смъртност или инсулта. При избрани 

336    Що се отнася до дългосрочното фармакологично лечение,
антиаритмичните лекарства (AADs) са показали ограничен успех 
в трайното поддържането на синусов ритъм, както в общата 

391–393 популация, така и при пациенти с кардиомиопатии, показват 
394 високи нива на спиране поради непоносимост, и което е 

най–важно, са свързани със значителни странични ефекти, 
включително проаритмия и екстракардиални странични ефекти, а 
в някои случаи (соталол и лекарства от клас IA, като хинидин и 

394 дизопирамид) – повишена смъртност. Вследствие на това се 
препоръчва повишено внимание при употребата на 
антиаритмични лекарства сред тази популация. Данните за 
антиаритмичната терапия за специфично лечение на ПМ в 
контекста на генетични кардиомиопатии, различни от HCM, са 
оскъдни. Важно е да се отбележи потенциалът за проаритмия на 
антиаритмичните средства от клас I, особено при наличие на 
значимо структурно сърдечно заболяване; следователно те 
трябва да се използват с повишено внимание. Лечението с 
антиаритмични лекарства се ограничава предимно до амиодарон 
или соталол , тъй като няма налични данни за други 
антиаритмични средства като дофетилид или дронедарон. Важно 
е, че соталол не трябва да се използва при пациенти с HFrEF, 
значителна ЛКХ, удължен QT интервал, астма, хипокалиемия или 
креатининов клирънс (CrCl) <30 ml/min. По същия начин, 
дронедарон трябва да се избягва при пациенти с наскоро 
декомпенсирала сърдечна недостатъчност или перманентно ПМ, 

.395,396тъй като е доказано, че повишава смъртността

   Предсърдното мъждене може да доведе до хемодинамична и 
клинична декомпенсация поради скъсяване на времето за 
диастолно пълнене при ускорен сърдечен ритъм и зависимост от 
предсърдната контракция на пълненето на ЛК. Следователно, 
поддържането на синусов ритъм е желателно и предпочитаната 
стратегия е контрол на ритъма, особено при наличие на 
симптоми. Сърдечно-съдовите рискови фактори и коморбидности са също 

по-чести при пациенти с кардиомиопатии и ПМ. Те включват 
тютюнопушене, консумация на алкохол, хипертония, захарен 
диабет тип 2, хиперлипидемия, бъбречно увреждане, хронична 
обструктивна белодробна болест, клапна и исхемична болест на 

332,334 сърцето, и анемия. Освен това, тези пациенти имат по-висок 
индекс на телесна маса и съобщават за по-малко физическа 

332,334 активност от тези без ПМ. Тези рискови фактори и 
съпътстващи заболявания са свързани с риска от ПМ и неговите 
усложнения, и следователно трябва да бъдат правилно 
идентифицирани и третирани, за да се предотврати прогресията 

336на ПМ и настъпването на неблагоприятен изход.

399–401 пациенти с HFrEF, аблацията показва намаляване на 
смъртността по всякакви причини и хоспитализациите, и трябва 
да се разглежда като първи избор. Сред общата популация с ПМ, 
в проучването за ранно лечение на предсърдно мъждене за 
превенция на инсулт (EAST-AFNET 4) са рандомизирани 2789 
пациенти с ранно ПМ и свързани сърдечно-съдови 
коморбидности към стратегия за ранен контрол на ритъма или 

402 обичайни грижи (28,6% със сърдечна недостатъчност).
Изпитването е спряно рано след среден срок на проследяване 5,1 
години заради по-ниска честота на настъпилия първичен изход 
смърт, инсулт и хоспитализация за влошена сърдечна 
недостатъчност или остър коронарен синдром сред пациентите в 
групата за ранен контрол на ритъма спрямо насочените към 
обичайни грижи. Предварително зададеният анализ е оценил 
ефектите при пациенти със сърдечна недостатъчност, показвайки 

403 полза от ранния контрол на ритъма в тази подгрупа пациенти,
400 констатации, които съвпадат с тези в проучването CABANA.

При пациенти с ПМ и сърдечна недостатъчност, няколко РКИ са 
показали подобрение на изхода при катетърна аблация в 

399–401,404–409сравнение с медикаментозната терапия.  Някои 
обсервационни проучвания при пациенти с HFpEF са подсказали 
по-добри резултати, които са се изразявали в липса на ПМ и 

410 смъртност по всякаква причина, но са необходими подходящи 
РКИ.

6.10.3.4. Коморбидности и лечение на рисковите 
фактори

   Ролята на катетърната аблация при пациенти с кардиомиопатии 
е докладвана в няколко регистъра, главно при пациенти с 
HCM.397,411–420 В крайна сметка, поддържане на ритъма е 
постигнато при до две трети от пациентите, въпреки че често са 
били необходими повторни процедури или продължаване на 

 3 9 7 , 4 1 1 , 4 1 5 – 4 1 9антиаритмичните лекарства . Пациентите с 
кардиомиопатии може да имат по-висок риск от рецидив на ПМ, 
особено в присъствието на предсърдно ремоделиране/ 

397дилатация.

Препоръки Таблица 11 - Препоръки  за лечение на 
предсърдното мъждене и предсърдното трептене 
при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Антикоагулация

Пероралната антикоагулация за намаляване на 
риска от инсулт и тромбоемболични събития се 
препоръчва при пациенти с DCM, NDLVC или 
ARVC и ПМ или предсърдно трептене с 
CHA2DS2-VASc скор ≥2 при мъже или ≥3 
при жени.
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При пациенти с RCM и ПМ или предсърдно 
трептене трябва да се вземе предвид перорална 
антикоагулация (освен ако не е противопоказана) 
за намаляване на риска от инсулт и 
тромбоемболични събития.

IIa C

470–472

IIa B

Контрол на симптомите и сърдечната недостатъчност

335,397–399,412,415–420,430– 

435,447,451,473–498

I B

405,407,408,499–501

I B

402

IIa C

392,393,480,502–506

IIa C

399–401,403– 408,499–501,507

IIa B

Коморбидности и лечение на асоциираните рискови фактори

347,508–513

I B

©
E
SC

2
02

3

Перорална антикоагулация за намаляване на риска 
от инсулт и тромбоемболични събития трябва да 
се има предвид при пациенти с DCM, NDLVC 
или ARVC и ПМ или предсърдно трептене с 
CHA2DS2-VASc скор 1 при мъжете или 2 при 
жените.

Препоръчва се катетърна аблация на предсърдното 
мъждене за контролиране на ритъма след неуспех 
или непоносимост към AAD клас I или III за 
подобряване на симптоматиката при рецидиви на 
ПМ при пациенти с пристъпно или персистиращо 
ПМ и кардиомиопатия.

Препоръчва се катетърна аблация на предсърдното 
мъждене за обратно развитие на ЛК дисфункция 
при пациенти с ПМ с кардиомиопатия, когато 
индуцираната от тахикардия компонента е много 
вероятна, независимо от симптомния
 статус.

Поддържането на синусовия ритъм, а не контролът 
на честотата, трябва да се има предвид на ранен 
етап при пациенти с кардиомиопатия и ПМ без 
големи рискови фактори за рецидив, независимо 
от симптомите.

Катетърната аблация на предсърдното мъждене 
трябва да се разглежда като първа линия контрол 
на ритъма за подобряване на симптомите при 
избрани пациенти с кардиомиопатия и 
пароксизмално или персистиращо ПМ без големи 
рискови фактори за рецидиви като алтернатива на 
AADs клас I или III, вземайки предвид избора на 
пациента, ползата и риска.

Трябва да се вземе предвид катетърна аблация на 
предсърдното мъждене при подбрани пациенти с 
кардиомиопатия, ПМ и сърдечна недостатъчност 
и/или намалена ЛКИФ, за предотвратяване на 
рецидивите на ПМ и подобряване на QoL, ЛКИФ 
и преживяемостта, както и намаляване на 
хоспитализациите за сърдечна 
недостатъчност.

Препоръчва се промяна на нездравословния начин 
на живот и таргетната терапия на интеркурентни 
състояния, за да се намали тежестта на ПМ и 
тежестта на симптомите при пациенти с 
кардиомиопатия.

AAD, антиаритмично лекарство; ПМ, предсърдно мъждене; ARVC, аритмогенна 
деснокамерна кардиомиопатия; CHA2DS2 -VASc, застойна сърдечна недостатъчност 
или левокамерна дисфункция, хипертония, възраст ≥75 (по две), диабет, инсулт 
(по две), съдова болест, възраст 65–74, полова категория (жена) (скор); DCM, 
дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛК, лява 
камера; ЛКИФ, левокамерна фракция на изтласкване; NDLVC, недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия; QoL, качество на живота; RCM, рестриктивна 
кардиомиопатия. 
   Клас препоръки.
  Доказателствено ниво.

a

b

   Препоръки на ESC 2022 г. за лечение на пациенти с камерни 
аритмии и превенция на внезапната сърдечна смърт осигуряват 
подробни препоръки за остро и дългосрочно лечение на камерни 

Камерните аритмии, особено във варианта електрическа буря 
и/или рецидивиращи интервенции на ICD, допринасят за 
значително повишен риск от заболеваемост и смъртност при 

299пациенти с кардиомиопатии.

6.10.4. Лечение на камерни аритмии

299аритмии при пациенти с кардиомиопатии. Съществуват  
ограничени данни относно лечението на камерните аритмии при 
пациенти със специфични генетични кардиомиопатии. 
Независимо от това могат да бъдат подчертани някои общи 
концепции:
·  Всяка обратима причина и/или провокиращ фактор, като 

електролитен дисбаланс, исхемия, хипоксемия или лекарства, 
трябва да бъдат идентифицирани и коригирани, когато е 
възможно.

·  При пациенти с електрическа буря се препоръчва лека до 
умерена седация за облекчаване на психологическия дистрес 
и намаляване на симпатиковия тонус. Ако електрическата буря 
остане неподатлива въпреки антиаритмичните терапии, 
трябва да се обмисли дълбока седация/интубация.

·     В случай на непрекъснати камерни аритмии и електрическа 
буря, които не се повлияват от антиаритмични лекарства, се 
препоръчва катетърна аблация. В рефрактерни случаи или 
винаги, когато VT аблация не е показана или не е незабавно 
налична, може да се вземе предвид автономна модулация (т.е. 
блокиране на  ганглион стелатум блок или сърдечна 
симпатикова денервация, в зависимост от ситуацията) и/или 
MCS.

·    При пациенти с кардиомиопатии и свързани с цикатрикс 
камерни аритмии, терапевтичният арсенал за дългосрочна 
превенция на рекурентни камерни аритмии включва 
антиаритмични лекарства (ограничени предимно до бета-
блокери, соталол и амиодарон) и катетърна аблация (по-
специално в случай на продължителна мономорфна VT или в 
случай на полиморфна VT, предизвикана от преждевременна 
екстрасистола с подобна морфология). Могат да се обмислят 
допълнителни стратегии, изпълнявани в опитни центрове, в 
зависимост от характеристиките на пациента и камерната 
аритмия, включително стратегии за остра невромодулация 
(блокиране на стелатен ганглий и торакална епидурална 
анестезия), стратегии за хронична невромодулация (сърдечна 
симпатикова денервация) и стереотактична неинвазивна VT 

514–520 аблация. Понастоящем разполагаме с ограничени данни 
относно дългосрочната сърдечна и екстракардиална 
безопасност на стереотактичната неинвазивна VT аблация, 
както и отношението доза–отговор, поради което нейното 
използване трябва да бъде ограничено в рамките на 
проспективни клинични проучвания.

Имплантируемите кардиовертер дефибрилатори са ефективни 
средства за овладяване на потенциално смъртоносни камерни 
аритмии и предотвратяване на BCC, но  са свързани  също така с 
усложнения, особено при млади пациенти, при които ще са 
необходими няколко смени по време на живота им. 
Имплантируемите кардиовертер дефибрилатори намаляват 
смъртността при оцелели след сърдечен арест и при пациенти, 
които са преживели компрометиращи хемодинамиката 

·   Острото, както и хроничното лечение на пациенти с 
кардиомиопатии и рефрактерни камерни аритмии, особено в 
случай на съпътстваща умерена до тежка камерна дисфункция, 
трябва да включва интегрална оценка от сърдечен екип, 
включващ специалисти по кардиомиопатия, електрофи-
зиолози със специфичен опит в катетърната аблация на 
камерни аритмии и невромодулация, анестезиолози и 
кардиохирурзи.

6.10.5. Терапия с устройства: имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор

·    Трябва да се положат усилия в опит да се разбере етиологията 
(т.е. подлежащият механизъм и субстрат и тяхната връзка с 
подлежащата кардиомиопатия), тъй като това ще повлияе на 
избора на лечение.

·   Спешното прекратяване на продължителни камерни аритмии 
може да се постигне с електрическо кардиоверсио, AADs или 
пейсинг. Първоначалният избор на лечение ще зависи от 
хемодинамичния толеранс, подлежащата етиология и 
профила на пациента.
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521–523 продължителни камерни аритмии.  ICD се препоръчва при 
такива пациенти, когато целта е да се увеличи преживяемостта; 
решението за имплантация трябва да вземе предвид гледната 
точка на пациента и неговото QoL, както и липсата на други 
заболявания, които е вероятно да причинят смърт през текущата 
година.
  Калкулаторите на аритмичния риск могат да бъдат полезни 
инструменти за прогнозиране на риска от BCC и когато са 
налични, могат да осигурят клинична полза в сравнение с 

524–526 използването на подход базиран на рискови фактори.
Въпросът за прага за имплантиране на ICD може да събуди 
логично безпокойство, тъй това идва на цената на имплантиране 
на ненужни ICDs с техните потенциални усложнения спрямо 
потенциалния риск от BCC. Относителната тежест на неже-
ланите събития варира значително от един пациент до друг и 
трябва да бъде част от индивидуализиран процес на вземане на 
решение. Стратегиите за рискова стратификация при всяка 
кардиомиопатия и ролята на ICDs за първична превенция са 
обсъдени в Раздел 7.
   Препоръки на ESC 2022 г. за лечение на пациенти с камерни 
аритмии и превенция на внезапната сърдечна смърт предоставят 
подробни указания относно подробното програмиране на 
устройството и превенцията/лечението с неподходяща терапия. 
Имплантирането на кондиционни устройства е разумно, като се 
взема предвид очакваната нужда от СМР по време на 
проследяването. При деца трябва да се имат предвид по-прости 
ICD устройства (напр. еднокамерни/едноспирални или 
подкожни), като се имат предвид специфичните особености в 
размера/формата на тялото и предстоящия растеж. Доказано е, 
че безжичният кардиовертер дефибрилатор долавя и лекува 

527успешно камерни аритмии.  Въпреки това, данните за неговата 
полза за първична превенция, освен в ранната фаза на инфаркт на 
миокарда (напр. миокардит, PPCM и др.) са оскъдни и 
понастоящем не могат да бъдат направени препоръки.

Общи препоръки

Имплантиране на кардиовертер дефибрилатор се 
препоръчва само при пациенти, за които се очаква
преживяемост с добро качество на живот>
1 година.

I C

c

I C

I C

III C

Вторична профилактика

Препоръчва се имплантация на ICD: d

• при пациенти с HCM, които са преживели 
 сърдечен арест поради VT или VF, или които 
 имат спонтанна продължителна камерна аритмия, 
 причиняваща синкоп или хемодинамична 
 компрометация при липса на обратими 
 причини. 528–534

I B

I C

IIa C

Първична превенция

I C

e

• препоръчва се при пациенти с HCM. 81,525,535 I B

• трябва да се има предвид при пациенти с DCM, 

NDLVC и ARVC.185,186,524,526,536–542
IIa B

IIa C

Избор на ICD

533
I A

543

IIa B

IIa C
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Продължава

Препоръки Таблица 12 - Препоръки за имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор при пациенти с 
кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Препоръчва се имплантирането на ICD да се 
ръководи от споделено вземане на решения, 
които:
  са базирани на доказателства;
  вземат предвид индивидуалните предпочитания, 
  вярвания, обстоятелства и ценности на дадено 
  лице; и
  гарантират, че лицето разбира ползите, вредите и 
  възможните последствия при различните 
  терапевтични възможности.

Препоръчва се преди имплантирането на ICD 
пациентите да бъдат консултирани за риска от 
неподходящи шокове, усложнения на импланта и 
социалните, професионалните и тези при 
шофиране последствия от устройството.

Не се препоръчва имплантиране на ICD при 
пациенти с непрекъснати камерни аритмии, 
докато камерната аритмия не бъде овладяна.

• при пациенти с NDLVC и RCM, които са 
 преживели сърдечен арест поради VT или VF, 
 или които имат спонтанна продължителна 
 камерна аритмия, причиняваща синкоп или 
 хемодинамична компрометация при липса на 
 обратими причини.

Имплантация на ICD трябва да се вземе предвид 
при пациенти с кардиомиопатия, които се 
представят с хемодинамично поносима КТ, при 
липса на обратими причини.

Цялостна стратификация на риска от BCC се 
препоръчва при всички пациенти с кардиомио-
патии, които не са претърпели предишен сърдечен 
арест/продължителна камерна аритмия при 
първоначалната оценка на интервали от 1–2 
години или винаги когато има промяна в 
клиничния статус.

Използване на валидирани BCC алгоритми/резултати като помощни 
средства за съвместно вземане на решения, когато се предлага 
имплантиране на ICD, ако е възможно:

Ако пациент с кардиомиопатия се нуждае от импла-

нтиране на пейсмейкър, трябва да се вземе предвид 

цялостна стратификация на риска от BCC, за да се 

оцени необходимостта от имплантиране на ICD.

Когато има показания за ICD, препоръките са да 

се прецени дали пациентът може да има полза от 

CRT.

Подкожните дефибрилатори трябва да се 

разглеждат като алтернатива на трансвенозните 

дефибрилатори при пациенти с показание за ICD, 

когато не се очаква пейсираща терапия за 

брадикардия, сърдечна ресинхронизация или 

антитахикардно пейсиране.

Безжичният кардиовертер дефибрилатор трябва да 

се вземе предвид при възрастни пациенти с 

показание за ICD за вторична превенция, които в 

момента не са кандидати за имплантиране на ICD.

ARVC , аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия;  CRT, сърдечна 

ресинхронизираща терапия; DCM, дилатативна кардиомиопатия; HCM, 

хипертрофична кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 

NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия; RCM, рестриктивна 

кардиомиопатия; BCC, внезапна сърдечна смърт; КФ, камерна фибрилация; КТ, 

камерна тахикардия.
a Клас препоръки.
b Доказателствено ниво.
c Споделеното вземане на решения се подобрява значително от помощни средства 

за вземане на решения при пациентите, специално пригодени за получателите на 

грижи, както и от по-традиционни инструменти за подпомагане на решения на 

практикуващи здравни работници.
d Разликата в нивото на доказателства отразява различните налични нива на 

доказателства при различните фенотипове кардиомиопатия.
e Разликата в класа на препоръката отразява различното представяне на наличните 

модели при различни фенотипове кардиомиопатия.
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Препоръчва се всички клинично стабилни 
пациенти с кардиомиопатия да бъдат подложени 
на рутинно проследяване с помощта на 
мултипараметричен подход, който включва ЕКГ и 
ехокардиография на всеки 1 до 2 години.

I C

I C
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EКГ, електрокардиограма. 
aКлас препоръки.
Доказателствено ниво.b

178,544,547

I B

I C

I C

IIa C

IIa C
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Честотата на мониториране се определя от тежестта на 
заболяването, възрастта и симптомите. Клиничен преглед, 
включително 12-канална ЕКГ и ТТЕ, трябва да се извършва на 
всеки 1–2 години или по-рано, ако пациентите имат нови 
оплаквания. При повечето пациенти се препоръчва амбулаторна 
електрокардиография  на всеки 1–2 години  за откриване на 
безсимптомна предсърдна и камерна аритмия и е показана, 
винаги когато пациентите получат синкоп или сърцебиене. При 
пациенти с прогресиращо заболяване трябва да се вземе 
предвид изследване с магнитен резонанс на сърцето на всеки 2–5 
години или по-често (вж. Точка 6.7.3). Тестването с кардио-
пулмонално натоварване може да осигури обективни 
доказателства за влошаване на заболяването, но трябва да се 
извършва само на всеки 2–3 години, освен ако няма промяна в 
симптомите. Ергометрията и тестовете с упражнения на бягаща 
пътека могат също да предоставят ценна функционална 
информация при пациенти, при които не може да се извърши 
CPET6.11. Семеен скрининг и проследяваща оценка на роднини

Пациентите с кардиомиопатии изискват като цяло проследяване 
през целия живот, за да се открият промени в симптомите, риска 
от нежелани събития, камерната функция и сърдечния ритъм.

6.10.6. Рутинно проследяване на пациенти с 
кардиомиопатия

 6.11. Семеен скрининг и проследяваща 
оценка на роднини 
  На всички роднини от първа линия на пациенти с 
кардиомиопатия трябва да бъде предложен клиничен скрининг с 
ЕКГ и образни методи (ехокардиограма [ECHO] и/или СМР). В 
семейства, в които е идентифициран генетичен вариант, който 
причинява заболяване, трябва да се предложи каскадно 
генетично изследване (вж. Раздел 6.8.3). Лицата, за които е 
установено, че не са носители на фамилния вариант и които 
нямат клиничен фенотип, обикновено могат да бъдат 
освободени от проследяване със съвет да потърсят повторна 
оценка, ако развият симптоми или когато в семейството се 
появят нови клинично значими данни. Родствениците, носещи 
фамилен(ни) генетичен(ни) вариант(и), трябва да се подложат на 
обичайна клинична оценка с ЕКГ, мултимодално сърдечно 
изобразяване и допълнителни изследвания (напр. Холтер 
мониториране), ръководени от възрастта, семейния фенотип и 
генотип ( ). По подобен начин, ако не е Фигура 11
идентифицирана генетична причина за заболяването, защото в 
пробанда липсват P/LP варианти или не е извършено генетично 
изследване, се препоръчва клинично проследяване на всички 
роднини от първа степен; в семейства без известен вариант, 
причиняващ болестта, на децата трябва да се предложи 
продължаващо клинично наблюдение, поради свързаната с 
възрастта пенетрантност, а също така трябва да се предложи 
непрекъснато наблюдение на възрастни роднини в зависимост от 
семейната история и други фактори. В семейства, където има 

  Като цяло, честотата на клиничната сърдечна оценка при 
роднини ще се основава на модела на унаследяване, риска от 
събития при засегнатото(ите) лице(а) и качествено– кориги-
раните години живот. Това ще зависи и от възрастта, вида 
кардиомиопатия и фамилната анамнеза (пенетрантност, 
фенотипна експресия и риск от усложнения при засегнатите 
роднини).

  Пенетрантността при повечето кардиомиопатии е непълна, 
достигайки 70–90% към 70-годишна възраст в семейства с 

178 кардиомиопатия. С някои изключения, използвайки сегашните 
диагностични критерии, беше показано, че пенетрантността на 
заболяването при жените се забавя (измества) с 10 години в 

само едно засегнато лице и където не е идентифициран 
генетичен вариант, честотата и продължителността на 
клиничното проследяване могат да бъдат редуцирани (вж. 
Фигура 11).

  Проучванията за пенетрантност на болестта са показали 
подобен модел на сигмоидна форма на фенотипна експресия 
през целия живот в семейства с потвърдени генетични 
кардиомиопатии. Пенетрантността в детска възраст е ~5% през 
първата декада, нараствайки до 10–20% на декада от второто до 
седмото десетилетие, след което кривата става плоска до 5–10% 
през последните десетилетия, въпреки че в някои популации до 
25% от диагнозите могат да бъдат поставени при лица на възраст 

544 над 65 години. Наклонът в детството и ранната зряла възраст 
може да бъде по-стръмен (20% на десетилетие) и подобен на 
този в средната възраст за HCM, където мъжкият пол, фините 
аномалии на ЕКГ и определени гени са предиктори за експресия 

178на заболяването по време на проследяването.

Препоръки Таблица 13 - Препоръки за рутинно 
проследяване на пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Клинична оценка с ЕКГ и мултимодално 

изобразяване се препоръчва при пациенти с 

кардиомиопатия, когато има съществена или 

неочаквана промяна в симптомите.

Препоръки Таблица 14 - Препоръки за рутинно 
проследяване на пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

След каскадно генетично изследване се 
препоръчва клинична оценка с помощта на 
мултипараметричен подход, който включва ЕКГ и 
сърдечно изобразяване , както и дългосрочно 
проследяване при роднини от първа степен, 
които имат същия причиняващ заболяването 
вариант като пробанда.

След каскадно генетично изследване се 
препоръчва роднини от първа степен без фенотип, 
които нямат същия причиняващ болестта вариант
 като пробанда, да бъдат освободени от 
по-нататъшно проследяване, но се препоръчва да 
потърсят повторна оценка, ако развият симптоми 
или когато в семейството се появят нови 
клинично значими данни.

Препоръчва се, когато не е идентифициран P/LP 
вариант в пробанда или не е извършено генетично 
тестуване при роднини от първа степен, да се 
направи първоначална клинична оценка 
използваща мултипараметричен подход, който 
включва ЕКГ и сърдечна образна диагностика.

Когато не е идентифициран P/LP вариант в про-
банда или не е извършено генетично изследване, 
при роднини от първа степен трябва да се направи 
регулярна, дългосрочна клинична оценка чрез 
използване на мултипараметричен подход, който 
включва ЕКГ и сърдечна образна диагностика.

По време на каскаден скрининг, когато роднина от 
първа степен е починал, трябва да се има вземе 
предвид клинична оценка на близките на 
починалия индивид роднини (т.е. роднини от 
втора степен на въпросния пациент).

P/LP, патогенен/вероятно патогенен.
aКлас препоръки.
Доказателствено ниво.b
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  Тези препоръки се отнасят за семейства, засегнати от 
кардиомиопатия. Пенетрантността на подобни варианти, 
идентифицирани извън този контекст, вероятно ще бъде много 
по-ниска, а ползите и вредата от скрининга и проследяването 

549–551.продължават да бъдат в процес на оценка.

   От детство до старост трябва да се предлага сърдечен скрининг 
при: (i) носители на генетични P/LP варианти, свързани с 
кардиомиопатии; или (ii) при тези с демонстирана фамилна 
болест. Предложената честота на скрининг е на всеки 1–3 години 
с ЕКГ и ECHO (плюс допълнителни тестове, когато се считат 
подходящи) преди навършване на 60-годишна възраст и след 
това на всеки 3–5 години след това.

6.11.1. Специални съображения при семейния 
скрининг

178,545–548сравнение с мъжете.

Ако подробното изследване на пациента със съответната 
кардиомиопатия (включително негативен резултат от генетично 

Генетично тестване на пробанд

     Когато има вероятност или дефинитивни данни, че моделът на 
унаследяване е различен от автозомно-доминантен, съоб-
ражението за периодична оценка на роднините трябва да бъде 
индивидуализирано, напр. (i) хетерозиготните носители на явно 
рецесивни форми на кардиомиопатия могат да бъдат изключени; 
(ii) хетерозиготни носители на Х-свързано заболяване могат да 
отложат сърдечната оценка, тъй като фенотипът може да се 
прояви по-късно в живота; и (iii) в екипа по кардиомиопатия 
трябва да се обсъди проследяване на семейства с повече от един 
вероятен или доказано патогенен вариант (олиго-полигенност).

изследване) и роднините по първа линия от информативни 
семейства (т.е. с достатъчно голямо родословие) доведе до 
заключение, че кардиомиопатията се проявява изолирано (т.е. 
съответният пациент е единственото засегнато лице), може да се 
вземе решение за прекратяване на периодичното наблюдение 
при роднини от първа линия на възраст ≥50 години с нормални 
сърдечни изследвания.

Резултати от 
генетичното тестване

Вариант Р/РL VUS
Не е извършено 

вариантно/генетично 
тестване

Преразгледайте 
други причини

Каскадно клинично 
и генетично 

тестване 
(Клас I)

Сегрегационен 
анализ/функционални 

изследвания, 
когато е възможно

Каскаден клиничен 
скрининг 
(Клас I)

Вариращ статус Фенотип

Фенотип 
кардио-

миопатия
Нормален

Вариращ 
положителен +/- 

клиничен 
фенотип

Различен 
негативен

Отпадане 
(Клас I)

Дългосрочно 
проследяване 

(Клас I)

Дългосрочно 
проследяване 

(Клас I)

Повторен 
скрининг на равни 

интервалиа 
(Клас IIa)

аАко няма допълнителни засегнати роднини и не е идентифициран вариант при генетичното изследване, вземете предвид по-ранно прекратяване на 
клиничния скрининг.

Фигура 11 Алгоритъм на подхода към семейния скрининг и проследяване на членовете на семейството. P/LP, патогенен/вероятно патогенен, VUS, 

вариант с неизвестно значение.
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Таблица 16 Психологични съображения

Група пациенти Психологични съображения

Нова диагноза

211

ICD
552,560,561

562

553–555,561,563

554

564

565

566–568

Деца и юноши

558

569

558

558

570,571

572
573

574
204

575 ©
E
SC

20
23

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; BCC, внезапна сърдечна смърт.

6.12. Психологическа подкрепа при 
пациенти с кардиомиопатия и членове 
на семейството
Поставянето на диагноза наследствена кардиомиопатия може да 
се окаже психо-социално предизвикателство. Това включва 
привикване към нова диагноза, изключване от състезателни 

205спортове или да се живее с известен риск от BCC. Макар че  
проучванията показват, че пациенти с наследствени кардио-
миопатии се адаптират добре след ICD, има важна подгрупа,  

552–556която действително се нуждае от допълнителна подкрепа.
Решението да имате ICD и да живеете с устройството също може 
да създаде психологически предизвикателства, особено при 
тези, които са млади или които са преживели множество шокове 
и/или имат лошо изходно психо-социално функцио-

553,554,557 ниране. BCC на млад роднина не само води до дълбока 

скръб, но и един от всеки двама роднини съобщава за 
посттравматичен стрес или продължителна скръб със средна 

558продължителност 6 години след смъртта.  Клиничната 
психологическа подкрепа за засегнати от наследствени 
кардиомиопатии пациенти и техните семейства е важен аспект 
от грижите на мултидисциплинарния екип и трябва при 

559необходимост да бъде налице.  Клиницистите трябва да са 
наясно с потенциално лош психологически изход и трябва да 
имат нисък праг за насочванекъм специалист.
  Психологическите предизвикателства при пациентите и 
членовете на техните семейства са обобщени в . Таблица 16
Въпреки че много пациенти и членове на семействата ще се 
възползват от психо-социалното консултиране, предоставено от 
различни здравни специалисти, важно е да се подчертае, че при 
някои от тях е необходимо лечението от обучен специалист, 
като клиничен психолог.

 Стигма, свързана със сърдечно-съдовите заболявания и погрешно схващане, че засягат само по-възрастни хора.
 Страхът от внезапна сърдечна смърт може да разклати увереността и да създаде безпокойство по отношение на 
 физическа активност.
 Страх от риск за унаследяване от други роднини, особено деца.
 Увереност и само-ефикасност, за да управляват заболяването си.
 Прекият опит с болестта ще повлияе на възприятията за прогнозата.

  Повечето пациенти ще се адаптират добре след поставянето на ICD, въпреки че може да има първоначален спад на 
  свързаното със здравето качество на живота и психологическото благополучие, те се връща често към нормата.
 До 30% ще развият тревожност и/или симптоми на посттравматичен стрес и ще се нуждаят от допълнителна подкрепа.
 Тези, които са млади и са преживели множество шокове от ICD и/или имат лошо изходно психологическо 
 функциониране, са изложени на по-голям риск от лоши психологически резултати.
 При младите хора, особено при жените, проблемите с това как изглежда на тялото могат да бъдат основно 
 съображение.
 Вземането на решения при тези, на които им е препоръчана имплантация на ICD, трябва да бъде съобразено с 
 пациента и да включва балансирано обсъждане на ползите и рисковете и внимателно съобразяване с въпросите и 
 опасенията.

Физическата активност   Липсата на физическа активност е основен фактор за лоши здравни резултати.
  При тези, които започват да се страхуват да изпълняват дори упражнения с ниска интензивност, може да спадне 
  свързаното със здравето качество на живота.
  Спортистите, на които се препоръчва да намалят нивата на активност, могат да изпитат дълбока скръб и трудности при 
  приспособяването към този съвет.
 Дискусиите, насочени към пациента, и повишеното внимание към опасенията са от решаващо значение за 
 подпомагането на хората да направят драстични промени в начина си на живот.

  Родственици, които преживяват BCC на млад роднина, имат значителен риск от лошо психологическо функциониране, 
  включително посттравматичен стрес и продължителна скръб.
 Скръбта е нормална реакция на загуба. Продължителната скръб възниква, когато процесът на скръб се "закотви".
 Тези, които станат свидетели на смъртта или открият тялото на починалия, са изложени на по-голям риск от 
 психологически трудности. 
 Майките на починалия/ата изпитват по-голямо безпокойство.
 Психологическата подкрепа за членовете на семейството е важна и често неудовлетворена нужда след BCC на млад 
човек.

 Диагнозата в детството може да предизвика безпокойство, особено сред родителите. Важен е достъпът до ресурси за 

 подпомагане на практически проблеми като информация за училищата.

 Преминаването от педиатрични към грижи за възрастни може да бъде предизвикателство за децата и техните семейства.

 Вземането на решения по отношение на генетично тестване при безсимптомни деца често може да се възползва от 

 включването на клиничен психолог, който да подпомогне приспособяването към резултата.

Деца и юноши  Тези, които лекуват симптомите, вероятно ще усетят по-голямо въздействие върху свързаното със здравето качество на 
 живота. Факторите, влияещи върху себе-ефективността, ще повлияят върху способността на пациента да управлява 
 заболяването си, включително придържането към лечението.
 Нуждата от голяма интервенция като сърдечна трансплантация може да доведе до значителни психологически 
 предизвикателства и клиничната психологическа подкрепа е много важна.

Генетично тестване  Въпреки потенциалните проблеми с приспособяването, повечето пациенти, които се подлагат на генетично изследване, 
 не съобщават за дистрес.
 Генетичното консултиране трябва да покрива всякакви психо-социални проблеми или нужди.
 Ако е необходимо, трябва да се осигури допълнителна подкрепа на пациентите за предаване на информацията за 
генетичния риск на изложени на риск членове на семейството.
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558,570,571,576,577

I B

552–556,561,563

I B

c

IIa C
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При всички пациенти с HCM, при първоначална 
оценка, се препоръчва трансторакална 2D и 
доплерова ехокардиография в покой и по време 
на маневри на Valsalva в седнало и полулегнало 
положение – а след това в изправено положение, 
ако не е провокиран градиент – за откриване на 
LVOTO. 84,86,365,525,584,587,589–594

I B

c 

588,595–598

I B

Transoesophageal echocardiography should be 

considered in patients with HCM and LVOTO if the 

mechanism of obstruction is unclear or when 

assessing the mitral valve apparatus before a septal 

reduction procedure, or when severe mitral 

regurgitation caused by intrinsic valve abnormalities 

is suspected.599–602

IIa C

Продължава

Препоръчва се на всички лица преживели 
преждевременна внезапна сърдечна смърт на член 
на семейството с кардиомиопатия да бъде 
предложена психологическа подкрепа от 
подходящо обучен здравен 
специалист.

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.
Вж. Таблица 16.

b

Препоръки Таблица 15 - Препоръки за психологичес-
ка подкрепа при пациенти и членове на семейството 
с кардиомиопатии

Препоръки a b
Клас Ниво

Препоръки Таблица 16 - Препоръки за оценка на 
обструкцията на изходния тракт на лявата камера

Препоръки a b
Клас Ниво

На всички лица с наследствена кардиомиопатия, 

които получават имплантируем кардиовертер 

дефибрилатор, се препоръчва да бъде предложена 

психологическа подкрепа от подходящо обучен 

здравен специалист.

При всички пациенти и семейства с наследствена 

кардиомиопатия и по-специално за проблемите 

описани в текста трябва да се има предвид 

психологическа подкрепа от подходящо обучен 

здравен специалист.

578средна стойност (z-скор >2).

Първоначалното изследване за HCM включва персонална и 
фамилна анамнеза, физикален преглед, електрокардиография, 
сърдечна образна диагностика и първоначални лабораторни 
тестове, както е описано в Раздел 6.

7.1.1.3. Ехокардиография

    Роднини: клиничната диагноза HCM при възрастни роднини 
от първа степен на пациенти с безспорно заболяване се основава 
на наличието на дебелина на стената на ЛК ≥13 mm. При деца, 
които са роднини от първа степен със z-скор за дебелина на 
стената на ЛК <2, наличието на асоциирани морфологични или 
ЕКГ промени трябва да възбудят подозрение, но сами по-себе си 
не участват в диагностика на HCM.

7.1.1.2. Диагностична обработка

Тъй като увеличената дебелина на камерната стена може да бъде 
открита на всяко място (включително дясната камера), наличието, 
разпространението и тежестта на хипертрофията трябва да 
бъдат документирани чрез използване на стандартизиран 
протокол за изобразяване на напречно сечение от няколко 

579 проекции.  обобщава необходимите ключови Таблица 17
изображения за оценка при пациенти със суспектна или 
потвърдена ХКМП. Няколко образни признаци могат да насочат 

62към специфична диагноза (  и Раздел 6).Таблица 18

  Идентификацията на LVOTO е важна при лечението на 
симптомите и оценката на риска от BCC (вж. Точка 7.1.5). При 
всички пациенти се препоръчва двуизмерна и доплерова 
ехокардиография по време на маневра на Valsalva в седнало и 
полулегнало положение, а след това в изправено положение, ако 

587,588 не се провокира градиент ( ). Ако маневрите до Фигура 12
леглото не успеят да предизвикат LVOTO ≥50 mmHg, тогава се 
препоръчва стрес-ехокардиография. Не се препоръчва 
фармакологична провокация с добутамин, тъй като не е 
физиологична и може да бъде свързана с лоша поносимост.

7. Специфични типове кардио-
миопатия

Препоръки на ESC от 2014 г. за диагностика и лечение на 
хипертрофична кардиомиопатия предоставят подробни 

1 указания за оценката и поведението при пациенти с HCM. Целта 
на настоящите препоръки е да предостави целенасочена 
актуализация на документа от 2014 г., подчертавайки нови 
аспекти и насочвайки читателя към оценка и подход към HCM 
при възрастни и деца. Допълнителни подробности в подкрепа на 
препоръките са налични в Допълнителни данни онлайн, Таблица 
S1.

7.1 Хипертрофична кардиомиопатия

   Деца: диагнозата HCM изисква дебелина на стената на ЛК 
повече от 2 стандартни отклонения, по-големи от предвидената 

   Възрастни: при възрастните, ХКМП се определя от дебелина 
на стената на ЛК ≥15 mm в който и да е миокарден сегмент, която 
не може да бъде обяснена единствено с натоварване. По-ниските 
степени на задебеляване на стените (13–14 mm) изискват оценка 
на други признаци, включително фамилна анамнеза, генетични 
находки и ЕКГ промени.

   Системният, мултипараметричен подход към диагностиката и 
оценката на пациенти със съмнение за кардиомиопатия, описан в 
този раздел, позволява на клиницистите да установят наличието 
на кардиомиопатия и да идентифицират нейната етиология и 
ръководят лечението на симптомите и превенцията на 
болестните усложнения. Макар че много от аспектите на 
клиничните грижи и придружаващите ги препоръки са общи за 
всички фенотипове кардиомиопатия, постигането на 
етиологична диагноза е от ключово значение за осигуряване на 
специфичен към заболяването подход; това се обсъжда 
подробно в следващите раздели на тези препоръки (вж. Раздел 7).

7.1.1.1. Диагностични критерии
7.1.1. Диагноза

6.13. Пътят на пациента

При симптомни пациенти с HCM и градиент в 
покой или провокиран  пиков градиент на ЛК в 
изходния тракт <50 mmHg, се препоръчва 2D и 
Доплер ехокардиография по време на натоварване 
в изправено положение, седнало (когато е 
възможно) или полулегнало положение за 
откриване на индуциран LVOTO и индуцирана от 
натоварване митрална регургитация.
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Таблица 17 Образна оценка при хипертрофична кардиомиопатия

Елемент за оценка Коментари

 Всички ЛК сегменти от основата до върха се изследват в крайна диастола, като се предпочита 
 2D образ по късата ос, което гарантира, че дебелината на стената е записана на митрално, 
 средно ЛК и апикално ниво.
 СМР е по-добър метод за откриване на ЛК апикална и антеролатерална хипертрофия, 
 аневризми и тромби и е по-чувствителен за откриването на фини маркери на заболяване при 
 пациенти със саркомерни варианти на протеиновите гени (напр. миокардни крипти, аномалии 
 на папиларния мускул).580, 581,159 ,582 ,583

.

365,525,584

Миокардна фиброза/LGE

134,155

585,586
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При симптомни пациенти с HCM и 
неубедително неинвазивно сърдечно изобразяване 
може да се вземе предвид лява и дясна сърдечна 
катетеризация за оценка на тежестта на LVOTO и 
за измерване на наляганията на пълнене на 
ЛК. 603

IIb C
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2D, двуизмерен; HCM хипертрофична кардиомиопатия; ЛК, лява камера; 
LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера.

606,607

IIb C
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c .

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.
Провокиран с Valsalva, право положение или перорален нитрат.

b

   Въпреки че СМР разграничава рядко причините за HCM само 
по техните магнитни свойства, разпределението и тежестта на 
интерстициалната експанзия може, в този контекст, да подскаже 
специфични диагнози (вж. Раздел 6). Липсата на фиброза може да 
бъде полезна за разграничаване на HCM от физиологичната 
адаптация при спортисти, но LGE може да липсва при хора с 
HCM, особено при млади хора и тези с леко заболяване.

Късното гадолиниево усилване варира значително в зависимост 
от използвания метод за количествено определяне, но техниката 
с 2-стандартно отклонение е единствената, която е валидирана 

605спрямо некропсията.

Късно гадолиниево усилване е налице при 65% от пациентите 
(диапазон 33–84%), типично e петнистото засягане на средните 
сегменти в области на хипертрофия и в предните и задните точки 

604 на свързване на ДК. Късното гадолиниево усилване е 
необичайно в не-хипертрофирани сегменти, с изключение на 
напредналите стадии на заболяването, когато LGE по цялата 

604 дебелина във връзка с изтъняване на стените се среща често.
Късното гадолиниево усилване може да е свързано с повишена 
миокардна ригидност и неблагоприятно ремоделиране на ЛК, а 
степента на LGE е свързана с по-висока честота на RWMA. 

7.1.1.4. Сърдечен магнитен резонанс
Сърдечен магнитен резонанс се препоръчва при пациенти с 
HCM при тяхната първоначална оценка (общите препоръки са 
описани в Раздел 6.7.3 и ). Таблица с Препоръки 5
Изображенията със СМР могат да бъдат особено полезни при 
пациенти със съмнение за хипертрофия на апикалната или 
латералната стена, или ЛК апикална аневризма.  Таблица 17
обобщава основните признаци, които трябва да бъдат оценени.

СМР с контрастно усилване може да се има 
предвид преди ASA или миектомия, за да се 
оцени степента и разпространението на 
хипертрофията и миокардната фиброза.

Препоръки Таблица 17 - Препоръки за оценка на 
обструкцията на изходния тракт на лявата камера

Препоръки a b
Клас Ниво

.

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

ASA, алкохолна септална аблация; СМР, сърдечен магнитен резонанс.

2D, двуизмерен/а; СМР, сърдечен магнитен резонанс; ECHO, ехокардиограма; EF, фракция на изтласкване; LA, ляво предсърдие; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, 

лява камера; LVOT, левокамерен изходен тракт; SAM, систолно предно движение; BCC, внезапна сърдечна смърт.

Основен образен 

метод

Дебелина на стената 

на ЛК

ECHO/СМР

ECHO/СМРСистолна функция 

(глобална и регионална)

  Фракцията на изтласкване е неоптимален измерител на систолната функция на ЛК, когато е 
  налице хипертрофия.
  Доплеровите миокардни скорости и параметрите на деформация (деформация и скорост на 
  деформацията) обичайно са намалени в мястото на хипертрофия въпреки нормалната ИФ и 
  може да са абнормни преди развитието на увеличена дебелина на стената при генетично 
  засегнати пациенти.

ECHOДиастолна функция    Рутинното изследване трябва да включва оценка на митрален кръвоток, изображения с тъканен 
   Доплер, скорости на кръвотока в белодробна вена, систолно налягане в белодробната артерия 
   и размер/обем на ЛП.

ECHOМитрална клапа     Оценка на наличие и степен на SAM и на митрална регургитация. Наличието на централен или 
    насочен напред джет на митралната регургитация трябва да събуди подозрение за първична 
    аномалия на митралната клапа и да доведе до по-нататъшна оценка.

ECHOLVOT     Вижте Фигура 12

Размери на ЛП ECHO/СМР      Предоставя важна прогностична информация.

     Най-честите механизми за уголемяване на ЛП са митрална регургитация, свързана със SAM и 

     повишено налягане на пълнене на ЛК.

СМР Разпределението и тежестта на интерстициалната експанзия може да подскаже специфични 
диагнози. Болестта на Anderson-Fabry се характеризира с намаляване на неконтрастния Т1 
сигнал и наличие на постеро-латерално LGE.         При сърдечната амилоидоза често има 
глобално, субендокардно или сегментно LGE и силно специфичен модел на кинетика на 
гадолиния в миокарда и кръвния басейн, причинена от подобни миокардни и кръвни Т1 
сигнали.
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Таблица 18 Ехокардиографски характеристики, които подсказват специфични етиологии при хипертрофична 
кардиомиопатия

Находка

RVOTO
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62

Не

Специфични заболявания, които да се имат предвид

Увеличена дебелина на междупредсърдната преграда 

Изглед на матово стъкло на камерния миокард при 
2D ехокардиография

Запазване на върха при изобразяване на надлъжната 
деформация

Повишена дебелина на свободната стена на ДК

Амилоидоза; Болест на Anderson–Fabry

Амилоидоза; 

Амилоидоза, миокардит, болест на Anderson-Fabry, синдром на Noonan и свързани с тях нарушения

Амилоидоза, миокардит/миоперикардит

Концентрична ЛКХ Болест на натрупване на гликогена, болест на Anderson–Fabry, варианти на PRKAG2, атаксия на Friedreich

Екстремна концентрична ЛКХ (дебелина на стената ≥30 mm) Болест на Danon, болест на Pompe

Митохондриална болест, TTR-свързана амилоидоза, варианти на PRKAG2, болест на Danon, 
миокардит, напреднал саркомерна HCM, болест на Anderson-Fabry, атаксия на Friedreich

Глобална ЛК хипокинезия (с или без ЛК дилатация)

Амилоидоза; 

Амилоидоза; 

Синдром на Noonan и асоциирани разстройства

2D, двуизмерна; AV, атриовентрикуларна; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛК, лява камера; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; PRKAG2, протеин киназа AMP-
активирана некаталитична субединица гама 2; ДК, дясна камера; RVOTO, обструкция на изходния тракт на дясната камера; TTR, транстиретин. Модифицикация на 
Rapezzi et al.

2D и Доплер ехокардиография в покой, метод на Valsalva и изправено положение

Повторна 
ехокардиограма 
след 1 година

Да

Да

Не

Максимален провокиран
 пик на LVOTO ≥50 mmHg

Несимптомен

Симптомен

аСимптоми

Максимална провокирана 
пикова LVOTO ≥50 mmHg

Ехокардиограма при 
физическо натоварване 

(клас I)

Медицинска терапияВижте подхода при LVOTO

Фигура 12 Протокол за оценка и лечение при обструкция на изходния тракт на лявата камера. 2D, двуизмерна; LVOTO, обструкция на изходния тракт 

на лявата камера. 
aЕхокардиография при физическо натоварване може да се има предвид при отделни пациенти, когато наличието на градиент на изходния тракт на лявата 
камера има значение при съветите за начина на живот и решенията за медицинско лечение.

7.1.1.5. Нуклеарно изобразяване
Основният клиничен принос на нуклеарното изобразяване при 
ХКМП е откриването на свързана с TTR сърдечна амилоидоза 
(вж. Раздел 7.7). Препоръките за полезността на костната 
сцинтиграфия и сърдечната КТ са описани в Раздел 6.7.4.

В около половината от случаите HCM се унаследява по Менделов 
генетичен път. В такива случаи унаследяването е предимно 

7.1.2. Генетично изследване и фамилен 
скрининг

автозомно доминантно, т.е. с 50% риск от предаване в 
608 потомството. Очевидно спорадичните случаи могат да имат 

моногенна причина или поради непълна пенетрантност на 
варианта, наследен от родител, или поради de novo варианти 
които не са унаследени от родителите или, по-рядко, поради 
автозомно-рецесивно унаследяване.При тези, които се подлагат 
на генетично изследване, ~40–60% ще имат един единствен 
вариант, идентифициран като причина за тяхното заболяване, 

124 въпреки че това зависи от изследваната кохорта. Вероятността 
за намиране на причинен вариант е най-висока при млади 
пациенти с фамилна болест и най-ниска при по-възрастни 
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Предсърдно мъждене

Все още с оплаквания

≥50% <50%

Фигура 13 Алгоритъм за лечение на сърдечна недостатъчност при хипертрофична кардиомиопатия. ACEi, инхибитор на ангиотензин-конвертиращия 

ензим; ARB, ангиотензин рецепторен блокер; ARNI, ангиотензин рецепторен неприлизин инхибитор; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; LVOTO, 
обструкция на изходния тракт на лявата камера; MCS, механична циркулаторна подкрепа; MRA, минералкортикоиден рецепторен антагонист; NYHA, 
Нюйоркска сърдечна асоциация; SGLT2i, инхибитор на ко-транспортер 2 на натрий-глюкоза.

Пациент със сърдечна недостатъчност NYHA II–IV

Да

Не

Да

Не

Контрол на честотата/
ритъма 

Антикоагулация

LVOTO в покой/
провокация ≥50 mmHg?

Лечение на LVOTO

Стойност на ЛКИФ

Обсъждане на MCS/
сърдечна трансплантация

Бета-блокери, 
верапамил, дилтиазем 
Ниски дози диуретици

Бета-блокери, ACEi, 
ARB MRA, ARNI, SGLT2i
 Ниски дози диуретици

  Задълбочената и всеобхватна диагностична обработка е от 
съществено значение при диагностицирането на HCM с начало в 
детска възраст, за да се потвърди диагнозата, да се идентифицира 
основната етиология и да се ръководи лечението (вж. Раздел 6).

7.1.3. Оценка на симптомите

614път при по-големи деца и юноши (вж. Раздел 7.6).

   Препоръките за клиничен скрининг, генетично консултиране и 
тестване са описани съответно в Раздели 6.8.3 и 6.11.

Повечето лица с HCM са безсимптомни и имат нормална 
продължителност на живота, но някои развиват симптоми, често 
много години след появата на ЕКГ или ехокардиографски данни 
за ЛКХ. Оценката на симптомите при пациенти с кардио-
миопатии е описана в Точка 6.4. Оценката на LVOTO, както е 
показано във , трябва да бъде част от рутинната Фигура 12
оценка на всички симптомни пациенти.

7.1.4. Лечение на симптомите и усложненията
621–623 При липса на достатъчен брой рандомизирани проучвания

фармакологичната терапия се прилага предимно на емпирична 
основа за подобряване на функционалния капацитет и 
намаляване на симптомите. При симптомни пациенти с LVOTO, 
целта е облекчаване на симптомите чрез използване на лекарства, 
хирургия или алкохолна септална аблация. Терапията при 
симптомни пациенти без LVOTO се фокусира върху контрол на 
аритмията, намаляване на налягането на пълнене на ЛК и лечение 
на стенокардията. Пациенти с прогресираща ЛК систолна или 
диастолна дисфункция, рефрактерна на медицинска терапия, 
могат да бъдат кандидати за сърдечна трансплантация (Фигура 
13).

пациенти и лица с не-класически признаци. Разработени са 
базирани на фенотипа скорове за прогнозиране на генетичното 
предаване на HCM ,  които могат да се използват за 
приоритизация на генетичното тестуване, когато ресурсите са 

609,610 ограничени. Гените с окончателни доказателства за връзка 
между ген и заболяване с HCM са обобщени в . Таблица 10
Важна подгрупа, характеризираща се с не-идентифицируем 
моногенен вариант, без фамилна анамнеза за заболяване и която 
е по-честа при по-възрастни лица, по-вероятно да мъж с 
анамнеза за хипертония, с по-малък риск от големи сърдечно-
съдови събития най-вероятно има подлежаща комплексна 

238,611,612етиология.
    По-малко от 5% от възрастните пациенти, но до 25% от децата 
с HCM, ще имат причинен генен вариант, за който е известно, че 
имитира фенотипа на HCM. Такива генокопия могат да имат 
важни клинични разлики, като различен риск за унаследяване и 
различно поведение и лечение. Етиологията на HCM в детска 
възраст е по-хетерогенна от тази, наблюдавана при възрастните 
популации и включва вродени грешки на метаболизма, синдроми 

613–615 на малформации и невромускулни разстройства. Повечето 
случаи на HCM в детска възраст обаче са причинени от варианти 
на протеинови гени в сърдечния саркомер, наследени като 

616,617автозомно доминантни пътища.  Относителното преобла-
даване на различните етиологии на HCM варира в зависимост от 
възрастта: HCM, свързана с вродени грешки на метаболизма и 
синдроми на малформации, се диагностицира най-често през 
първите 2 години живот, докато HCM поради невромускулни 
разстройства (напр. атаксия на Friedreich) се проявява най-често в 

613–615 юношеска възраст. Извън ранната детска възраст, генните 
варианти на саркомерния протеин са отговорни за 55–75% от 

616–619 случаите на HCM с начало в детска възраст, и даже в ранна 
детска възраст, саркомерна болест присъства в до 40% от 

616,620 случаите. Макар и по-рядко, вродени грешки на метаболизма 
и синдроми на малформации  могат също да се появят за първи 
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7.1.4.1. Лечение на обструкцията на изходния тракт на 
лявата камера

7.1.4.1.1. Общи мерки. 

   По споразумение LVOTO се дефинира като  пиков доплеров 
градиент в изходния тракт на ЛК ≥30 mmHg, но като праг за 
инвазивно лечение обикновено се приемат ≥50 mmHg (прагът, 
при който теоретичните модели, изследващи връзката между 
градиента и ударния обем предвиждат, че той става 

587,624,625 хемодинамично значим). Повечето пациенти с максимален 
традиент в покой или провокиран градиент на изходния тракт на 
ЛК <50 mmHg трябва да бъдат лекувани в съответствие с 
указанията за необструктивна HCM, но в много малък брой 
избрани случаи с градиенти в изходящия тракт на ЛК между 30 и 
50 mmHg и без друга явна причина за симптомите, може да се 
обмисли инвазивно намаляване на градиента, като се признава, 
че липсват данни, обхващащи тази група . Повечето 
безсимптомни пациенти с LVOTO не се нуждаят от лечение, но в 
много малък брой избрани случаи може да се вземе предвид 

626,627фармакологично лечение за понижаване на наляганията в ЛК.

   Всички пациенти с LVOTO трябва да избягват дехидратация и 
прекомерна консумация на алкохол и трябва да се насърчава 
намаляване на теглото. Артериалните и венозни вазодилататори, 
включително нитрати и инхибитори на фосфодиестераза тип 5, 
могат да влошат LVOTO и трябва ако е възможно да се избягват 

626 (вж. Раздел 12.2). Новопоявилото се или лошо контролирано 
ПМ може да влоши симптомите, причинени от LVOTO и трябва 
да се лекува чрез бързо възстановяване на синусовия ритъм или 

628камерната честота.

Препоръки Таблица 18 - Препоръки за лечение на 
обструкцията в изходния тракт на лявата камера 
(общи мерки)

Препоръки a b
Клас Ниво

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

ПМ, предсърдно мъждене; LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера.

При пациенти с LVOTO в покой или при 
провокация трябва да се вземе предвид, ако това 
е възможно, избягване на дигоксин и на артериал-
ни и венозни дилататори, включително нитрати, 
както и на фосфодиестеразните инхибитори.

Преди инвазивно лечение на LVOTO при пациен-
ти с новопоявило се или лошо контролирано ПМ 
трябва да се вземе предвид възстановяване на 
синусовия ритъм или достатъчен контрол на 
честотата.

   Ако самомостоятелно бета-блокерите са неефективни, може да 
се добави дизопирамид, титриран до максимална поносима доза 

632–634 (обикновено 400–600 mg/ден). Този клас IA AAD може да 
премахне базалните изходни градиенти на налягането в ЛК и да 
подобри поносимостта към натоваване, както и и функционалния 
капацитет, с нисък риск от проаритмични ефекти и без повишен 

632,633 риск от BCC. Ограничаващите дозата антихолинергични 
странични ефекти включват сухота в очите и устата, често 

632,633,635 уриниране или задържане на урината, и запек. QTc 
интервалът трябва да се мониторира по време на титрирането на 
дозата и дозата да се намали, ако надхвърля 500 ms.     
Дизопирамидът трябва да се избягва при пациенти с глаукома, 
при мъже с болест на простатата и при пациенти, приемащи 
други лекарства, които удължават QT интервала, като амиодарон 

7.1.4.1.2. Медикаментозна терапия. 
  Във  е описано поведението при LVOTO при Фигура 14
пациенти с HCM. Съгласно консенсуса пациентите със 
симптоматична LVOTO са лекувани първоначално с не-
вазодилатативни бета-блокери, титрирани до максималната 
поносима доза, но има много малко проучвания, сравняващи 
различните бета-блокери. Скорошно малко, рандомизирано 
плацебо-контролирано изпитване показа намаляване на LVOTO 
в покой и усилие и облекчаване на симптомите и QoL при 

631терапия с метопролол.

и соталол. Дизопирамидът може да се използва в комбинация с 
633верапамил.

   Верапамилът (начална доза 40 mg три пъти дневно до максимум 
480 mg дневно) може да се използва, когато бета-блокерите са 
противопоказани или неефективни, но, на базата на ограничени 
данни, трябва да се използва предпазливо при пациенти с тежка 
обструкция (≥100 mmHg) или повишено белодробно 
артериално систолно налягане, тъй като може да провокира 

636 белодробен едем. Краткосрочното перорално приложение 
може да увеличи физическия капацитет, да подобри симптомите 
и да нормализира или подобри диастолното пълнене на ЛК, без 

637–640 да променя систолната функция. Подобни находки са 
демонстрирани при дилтиазем (начална доза 60 mg три пъти 

641 дневно до максимум 360 mg дневно) и трябва да се вземе 
предвид при пациенти с непоносимост или противопоказания 
към бета-блокери и верапамил.

    При липсата на пряко директно сравнение, работната група не 
успя да препоръча употребата на инхибитори на сърдечната 
миозин АТФаза като първа линия медицинска терапия, но счете 
доказателствата за достатъчно стабилни, за да подкрепи 
препоръката, че употребата им като втора линия терапия трябва 
да се вземе предвид, когато оптималната медицинска терапия с 
бета-блокери, калциеви антагонисти и/или дизопирамид е 
неефективна или се понася лошо. Поради липса на доказателства 
за противното, инхибиторите на сърдечната миозинова АТФаза 
не трябва да се използват с дизопирамид, но могат да се прилагат 
едновременно с бета-блокери или калциеви антагонисти. 
Повишаването на дозата на лекарството до максимална доза от 15 
mg трябва да се мониторира в съответствие с лицензираните 
указания, като се използва мониториране с ехокардиография. 
При пациенти с противопоказания или известна чувствителност 
към бета-блокери, калциеви антагонисти и дизопирамид, 
инхибиторите на сърдечната миозинова АТФаза биха могли да се 
вземат предвид като монотерапия.

   Ниски дози бримкови или тиазидни диуретици могат да се 
използват с повишено внимание за намаляване на задуха, свързан 
с LVOTO, но е важно да се избягва хиповолемия.
    Инхибитори на сърдечната миозинова АТФаза. Мавакамтенът 
е първият в класа инхибитор на сърдечната миозин аденозин 
трифосфатаза (АТФаза), който действа чрез намаляване на 
образуването на кръстосани мостове актин–миозин, като по този 
начин намалява контрактилитета и подобрява енергетиката на 
миокарда. В наскоро публикуваното клинично проучване за 
оценка на мавакамтен при възрастни със симптомна обструктивна 
хипертрофична кардиомиопатия (EXPLORER-HCM), мавакамтен 
е намалил градиента в изходния тракт на лявата камера (LVOT) и е 
подобрил работния капацитет в сравнение с плацебо при 
пациенти с HCM и симптомна LVOTO (NYHA II–III и EF >55%); 
при 27% от пациентите на мавакамтен градиентът на LVOT е 
намалял до <30 mmHg и те са имали подобрение до клас I по 

622 NYHA. Лекарството е показало добра поносимост и има 
благоприятен профил на безопасност; само малка част от 
пациентите са развили преходна ЛК систолна дисфункция, която 
е отзвучала след временно спиране на лекарството. Второ 
проучване (Проучване за оценка на мавакамтен при възрастни 
със симптомна обструктивна ХКМП, които са показани за 
септална редуцираща терапия [VALOR-HCM]), насочени за 
септална редуцираща терапия (SRT) поради неповлияващи се 
симптоми, показва, че мавакамтен значително намалява дела на 
пациентите, отговарящи на критериите за SRT след 16 и 

642,643 32седмици. Малки подпроучвания с СМР и ECHO подсказват 
че мавакамтенът може да доведе и до положително 
ремоделиране на миокарда, с намаляване на миокардната маса, 

644–646 дебелината на стената на ЛК и обема на лявото предсърдие.
Афикамтен, следващият в класа инхибитор на сърдечния миозин, 
също показа наскоро във Фаза II рандомизирано плацебо-
контролирано проучване (Рандомизирана оценка на дозирането 
с КК-3773274 при обструктивна болест на изходния тракт поради 
HCM  [REDWOOD-HCM]) значително намаляване на 
градиентите на LVOT и нивата на NT-proBNP при възрастни 

647пациенти със симптоматична обструктивна HCM.
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c, 631–633,648–650

I B

633,637–641

I B

d 

c, 632–634

I B

c,622,642–646

IIa A

Продължава

Не

LVOTO в покой/провокация ≥50 mmHg

или

Да

Все още със симптоми или непоносимост/
противопоказание за бета-блокери

Сърдечният миозин АТФазен инхибитор 
(мавакамтен), титриран до максимално поносима 
доза с ехокардиографско проследяване на ЛКИФ, 
трябва да се вземе предвид като монотерапия при 
симптомни възрастни пациенти с LVOTO в покой 
или след провокацияc (натоварване или проба на 
Valsalva), които имат непоносимост или 
противопоказания към бета-блокери, верапамил/
дилтиазем или дизопирамид. 622,644–646

IIa B

c 

627

IIa C

c, 632

IIb C

c 623,639

IIb C

IIb C

©
E
SC

2
02

3

АТФаза, аденозин трифосфатаза; i.v.,интравенозно;ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокаме-
рна фракция на изтласкване; LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера.
а
Препоръчителен клас.

bДоказателствено ниво.
cПровокация с маневра на Valsalva, упражнения в изправено положение или перорал-
ни нитрати, ако не могат да се упражняват. 
dQTc интервалът трябва да се следи по време на титриране на дизопирамид и дозата 
да се намали, ако надвишава 500 ms.

Симптоми
Могат да се имат 

предвид бета-блокери 
или верапамил (Клас IIb)

Бета-блокери 
(Клас I)

Верапамил 
(Клас I)

или

Дилтиазем 
(Клас I)

Все още със симптоми

Все още със симптоми

Дизопирамид 
(Клас I)

Мавакамтен 
(Клас IIa)

Септум-редуциращи терапии
(Клас I)

Фигура 14 Схема за лечение при обструкция на изходния тракт на лявата камера. LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера.

Препоръки Таблица 19 - -Препоръки за медикаменто
зно лечение на обструкцията на изходния тракт на 
лявата камера

Препоръки a b
Клас Ниво

Невазодилатативните бета-блокери, титрирани до
 максимална поносима доза, се препоръчват като 
терапия от първа линия за подобряване на 
симптомите при пациенти с LVOTO в покой или 
след провокация.

Верапамил или дилтиазем, титрирани до 
максимална поносима доза, се препоръчват за 
подобряване на симптомите при симптомни 
пациенти с LVOTO в покой или след провокацияc, 
които имат непоносимост или противопоказания 
за бета-блокери.

Дизопирамид, титриран до максимална поносима 
доза, се препоръчва в допълнение към бета-блокер 
(или, ако това не е възможно, с верапамил или 
дилтиазем) за подобряване на симптомите при 
пациенти с LVOTO в покой или след 
провокация

Инхибитор на сърдечната миозинова АТФаза 
(мавакамтен), титриран до максимално поносима
доза с ехокардиографско проследяване на ЛКИФ, 
трябва да се вземе предвид в допълнение към 
бета-блокер (или, ако това не е възможно, с 
верапамил или дилтиазем), за да се подобрят 
симптомите при възрастни пациенти с LVOTO в 
покой или след провокация. 

Бета-блокери и вазоконстриктори, перорално или 
i.v., трябва да се вземат предвид при пациенти с 
тежка провокируема   LVOTO, представяща се с 
хипотония и остър белодробен оток, които не 
реагират на приложение на течности.

Дизопирамид, титриран до максимална поносима 
доза, може да се има предвид като монотерапия 
при пациенти с непоносимост или 
противопоказания за бета-блокери и верапамил/
дилтиазем за облекчаване на симптомите при 
пациенти с LVOTO в покой или след 
провокация.

Бета-блокери или верапамил биха могли да се 
вземат предвид в избрани случаи при безсимптом-
ни пациенти с LVOTO в покой или след провока-
ция  за намаляване на налягането в  ЛК.

Предпазливото използване на ниски дози 
диуретици може да се вземе предвид при 
симптомна LVOTO за намаляване на диспнеята 
при усилие.
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Assess alternative/additional explanations

Минимална дебелина на предната 
септална преграда 15 мм

Оценка на алтернативните/допълнителни обяснения1

2

3

4

Фигура 15  Контролен списък за предварителна оценка за пациенти, при които се обсъждат инвазивни терапии за намаляване на преградата. ПМ, 

предсърдно мъждене; MV, митрална клапа; RVOTO, обструкция на изходния тракт на дясната камера; SAM, систолно движение на предното платно.

Затлъстяване

Респираторно заболяване

Коронарна артериална болест

Анемия

Тиреоидна болест

Аритмия (напр. ПМ)

Странични лекарствени ефекти

Системно заболяване (напр. амилоид)

RVOTO

Оценка на механизма на обструкцията

Свързани със SAM

Субаортна мембрана

Средна кухина

Аортна стеноза

Аномална инсерция на папиларен мускул

Акцесорна тъкан на МК

Оценка на анатомията/функцията на МК

Друга възможна аномалия/функция на МК

Пролапс на МК

Оценка на разпространението и тежестта на хипертрофията

  Хирургия. Най-често извършваната хирургична процедура за 
лечение на LVOTO е миектомия на камерния септум, при която в 
базалния септум под аортната клапа отвъд точката на контакт 
между митралното платно и септума се създава правоъгълно 

654 корито  под аортната клапа.

необясним рецидивиращ синкоп, въпреки максимално 
поносимата лекарствена терапия, трябва да се има предвид 
инвазивно лечение (SRT) с цел намаляване на LVOTO. Инвазивна 
терапия може да се има предвид и при пациенти с леки симптоми 
(NYHA клас II), рефрактерни към медицинска терапия, които имат 
градиент в покой или максимален провокиран градиент ≥50 
mmHg (натоварване или Valsalva) и свързана със систолно 
движение напред умерена до тежка митрална регургитация, ПМ 
или умерена до тежка дилатация на лявото предсърдие в 
експертни центрове с демонстрирани ниски нива на процедурни 

653усложнения.

7.1.4.1.3. Инвазивно лечение на изходния тракт на 
лявата камера (редуцираща септума терапия). 
  Няма данни в подкрепа на използването на инвазивни 
процедури за намаляване на LVOTO при безсимптомни 
пациенти, независимо от нейната тежест. Въпреки това, някои 
ретроспективни данни подсказват, че лицата с високи градиенти 
на LVOT, дори и с минимални симптоми, имат по-висока 

651 смъртност от тези без значително повишени градиенти.
Забавянето на SRT може да окаже влияние върху дългосрочните 
резултати, особено когато е >5 години от първото откриване на 
градиент, дори да се постигне успешно облекчаване на 
симптомите и градиента. По-ранните интервенции могат да 
бъдат свързани с по-ниски нива на усложнения и по-добра 

652прогноза.
  При пациенти с градиент в LVOTO ≥50 mmHg, тежки симптоми 
(функционален клас III–IV по NYHA) и/или синкоп при усилие или 
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Препоръчва се SRT да се извършва от опитни 

оператори, работещи като част от мултидисципли-

нарен експертен екип за лечението на 

HCM. 664,665,687,695,696,708–710

I C

697–702

I B

673

I C

686,711–713

IIa C

661,669–672,714

IIa C

IIa C

653,715

IIb C

Продължава

Препоръки Таблица 20 - Препоръки за септална 
редуцираща терапия

Препоръки a b
Клас Ниво

SRT за подобряване на симптомите се препоръчва 

при пациенти с градиент на LVOT в покой или 

максимална провокация ≥50 mmHg, които са във 

функционален клас III–IV по NYHA/Ross, въпреки 

максимално поносимата медицинска терапия.

Септална миектомия, вместо ASA, се препоръчва 

при деца с показание за SRT, както и при възрастни 

пациенти с показание за SRT и други лезии, които 

изискват хирургична интервенция (напр. аномалии 

на митралната клапа).

SRT трябва да се вземе предвид при пациенти с 
повтарящ се синкоп при усилие, причинен от 
градиент на LVOTO ≥50 mmHg в покой или при 
максимална провокация, въпреки оптималната 
медицинска терапия.

Коригиране или замяна на митралната клапа 
трябва да се има предвид при симптомни 
пациенти с градиент на LVOTO в покой или 
максимална провокация ≥50 mmHg и умерена до 
тежка митрална регургитация, която не може да 
бъде коригирана само със SRT.

Корекция на митрална клапа трябва да се има 
предвид при пациенти с градиент на LVOTO ≥50 
mmHg в покой или максимална провокация, когато 
има умерена до тежка митрална регургитация след 
изолирана миектомия.

SRT може да се обмисли в експертни центрове с 
демонстрирани ниски нива на процедурни 
усложнения при пациенти с леки симптоми 
(NYHA клас II), рефрактерни на медицинска 
терапия, които имат в покой или максимална 
провокация (натоварване или Valsalva) градиент 
≥50 mmHg и:
  умерена до тежка свързана със SAM митрална 
  регургитация; или
  ПМ; или
  умерена до тежка дилатация на лявото 
  предсърдие.

697–702тракт на ЛК. Рискът от AV блок след операцията и ASA е най- 
висок при пациенти с предшестващо заболяване на 
проводимостта и преди интервенцията се препоръчва 

704профилактично перманентно пейсиране,  макар че последните 
данни показват, че дългосрочният изход при пациенти след ASA с 
имплантиран постоянен пейсмейкър е подобен на този без 

705 пейсмейкър. Повторна процедура на ASA или миектомия се 
съобщава при 7–20% от пациентите след ASA, което е по-високо 

702 от съобщаваното след хирургична миектомия. Септалната 
аблация може да бъде по-малко ефективна при пациенти с много 
тежка хипертрофия (≥30 mm), но системните данни са 

706 ограничени. Рискът от дефект на камерната преграда след 
септална миектомия е много малък като цяло и може да бъде по-
висок при пациенти с лека хипертрофия (≤16 mm) в точката на 
контакт между митралното платно и септума. Този риск е 
изключително рядък при ASA, но алтернативите като двукамерна 
стимулация или корекция/смяна на митрална клапа трябва също 

707да се вземе предвид в такива случаи.

  То премахва или намалява значително градиента в изходния 
тракт на ЛК в над 90% от случаите, намалява митралната 
регургитация свързана със систолното движение напред и 
подобрява работния капацитет и симптомите. Дългосрочна 
симптоматична полза се постига при >80% от пациентите с 
дългосрочна преживяемост, сравнима с тази на общата 

655–665 популация. Пред-оперативните детерминанти за добър 
дългосрочен резултат са възраст <50 години, размер на лявото 

663предсърдие <46 mm, липса на ПМ и мъжки пол.
  Основните хирургични усложнения са AV нодален блок, ляв 
бедрен блок (ЛББ), дефект на камерната преграда и аортна 
регургитация, но те не са чести (с изключение на ЛББ) в опитни 
центрове, използващи насочване с интраоперативна 

6 6 2 , 6 6 6 , 6 6 7  трансезофагеална ехокардиография. Когато има 
съпътстваща среднокухинна обструкция, стандартната 
миектомия може да бъде разширена дистално в средната част на 
камерата около основата на папиларните мускули; всъщност 
данните за ефикасността и дългосрочните резултати при този 

668подход са ограничени.

  Алкохолна септална аблация (ASA). В опитни центрове 
селективното инжектиране на алкохол в артерия, която 
перфорира септума, с цел създаване на локален септален 
цикатрикс води до резултати, подобни на хирургичните 
операции, които се изразяват в намаляване на градиента, 
подобряване на симптомите и работния капацитет, включително 

678–685 и при по-млади лица. В много центрове, ASA се превърна в 
основен вариант на SRT. Главното нефатално усложнение е AV 
блок при 7–20% от пациентите, а процедурната смъртност е по-

679–683,686,687ниска от изолираната миектомия.
  Поради вариабилността на септалното кръвоснабдяване, 
миокардната контрастна ехокардиография е от съществено 
значение преди инжектирането на алкохол. Инжектирането на 
големи количества алкохол в множество септални клонове с цел 
намаляване на градиента, обикновено не се препоръчва в 
катетърната лаборатория, тъй като може да бъде свързана с висок 

688риск от усложнения и аритмични инциденти.

  Няма рандомизирани проучвания, сравняващи хирургията и 
ASA, но няколко мета-анализа показват, че и двете процедури 
подобряват функционалния статус при сходна процедурна 

697–703 смъртност. Алкохолната септална аблация е свързана с по-
висок риск от AV блок, който изисква имплантиране на постоянен 
пейсмейкър, както и по-големи остатъчни градиенти в изходния 

   При пациенти с първично заболяване на митралната клапа или 
изразено удължаване на митралното платно и/или умерена до 
тежка митрална регургитация, септалната миектомия може да се 

669–675 комбинира с корекция или смяна на митралната клапа. При 
пациенти с ПМ, може да се извърши едномоментна аблация с 

676 придружаваща Cox–Maze процедура. При кърмачета и много 
малки деца, модифицираната процедура на Konno може да бъде 
алтернатива на миектомията, когато аортният пръстен е 

677прекалено малък.

   При малък брой пациенти се съобщава за алтернативни методи, 
689,690 включително техники, различни от ASA (спирали, частици 

691 692пяна от поливинил алкохол, цианакрилат ) и директна 
ендокавитарна и вътремускулна аблация (радиофреквенция, 

693,694 криотерапия). Тези алтернативни методи не са сравнявани 
директно с други терапии за редукция на септума, за които няма 
данни за дългосрочни резултати/безопасност. Алкохолната 
септална аблация и алтернативните методи не трябва да се 
използват при деца с HCM извън експерименталните условия, 
поради липса на средносрочни до дългосрочни данни за 
безопасност и ефикасност.
  Хирургия спрямо алкохолна септална аблация. Поради 
специфичните анатомични характеристики на LVOT и 
митралната клапа, някои пациенти с HCM ще бъдат по-
подходящи кандидати за септална миектомия, отколкото за ASA. 
Опитни мултидисциплинарни екипи трябва да оценяват всички 
пациенти преди интервенцията, тъй като заболеваемостта и 
смъртността са силно зависими от наличното ниво на експертиза 

687,695,696 (вж. Раздел 9). Обобщение на ключовите моменти в 
предоперативната оценка е показано на .Фигура 15
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633,719–724

IIb C

633,719–724,726

IIb C
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738,739
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Заместването на митралната клапа може да се 

обмисли при пациенти с градиент в LVOTO в 

покой или при максимална провокация ≥50 mmHg, 

когато след изолирана миектомия има умерена до 

тежка митрална регургитация.
661,674,714,716

IIb C

717,718

IIb C
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Хирургична аблация на ПМ и/или процедури за 

оклузия на лявото предсърдно ухо по време на 

септална миектомия може да се имат предвид при

пациенти с  и симптомно ПМ.HCM

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

ASA, алкохолна септална аблация; AV, атриовентрикуларен; ICD, имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор; ЛК, лява камера; LVOTO, обструкция на изходния 
тракт на лявата камера.

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

ПМ, предсърдно мъждене; ASA, алкохолна септална аблация; HCM, хипертрофична 
кардиомиопатия; LVOT, левокамерен изходен тракт; LVOTO, обструкция на изходния 
тракт на лявата камера; NYHA, Нюйоркска сърдечна асоциация; SAM, систолично 
предно движение; SRT, терапия за намаляване на преградата.

  Двукамерно пейсиране. Три малки, рандомизирани, плацебо-
контролирани проучвания на двукамерното пейсиране и няколко 
дългосрочни обсервационни проучвания докладваха за 
намаляване на градиентите на изходния тракт на ЛК и различна 
степен на подобрение на симптомите и QoL, включително едно 

719–724 педиатрично проучване. Cochrane ревю е направило 
заключение, че данните за ползите от пейсирането се основават 
на физиологични мерки, но при тях липсва информация за 

725клинично значими крайни точки.

Препоръки Таблица 21 -Препоръки относно показани-
ята за сърдечно пейсиране при пациенти с обструкция

Препоръки a b
Клас Ниво

Секвенциално AV пейсиране с оптимален AV 
интервал за намаляване на градиента на изходя-
щия тракт на ЛК или за улесняване на медикамен-
тозното лечение с бета-блокери и/или верапамил 
може да се вземе предвид при избрани пациенти 
с LVOTO в покой или приовокация ≥50 mmHg, 
синусов ритъм и рефрактерни към лекарства 
симптоми, които имат противопоказания за ASA 
или септална миектомия, или са изложени на 
висок риск от развитие на сърдечен блок след 
ASA или септална миектомия.

При пациенти с LVOTO ≥50 mmHg в покой или 
при провокация, синусов ритъм и рефрактерни 
към лекарства симптоми, при които има показание 
за ICD, може да се обмисли двукамерен ICD 
(вместо устройство с един отвеждащ електрод), за 
да се намали градиента ва изходния тракт на ЛК 
или за улесняване на медикаментозното лечение с 
бета-блокери и/или верапами.

  Средно-кухинна левокамерна обструкция и апикални 
аневризми. Средно-кухинната левокамерна обструкция се 

727,728 среща при ~10% от пациентите с HCM. Пациенти със средно-
кухинна обструкция  са обикновено с изразена симптоматика и в 
редица проучвания са показали повишен риск от прогресираща 

727–729 сърдечна недостатъчност и BCC. Приблизително 25% от 
пациентите имат и апикална ЛК аневризма (вж. Раздел 

580,727,728,730 7.1.5). Пациентите с обструкция на средната част на 
кухината на ЛК трябва да бъдат лекувани с високи дози бета-
блокери, верапамил или дилтиазем, но отговорът е често 
неоптимален. Ограниченият опит, предимно от единични 

центрове, подсказва, че среднокамерната обструкция може да 
бъде облекчена чрез трансаортна миектомия, трансапикален 
достъп или комбинирани трансаортни и трансапикални инцизии, 
с добри краткосрочни резултати, но несигурна дългосрочна 

731,732преживяемост.
  Апикалните аневризми на лявата камера сами по себе си се 
нуждаят рядко от лечение. Малък брой пациенти развиват 
мономорфна камерна тахикардия, свързана със съседни апикални 
цикатрикси, които могат да бъдат податливи на картографиране и 

730,733 аблация (вижте Раздел 7.1.5). Рядко има тромби в аневризмата, 
които трябва да се лекуват с дългосрочна перорална 
антикоагулация.734,735 Антикоагулацията може да се има 
предвид и при пациенти с HCM и апикални аневризми при липса 

736,737на документирани тромби.

7.1.4.2. Лечение на симптомите при пациенти без 
обструкция в изходния тракт на лявата камера
7.1.4.2.1. Сърдечна недостатъчност и гръдна болка.
   Лечението на сърдечна недостатъчност при пациенти без 
LVOTO трябва да следва указанията в Препоръки на ESC 2021 г. за 
диагностика и лечение на остра и хронична сърдечна 
недостатъчност, обобщени в Раздел 6.10.2. Целта на меди-
каментозната терапия е да се намали диастолното налягане в ЛК и 
да се подобри ЛК пълнене чрез забавяне на сърдечната честота с 
бета-блокери, верапамил или дилтиазем (в идеалния случай се 
мониторира чрез амбулаторен ЕКГ запис) и предпазлива 
употреба на бримкови диуретици. Бета-блокерите или 
калциевите антагонисти трябва да се вземат предвид при 
пациенти с продължителни епизоди на болка при усилия, 

подобна на тези при стенокардия, дори при липса на LVOTO в 
покой или при провокация, или обструктивна КАБ. При липса на 
LVOTO може да се обмисли предпазлива употреба на перорални 
нитрати. Може да се обсъди и ранолазин за облекчаване на 
симптомите при пациенти с ангиноподобна гръдна болка без 

738,739данни за LVOTO.
7.1.4.2.2 Сърдечна ресинхронизираща терапия. 
Регионална хетерогенност на ЛК контракция и релаксация може 
да се наблюдава при пациенти с HCM, а диссинхронията на ЛК 

745 може да бъде маркер за лоша прогноза. Данни за влиянието на 
CRT върху симптомите, ЛК функция и прогнозата при пациенти с 
необструктивна HCM остават ограничени, но се появиха нови 
доказателства след Препоръки на ESC 2014 г. за диагностика и 

746,747лечение на хипертрофична кардиомиопатия.  Има едно малко 
проучване, използващо заслепен кръстосан дизайн на 

Препоръки Таблица 22 - Препоръки при гръдна болка 
при усилие при пациенти без обструкция в изходния 
тракт на лява камера.

Препоръки a b
Клас Ниво

Пероралните нитрати могат да се имат предвид за 
облекчаване на симптомите при пациенти със 
стенокардоподобна гръдна болка, дори и при 
липса на обструктивна КАБ, ако няма LVOTO.

Бета-блокерите и калциевите антагонисти (вера-
памил или дилтиазем) трябва да се имат предвид 
за подобряване на симптомите при пациенти със 
стенокардо-подобна гръдна болка, дори и при 
липса на LVOTO или обструктивна КАБ

Може да се приеме, че ранолазин подобрява 
симптомите при пациенти със стенокардоподобна 
болка, дори и при липса на LVOTO или 
обструктивна КАБ.

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

КАБ, коронарна артериална болест; LVOTO, обструкция на изходния тракт на 
лявата камера.
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Table 19 Основни клинични характеристики, свързани с повишен риск от внезапна сърдечна смърт

Рискови фактори Коментар

86,525,584,760–764

525,584

765 766

584

535,767

757

NSVT

81

,

525

,

535

,

590

,

764

,

765

,

768–773
765,774

768

81,535,592,593,763,765,770–772,775–780

525,592,763,765,769,781–784

525, 592, 762, 782

81,535

785

81,525,535,584,590,755,761,768,769,781,786–788

584

81,525,535,584,772,789

Обструкция на ЛК изходен тракт 86,525,590,762,768,790

81,535,772,777
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ПМ, предсърдно мъждене; b.p.m, удара в минута; ЕКГ, електрокардиограма; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛП, ляво предсърдие; ЛК, лява камера; ЛКХ, левокамерна 
хипертрофия; LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; BCC, внезапна сърдечна смърт; ТТЕ, трансторакална 
ехокардиограма.

   Препоръки на ESC 2021 г. за кардиостимулация и сърдечна ре-
синхронизираща терапия препоръчват използването на 

724 стандартни критерии за CRT при пациенти с HCM. Работната 
група счита, че те са с ограничена полза при HCM, тъй като 
характерната за това заболяване патология означава, че 
пациентите с контрактилно увреждане рядко имат  ЛКИФ ≤35%. 
Въпреки признанието, че това е недостатъчно изследвана област, 
работната група предлага по-прагматичен подход, при който 
CRT може да се има предвид при отделни симптомни пациенти с 
ЛК увреждане ( ЛКИФ <50%), които отговарят на сегашните ESC 
ЕКГ критерии (LBBB , QRS 130–149 ms) .  Сърдечната 
ресинхронизираща терапия може също да се има предвид при 

двукамерно и фалшиво пейсиране, и предварително определен 
анализ, стратифициран според промените в крайния диастолен 

748 обем на ЛК (ЛВТДО) с изходно физическо натоварване.
Двукамерното пейсиране е било свързана със значително 
повишаване на ЛКТДО и на ударния обем при пациенти, които са 
имали намаление на работния ЛКТДО преди пейсирането 
(съответно на облекченото диастолно камерно взаимодействие). 
То е довело до подобрение на пиковата максимална кислородна 
консумация (VO2) (1,4 mL/kg/min) и на скоровете за QoL.748 
Заедно те подсказват, че симптомните отговори на CRT могат да 
възникнат при отделни пациенти, но те не са свързани със 
задължителни промени на ЛКИФ или доказателства за 
намаляване на прогресията до краен стадий на сърдечна 
недостатъчност.

пациенти с HCM и нарушена систолна функция, които се нуждаят 
746от постоянно камерно пейсиране.  В съответствие с Препоръки 

на ESC 2021 г. за сърдечно пейсиране и сърдечна ре-
синхронизираща терапия, работната група не ги включи като 
специфични препоръки, предвид ограничената доказателства .

В повечето съвременни серии от възрастни пациенти с HCM се 
съобщава за годишна честота на сърдечно-съдовата смърт от 1-
2%, като основните причини за смърт са BCC, сърдечна 

749недостатъчност и тромбоемболия. Най-често регистрираното 
 фатално ритъмно събитие е спонтанното камерно мъждене (VF), 

но са описани асистолия, AV блок и безпулсова електрическа 
532,750–754 активност. При деца с HCM, въпреки че първоначалните 

проучвания, обикновено при малки, добре подбрани кохорти, 
755–757 съобщават за годишни нива на BCC до 10%, по-скорошни, 

по-мащабни популационни проучвания, показват годишни 
 81,535,758регионални нива на BCC 1,2–1,5%. Макар че е много по-

ниско, отколкото се смяташе преди, то е все още >50% по-високо 
от докладваните при HCM при възрастни  популации. Изглежда, 
че внезапната сърдечна смърт е много рядка във възрастта под 6 

81,759години.
   Оценката на риска от BCC е неразделна част от клиничното 
поведение. Клиничните характеристики, които са свързани с 
повишен риск от BCC и тези, които са използвани в предишни 
указания за оценка на риска, са показани в .Таблица 19

7.1.5. Профилактика на внезапната сърдечна 
смърт при хипертрофична кардиомиопатия

Възраст Ефектът на възрастта върху BCC е изследван в редица проучвания                        и две от тях показват 

сигнификантна връзка с повишен риск от BCC при по-млади пациенти.

Някои рискови фактори изглеждат по-важни при по-млади пациенти, най-вече NSVT,     тежка ЛКХ       и 

необясним синкоп.

Внезапната сърдечна смърт е много рядка при възраст под 6 години,          и има известни данни, които 

подсказват пик на BCC при HCM в детската възраст между 9 и 15 години;       въпреки това, връзката между 

възрастта на диагностициране и рискът от BCC при HCM в детска възраст остават неясни.

NSVT (дефинирана като ≥3 последователни камерни екстрасистоли при честота ≥120 удара в минута с 
продължителност <30 s) се среща при 20–30% от пациентите по време на амбулаторно ЕКГ мониториране и 
е независим предиктор на BCC.
Няма доказателства, че честотата, продължителността или скоростта на NSVT влияе върху риска от BCC.
NSVT, възникващ по време на или непосредствено след тренировка, е много рядък, но може да бъде свързан 
с висок риск от BCC.

 Тежестта и степента на ЛКХ, измерени с TTE, са свързани с риска от BCC.

 Няколко проучвания показват най-голям риск от BCC при пациенти с максимална дебелина на стената 

≥30 mm; но има малко данни при пациенти с екстремна хипертрофия (≥35 mm).

Максимална дебелина на ЛК

Фамилна анамнеза за внезапна
сърдечна смърт в млада възраст

 Въпреки че дефинициите варират,                  фамилната анамнеза за BCC обикновено се счита за клинично 
 значима, когато един или повече роднини от първа степен са починали внезапно на възраст <40 години с или 
 без диагноза HCM, или когато BCC е настъпила при първа степен роднина на всяка възраст с установена 
 диагноза HCM.
 Фамилната анамнеза за BCC не изглежда независим рисков фактор за BCC при HCM в детска възраст.
 Това може да се дължи на по-голямо разпространение на de novo варианти на HCM в детска възраст, 
 включване на не-саркомерно заболяване и/или недостатъчно отчитане на фамилната анамнеза в 
педиатричните  кохорти.

Синкоп   Синкопът е често срещан при пациенти с HCM, но е труден за оценка, тъй като има множество причини.

 Не-неврокардиогенен синкоп, за който няма обяснение след изследване, е свързан с повишен риск от 

 BCC.

 Епизодите в рамките на 6 месеца след оценката може да са по-предсказуеми за BCC.

 Няколко проучвания съобщават за положителна връзка между размера на LA и BCC.                          Няма 

данни за връзката между BCC и площта или обема на ЛП. Измерването на размера на LA също е важно при 

оценката на риска от ПМ (вж. Раздел 6.10.3).

Левопредсърден диаметър

  Редица проучвания съобщават за значителна връзка между LVOTO и риска от BCC.                          Остават 

  няколко въпроса без отговор, включително прогностичното значение на провокираната LVOTO и въздей-

  ствието на лечението (медицинско или инвазивно) върху BCC.

 При HCM в детска възраст има противоречиви данни за връзката между LVOTO и риска от BCC.
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7.1.5.2. Систолна дисфункция на лявата камера

Апикалните аневризми на лявата камера се дефинират като 
тънкостенен дискинетичен или акинетичен сегмент в най-
дисталната част на лявата камера и често са свързани със 
среднокухинен градиент. Разпространението им при 
неселектирани пациенти е несигурно, но те са докладвани при 
3% от лицата в проспективния Регистър на хипертрофичната 

124 кардиомиопатия (РХКМП). Първите описания на апикални 
аневризми на ЛК при HCM  са подсказа ли връзка с 

730 продължителната мономорфна камерна тахикардия (SMVT) – 
сравнително рядко явление при HCM – и редица проучвания 

580,728,736,737,791,792 предполагат, че те са полезен маркер за риск от BCC.     
На базата на тези данни, аневризмите на ЛК бяха включени в 
неотдавнашните Препоръки за HCM на Американската 
кардиологична асоциация/Американския колеж по кардиология 
(AHA/ACC) 2020 г. като основен независим рисков фактор за 

793 BCC и бяха възприети като разумна  индикация за ICD. В 
преглед на тези препоръки беше направена оценка на данните от 
две публикувани проучвания и мета-анализ (вж. Допълнителни 
данни онлайн, Таблица S2). Всичките тези проучвания са 
ретроспективни и абсолютният брой събития е твърде малък, за 
да бъде направена оценка на независимата прогностична 
стойност на апикалните аневризми. В две малки серии описващи 
избрана подгрупа от пациенти с HCM със среднокамерна 
обструкция, не е имало увеличение на честотата на BCC. В 
единствената серия, която предоставя подробен анализ на 
случаите с ВСС, болшинството са били с подходящи ICD 
интервенции за мономорфна VT, което подсказва сигнификантни 

737 противоречия при включването. И накрая, голяма част от 
индивидите с инциденти са имали други важни рискови маркери, 
включително предхождаща продължителна камерна аритмия. На 
базата на сегашните данни работната група препоръчва 
индивидуализираните решения за ICD да се основават на добре 
установени рискови фактори, а не само на наличието на апикална 
аневризма на ЛК.

7.1.5.1. Апикални аневризми на лявата камера

Малък брой ретроспективни проучвания и два по-големи 
регистъра са изследвали връзката между прогнозата при 
пациенти с HCM и ЛК систолна дисфункция (най-често 
дефинирана от ЛКИФ <50%) (вижте Допълнителни данни 
онлайн, Таблица S3). Всички проучвания последователно 
показват повишена честота на инциденти с BCC при пациенти с 
левокамерна систолна дисфункция (ЛКСД), варираща от 7 до 20% 
в сравнение с тази при пациенти с нормална ЛК систолна 
функция. Въпреки това, независимата и допълнителна стойност 
на ЛКСД в сравнение с настоящите инструменти за 
стратификация на риска не е изследвана. Има само един 
мултивариантен модел, който изследва независимата връзка на 
ЛКСД с риска от инциденти на BCC, но изследваните ко-
варианти са били ограничени (възраст, пол и време на 

315 проследяване). Както при други наскоро предложени рискови 
маркери при HCM, работната група запазва препоръката си за 
първоначална оценка на риска от BCC чрез използване на 
инструментите HCM-SCD Risk и HCM Risk-Kids и след това да се 
използва наличието на ЛКИФ <50% при съвместно вземане на 
решения за профилактично имплантиране на ICD, с пълно 
разкриване на липсата на солидни данни за въздействието му 
върху прогнозата.

7.1.5.3. Късно гадолиниево усилване при сърдечно-
магнитен резонанс
В Препоръки на ESC 2014 г. за диагностика и лечение на 
хипертрофична кардиомиопатия степента на LGE при СМР се 
счита за полезен метод за прогнозиране на сърдечно-съдовата 
смъртност, но по това време данните са преценени като 
недостатъчни, за да подкрепят използването на LGE при 
прогнозиране на риска от BCC. Оттогава са публикувани повече 
проучвания (вижте Допълнителни данни онлайн, Таблица S1). 
Като цяло, данните показват, че LGE е често срещано явление и, 
когато е екстензивно (изразено като процент от ЛК маса), е 

    За баланс, работната група поддържа препоръката първо да се 
направи оценка на риска от ВСС с помощта на рисковите 
калкулатори за HCM-SCD. За пациенти, които са в категория 
нисък до среден риск, наличието на екстензивно LGE (≥15%) 
може да се използва при вземане на решения съвместно с 
пациентите за профилактично имплантиране на ICD, като се 
признава липсата на солидни данни за влиянието на количествено 
определения белег върху персонализираните оценки на риска, 
генерирани от рисковите калкулаторите HCM-SCD.

Абнормният отговор на кръвното налягане при физическо 
натоварване може да е свързан с по-висок риск от ВСС при 
възрастни пациенти на възраст ≤40 години, но има ниска 
положителна прогностична точност, като прогностичната му 
значимост при пациенти на възраст >40 години е неизвестна, а 
новите данни са подсказали, че макар да е свързан с повишена 
обща смъртност дължаща се най-вече на сърдечна 
недостатъчност, той не е постоянно свързан с повишен риск от 

800,801камерна аритмия или ВСС.  Няма доказателства, които да 
предполагат, че абнормният отговор на кръвното налягане към  

802натоварване е свързан с по-висок риск от ВСС при деца с HCM.
По тази причина работната група не препоръчва използването на 
абнормния отговор на кръвното налягане към физическо 
натоварване като показание за имплантация на ICD за първична 
превенция  при пациенти с ниска или средно-рискова категория.

7.1.5.4. Абнормен отговор на кръвното налягане при 
натоварване

свързано с повишаване на риска от BCC и други събития, 
особено при наличието на други маркери за тежест на 
заболяването, включително  систолно ЛК нарушение. Мета-
анализ на близо 3000 пациенти от няколко проучвания подсказва, 
че наличието на LGE е свързано с 2,32-кратно повишен риск от 
BCC/абортирана BCC/подходящи ICD шокове и 2,1-кратно 

794 увеличение на общата смъртност. Предполага се , че 
добавянето на LGE към настоящия алгоритъм за внезапна смърт 
AHA/ACC или рисковия модел на HCM-SCD подобряват 
стратификацията на пациентите, които са се считали иначе за 

793нисък или среден риск.
   Както и през 2014 г продължават редица несигурности. Те 
включват неизбежните объркващи фактори в ретроспективните 
проучвания характерни по принцип за високорисковите 
пациенти или пациенти, насочени специфично за септална 
миектомия. Остава и известен спор върху методите, използвани 
за количествено определяне на LGE с техниката при 
двустандартно отклонение; единственият, който е валидиран 
спрямо некропсията.605 Ретроспективните серии СМР също 
съобщават за относително високи нива на инцидентите, което 
предполага, че те не са представителни за широкия болестен 
спектър. В HCMR, проспективно проучване с СМР на 2755 
пациенти, LGE е налице при 50% от пациентите на базата на 
визуални критерии и при 60% на базата на >6 сигнални критерии 
за ВСС, но само 2% от пациентите са имали LGE >15% от ЛК 
маса.124 В най-новия доклад от регистъра е имало 24 смъртни 
случая независимо от причината след средно проследяване от 
33,5 ± 12,4 месеца (средно: 36 месеца и диапазон 1–64 месеца); 
не се съобщава за връзка с LGE.795 Има много ограничени данни 
за ролята на СМР над валидираните рискови алгоритми при 

796,797прогнозиране на риска от ВСС при деца с HCM.

Приблизително една трета от възрастните с HCM имат абнормен 
отговор на систолното кръвно налягане към натоварване, който 
се характеризира с прогресивна хипотония или неуспех да се 
увеличи систолното кръвно налягане, причинено от спад в 
системното съдово съпротивление и нисък резервен сърдечен 

798,799 дебит. Докладвани са различни дефиниции за абнормен 
;590,765,768,782отговор на кръвното налягане при пациенти с HCM  за 

целите на това ръководство, абнорменият отговор на кръвното 
налягане се дефинира като невъзможност за повишаване на 
систолното налягане с най-малко 20 mmHg от покой до пиково 
натоварване или падане на пиковото налягане с >20 mm 

590,765,768,782,800Hg.
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основава традиционно на рискови фактори, екстраполирани от 
възрастни с HCM, но този подход не идентифицира децата, 
изложени на най-голям риск от ВСС. През 2019 г. беше 
разработен първият валидиран педиатричен специфичен рисков 
модел на ВСС (HCM Risk-Kids; използващ https://hcmriskkids.org), 
подобен на HCM Risk-SCD подход,81 825 и оттогава е 

535,797,826 независимо външно валидизиран. Подобен педиатричен 
модел за прогнозиране на риска (PRIMaCY Childhood HCM 
Sudden Cardiac Death Risk Prediction tool) е също разработен, 
като се използват подобни клинични параметри и е показал 
п одо б н а  до к л а д в а н а  то ч н о с т  н а  H C M  R i s k - K i d s 
( )https://primacy.shinyapps.io/calculator/ .535

   Работната група признава предизвикателствата, свързани с 
определянето на универсални прагове за приемлив риск, но 
смята, че разчитането на неколичествена оценка на риска не 
прави нищо за разрешаването на тази дилема. Вместо това, 
работната група препоръчва по-явно споделено вземане на 
решения на базата на данните от реалния свят, както и 
индивидуалните предпочитания, вярвания, обстоятелства и те 
трябва да бъдат споделени с пациентите. По същия начин трябва 
да се обсъдят конкурентни рискове, свързани със заболяването 
(сърдечна недостатъчност, инсулт) и с възрастта и съпътстващите 
заболявания, както и усложненията, свързани с устрой-

726,827,828 ството. Критично важно значение има, че работната група 
призовава за разработване на подобрени помощни средства за 
вземане на решения за пациентите, специфично насочени към 
получателите на грижи, както и по-традиционните инструменти 
помагащи за вземането на решения от практикуващите здравни 
грижи.

    В тази актуализация работната група поддържа принципа на 
оценка на риска, използвайки валидирания инструмент HCM 
Risk-SCD като първа стъпка в превенцията на внезапна смърт при 
пациенти на възраст 16 или повече години и препоръчва 
използването на валидиран рисков скор (напр. HCM Risk-Kids 
tool) при деца и юноши <16 години. Това контрастира на 
Препоръките на AHA/ACC 2020 г. за диагностика и лечение на 

793пациенти с хипертрофична кардиомиопатия, където 
 инструментът се приема като допълнение към споделен процес за 

вземане на решение за поставяне на ICD при пациенти с 
клинични рискови маркери. Този подход на AHA/ACC  отразява 
отчасти опасенията, че осланянето на този инструмент на риска 
не отчита индивидуалното възприятие на пациента и приемането 
на предварително определени прагове за медицинска намеса, 
както и на отпадането на маркерите за клиничен риск, като ЛК 
систолно увреждане в модела HCM Risk-SCD.

     обобщава препоръките за имплантиране на ICD за Фигура 16
първична превенция при HCM във всяка рискова категория. Те 
вземат предвид не само абсолютния статистически риск, но и 
възрастта и общото здравословно състояние на пациента, 
социално-икономическите фактори и психологическото 
въздействие на терапията. Препоръките имат цел да бъдат 
достатъчно гъвкави, за да отчетат сценарии, които не са 
обхванати от моделите HCM Risk-SCD или HCM Risk-Kids. Тези 
модели не трябва да се използват при елитни спортисти или при 
лица с метаболитни/инфилтративни заболявания (напр. болест на 
Anderson–Fabry) и синдроми (напр. синдром на Noonan). 
Моделите не използват индуцирани от упражнения градиенти на 
изходящия тракт на ЛК и не са валидирани преди и след 
миектомия. Моделът HCM Risk-SCD е валидизиран в едно 

829проучване при възрастни след ASA,  а скорошно проучване е 
подсказало, че тежката ЛКХ и остатъчната LVOTO са свързани с 
повишен риск от ВСС след ASA, със скромна C-статистика от 

8300,68.

Малък брой проучвания са изследвали прогностичната стойност 
на саркомерните варианти на HCM. Въпреки първоначалните 
опити да се класифицират вариантите като "злокачествени" или 

803–807 "доброкачествени", няма проучвания, които да показват 
независима роля на специфичните саркомерни варианти за 
прогнозиране на риска от ВСС. Вариантите, първоначално 
класифицирани като "злокачествени" или "доброкачествени", 
могат да имат много различна фенотипна експресия, дори и при 

808–810членове на едно и също семейство,  а тъй като вариантите се 
срещат често в индивидуални семейства, оценката на техните 
прогностични последствия е проблематична. По подобен начин, 
докато наличието на множество саркомерни варианти в 

608,811–813 индивида се предполага да е свързано с по-лоша прогноза,
807,814–816 други кохорти не съобщават за тази връзка. Последните 

проучвания са оценили потенциалната прогностична роля на 
наличието на който и да е саркомерен вариант. Най-големият от 
тях, който включва 2763 пациенти, показва статистически 
значимо въздействие върху общата прогноза при тези със спрямо 
тези без саркомерен вариант, но не оценяват специфичната му 

238 връзка с ВСС. По-малко проучване на 512 пробанда и 114 
роднини, от които 327 са имали причиняващ болестта 
саркомерен вариант, подсказват, че наличието на патогенен 
вариант е независимо свързано със смъртност по всякаква 
причина, сърдечно-съдова и сърдечна недостатъчност, както и 

817 ВСС/предотвратена ВСС (HR 2,88; 95% CI, 1,23–6,71).
Пациентите със саркомерен вариант са били по-млади и е било 
по-вероятно да имат NSVT, синкоп и LVOTO, а връзката със ВСС 
е загубила статистическа значимост (HR 2,44; 95% CI, 0,99 –6,01; P 
= 0,052) след ажустиране за ≥2 основни клинични рискови 
фактора. Ролята на саркомерните варианти като предиктор на 
ВСС независимо от моделите за прогнозиране на риска от ВСС 
(напр. HCM Risk-SCD и HCM Risk-Kids) остава да бъде доказана. 
На базата на наличните данни, работната група не препоръчва да 
се използва наличието на саркомерен(ни) вариант(и) при 
вземането на решения за имплантиране на ICD за първична 
профилактика при лица с нисък или междинен рисков скор за 
ВСС.

Няма рандомизирани проучвания или статистически валидирани 
проспективни прогнозни модели, които могат да се използват 
като ръководство за имплантиране на ICD при пациенти с ХКМП. 
Вместо това препоръките се основават на обсервационни, 
ретроспективни кохортни проучвания, които са установили 
връзката между клиничните характеристики и прогнозата. 
Препоръки на ESC 2014 г. за диагностика и лечение на 
хипертрофична кардиомиопатия препоръчват модел за 
п р о г н о з и р а н е  н а  р и с к а  –  H C M  R i s k - S C D 
(https://qxmd.com/calculate/calculator_303/hcm-risk-scd) – който 
предоставя индивидуализирани, количествени оценки на риска, 

525 използвайки усъвършенстван фенотипен подход. Този подход 
беше валидизиран след това в независими кохорти и мета-анализ 
на наличните публикувани данни, свързани с Препоръки на ESC 
2014 г. за диагностика и лечение на ефективността на 
хипертрофична кардиомиопатия, за профилактика на BCC 
показа, че обединените оценки съответстват на наблюдавания 
риск от BCC при пациенти, обозначени като високо или ниско-

821–824рискови.  Стратификацията на риска от ВСС при децата се 

7.1.5.6. Превенция на внезапната сърдечна смърт

7.1.5.5. Саркомерни варианти

Няма рандомизирани, контролирани данни в подкрепа на 
използването на AADs за превенция на ВСС при HCM. 
Амиодарон е бил свързан с по-ниска честота на ВСС в едно малко 
обсервационно проучване на пациенти с непродължителна 
камерна тахикардия (NSVT) при Холтер мониториране, но 
обсервационни данни показват, че амиодаронът често не успява 

818,819да предотврати ВСС.  Изглежда, че дизопирамидът няма 
632 значимо влияние върху риска от ВСС. Въпреки това, при 

пациенти с ICD, които продължават да имат симптоматични 
камерни аритмии, пароксизмално ПМ или повтарящи се шокове 
въпреки оптималното лечение и препрограмирането на 

820устройството, се препоръчват бета-блокери и/или амиодарон.
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Споделено 
вземане на 
решение

Вторична превенция

Първична превенция Анамнеза 
2D и Доплер ехокардиограма 
Амбулаторна ЕКГ Симптом-
лимитирана работна проба

Вторична превенция

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти, 

които са преживели сърдечен арест поради VT или 

VF, или които имат спонтанна продължителна VT с 

хемодинамично компрометиране.
532,534,726,831,832

I B

Продължава

Първична превенция

Калкулаторът HCM Risk-SCD се препоръчва като 

метод за оценка на риска от внезапна смърт за 5 

години при пациенти на възраст ≥16 години за 

първична превенция .525,821–824

I B

81,833

I B

Възраст
Необясним синкоп

Градиент в ЛК изходен тракт
Максимална дебелина на ЛК стена

ЛП диаметър
NSVT

Фамилна анамнеза за ВСС
ЛК систолна функция

Обхват на миокардния цикатрикс

Скорове на HCM риск
Нисък риск

5-годишен риск <4%
Висок риск

5-годишен риск ≥6%

Междинен риск
5-годишен риск ≥4 

до <6%
a≥1 клинични рискови фактора

ICD 
(Клас IIb)

ICD 
(Клас IIb)

ICD 
(Клас IIа)

ICD 
(Клас I)

Сърдечен арест поради КТ или КФ
Спонтанна продължителна КТ, 

причиняваща синкоп или 
хемодинамично компрометиране 

И 
Очаквана продължителност на живота 

≥1 година

Фигура 16  Диаграма за имплантиране на имплантируем кардиовертер дефибрилатор при пациенти с хипертрофична кардиомиопатия. 2D, 

двуизмерен; СМР, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; NSVT, непродължителна камерна 
тахикардия; ВСС, внезапна сърдечна смърт; КФ, камерна фибрилация; КТ, камерна тахикардия.
aКлинични рискови фактори: екстензивно LGE (>15%) при СМР; ЛКИФ <50%.

Продължава

Препоръки Таблица 23 -Допълнителни препоръки за 

превенция на внезапната сърдечна смърт при 

пациенти с хипертрофична кардиомиопатия

Препоръки a b
Клас Ниво

Валидизирани педиатрични специфични модели за 

прогнозиране на риска (напр. HCM Risk-Kids) се 

препоръчват като метод за оценка на риска от 

внезапна смърт за 5 години при пациенти на 

възраст <16 години за първична превенция .
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Препоръчва се 5-годишният риск от ВСС да бъде 

оценен при първата оценка и преоценен на 

интервали от 1-2 години или когато има промяна 

в клиничния статус. 
525

I B

81,521,525,726,832,833

IIa B

580,728,737,791,792

IIa B

81,521,525,726,832,833

IIb B

141,796,797,834– 841

IIb B

89,315,841–844

IIb B
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Ключовите елементи на диагностичния процес при всички 
пациенти с DCM са описани в Раздел 6 и включват клинична и 
фамилна анамнеза , лабораторни тестове, ЕКГ, Холтер 
мониторинг, сърдечна образна диагностика и генетично 
изследване. Ехокардиографията има централно значение за 
диагнозата, а CMR предоставя по-подробна морфологична и 
прогностична информация. Допълнителни лабораторни тестове, 
тестове с натоварване, EMB, сърдечна КТ и сърдечна 
катетеризация трябва също да се вземат предвид, както е описано 
подробно в Раздел 6.

7.2.1.2. Родственици

7.2. Дилатативна кардиомиопатия

7.2.1.1. Индексен случай
    Дилатативната кардиомиопатия се дефинира от наличието на 
дилатация на ЛК и систолна дисфункция, които не се обясняват 
единствено с абнормни условия на натоварване или КАБ. 
Левокамерната дилатация се определя чрез крайни диастолни 
размери или обеми на ЛК >2 z-скора над средните стойности на 
популацията, коригирани за размера на тялото, пола и/или 
възрастта. За възрастни това представлява ЛК краен диастолен 
диаметър >58 mm при мъжете и >52 при жените и индекс на 
ЛКТДО ≥75 mL/m2 при мъжете и ≥62 mL/m2 при жените, 

9,845,846 измерени с ECHO. Глобалната систолна дисфункция на 
9лявата камера се дефинира с ЛКИФ <50%.

Подробна ТТЕ се препоръчва при всички пациенти с DCM, тъй 
като предоставя цялата необходима информация за глобалната и 
регионална ЛК анатомия, функция и хемодинамика, клапно 
сърдечно заболяване, дясна сърдечна функция, белодробно 

71 налягане, предсърдна геометрия и свързани характеристики.
По-нови ехокардиографски техники (тъканен Доплер и Specle 
tracking ехокардиография) могат да позволят ранно откриване на 
субклинична миокардна дисфункция в специфични ситуации 
(напр. генетични носители на DCM, реципиенти на известна 

71,74кардиотоксична химиотерапия).
   Могат да се вземат предвид контрастни вещества за по-добро 
очертаване на ендокарда, за по-добро изобразяване на наличие 
на хипертрабекулация или за изключване на вътрекамерен тромб. 
Рядко е необходима трансезофагеална ехокардиография, освен 
когато има предсърдни тромби при пациенти с ПМ, или за оценка 
на клапната функция и провеждане на транскатетърна терапия 
при пациенти с придружаваща вторична митрална или 
трикуспидална регургитация.

   Клиничните изследвания при родственици често разкриват 
леки недиагностични промени, които се припокриват с 
нормалните вариации или имитират промени, наблюдавани при 
други по-чести заболявания като хипертония и затлъстяване. В 
този контекст наличието на изолирана ЛК дилатация със запазена 
систолна функция или наличието на фамилен причинител е 
достатъчно за диагностициране на DCM при роднина. 
Допълнителни електрокардиографски или образни промени в 
контекста на фамилната анамнеза за DCM подсказват заболяване 

9,75,817  и изискват внимателно проследяване. При липса на 
убедителна генетична информация в семейството, DCM се счита 
за фамилна, ако: (i) един или повече роднини от първа или втора 
степен имат DCM; или (ii) когато иначе необяснима ВСС се е 
появила при роднина от първа линия във всяка възраст с доказана 
диагноза DCM

7.2.1.4. Ехокардиография

7.2.1.3. Диагностичен процес

7.2.1. Диагноза

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 

предвид при пациенти с изчислен 5-годишен риск 

от внезапна смърт ≥6%, след подробна клинична 

оценка, която взема предвид: 

И 

  (i) рискът от усложнения през целия живот;

  (ii) конкурентен риск за смърт от болестта и 

  съпътстващите заболявания;

  (iii) въздействието на ICD върху начина на живот, 

  социално-икономическия статус и 

  психологическото здраве.

При пациенти с ЛК апикални аневризми решения-

та за първична превенция с ICD на базата на оценка 

на риска чрез използване на HCM Risk-SCD или вали-

дизиран педиатричен инструмент за прогнозиране на 

риска (напр. HCM Risk-Kids), като се взема предвид не 

само наличието на аневризма.

Имплантирането на ICD може да се вземе предвид 

при отделни пациенти с изчислен 5-годишен риск от 

ВСС между ≥4% и <6% след подробна клинична 

оценка, която взема предвид доживотния риск от 

усложнения и въздействието на ICD върху начина на 

живот, социално-икономически статус и 

психологическото здраве.

За пациенти, които са в категорията нисък риск (<4% 

изчислен 5-годишен риск от ВСС), наличието на екс-

тензивно LGE (≥15%) в СМР може да се вземе предвид 

при съвместното вземане на решение с пациентите за 

профилактично имплантиране на ICD, отчитайки лип-

сата на надеждни данни за въздействието на количес-

твеното определяне на цикатрикса върху персонали-

зираните оценки на риска, генерирани от HCM Risk-

SCD или с валидизиран педиатричен модел 

(напр. HCM Risk-Kids).

За пациенти, които са в категорията нисък риск (<4% 

изчислен 5-годишен риск от ВСС), наличието на 

ЛКИФ <50% може да се има предвид при съвместното 

вземане на решения с пациентите за профилактично 

имплантиране на ICD, като се признава липсата на 

солидни данни за въздействието на систолната 

дисфункция върху персоналните рискове, генерирани 

от HCM Risk-SCD или валидиран педиатричен модел 

(напр. HCM Risk-Kids).

a
Клас препоръки.
Доказателствено ниво.b

СМР, сърдечен магнитен резонанс; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ICD, 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно гадолиниево усилване; 
лява камера, лява камера; ЛКИФ, левокамерна фракция на изтласкване; ВСС, 
внезапна сърдечна смърт; КФ, камерна фибрилация; КТ, камерна тахикардия.
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Таблица 20  Негенетични причини за дилатативна 
кардиомиопатия

Инфекции (след миокардит)

Вирусни (ентеровируси, аденовируси, еховируси, херпесни вируси, 

парвовирус B19, HIV, SARS-CoV-2 и т.н.)

Бактериална (Лаймска болест)

Микобактериални

Гъбични

Паразитни (болест на Chagas)

Токсичност и претоварване

Ендокринологични

Хранителен дефицит

Електролитни нарушения

Перипартум

Автоимунни болести

Лекарства

Антинеоплатични 

лекарства

Антрациклини; антиметаболитни; алкилиращи средства; 
таксол; хипометилиращ агент; моноклонални антитела; 
тирозин-киназни инхибитори; имуномодулиращи 
средства
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HIV, човешки имунодефицитен вирус; SARS-CoV-2, тежък остър респираторен 
синдром коронавирус 2.

7.2.1.5. Сърдечен магнитен резонанс
  Сърдечният магнитен резонанс предоставя допълнителна 
информация за характеризиране на миокарда при пациенти с 
DCM, включително наличието на  оток на миокарда, което може 
да подсказва миокардит или възпалителна причина, LGE за 
определяне на наличието и степента на фиброза, както и 
нейното разпространение, което може да позволи изключване на 
миокарден инфаркт и също така насочва към специфични 
етиологии (напр.  субепикардно разпределение при 
следмиокардитни форми, под формата на кръпки при саркоидоза, 
екстензивно инферо-латерално при дистрофинопатии, септално 
интрамурално при носители на LMNA и пръстеновидно при 

71,847носители на DSP и FLNC-truncating варианти) (вж. Раздел 7.3).
 Късното гадолиниево усилване и разпостранение имат 

прогностична стойност за аритмия, както и за тежестта на 
1 3 7 , 8 4 8  сърдечната недостатъчност. Специфичните Т2* 

последователности описват отлагането на желязо в миокарда, 
71което е полезно за диагностициране на хемохроматозата.

Има ограничена роля DCM. Измереното усвояване на 18F-
флуородезоксиглюкоза (18F-FDG) с помощта на ПЕТ, с фокални 
или фокални върху дифузни модели на усвояване на FDG, 
особено ако има съпътстващо анормално усвояване на 18F-FDG-
PET в екстракардиални тъкани, може да бъде полезно при 

849съмнение за сърдечна саркоидоза.

Етиологията на DCM е силно хетерогенна и включва 
9,545,850,851 наследствени (генетични/фамилни) и придобити причини.   

Преките причини за DCM включват патогенни генни варианти, 
токсини, автоимунитет, инфекции, болести на отлагането и 
тахиаритмии. Моногенните генни варианти, причиняващи DCM, 
са силно хетерогенни, включващи много гени и различни пътища. 
Нещо повече, само 30–40% от случаите на DCM се дължат на 
патогенни редки варианти, със значителен принос на 
полигенни/често срещани варианти в тази популация. Нещо 
повече, модификаторите на заболяването могат да играят роля в 

7,9,850 акселерацията на фенотипната изява на DCM. Това включва 
състояния, които могат да влошат или да предизвикат DCM, 
включително епигенетични фактори и придобити модифи-
катори, като бременност, хипертония, прекомерна употреба на 

42–44 алкохол и други токсини. Важно е да се вземе предвид 
взаимодействието между генетични и придобити причини по 
време на диагностичния процес. Идентификацията на придобита 
причина не изключва генен вариант като основен причинител, а 
последният може да изисква допълнителна придобита причина 
и/или модификатор на заболяването, за своето появяване. При 
гените, които могат да причинят DCM има такива, които със 

189сигурност а свързани с класическата DCM , както и други, 
класически свързани с ARVC, но които много често могат да се 
представят с ЛК дилатация и доминираща ЛК дисфункция. Нещо 
повече, гени описани в контекста на хипертрабекулация/LVNC 
(напр. NKX2.5 и PRDM16) или които могат да причинят DCM със 
или без засягане на скелета (като DMD или EMD) трябва също да 
се считат за свързани с DCM гени и да се изследват, особено ако 
фенотипът е конкордантен. Най-често срещаните генетични и 
придобити причини за DCM са показани в  и Таблица 10
Таблица 20. Подробни списъци на причините за DCM са 

9,852публикувани преди това.

7.2.2. Генетично изследване и семеен скрининг

7.2.1.6. Нуклеарна медицина

Алкохол (етанол)

Кокаин, амфетамини, екстази

Кобалт

Анаболни/андрогенни стероиди

Хемохроматоза и други причини за претоварване с желязо

Хипо- и хипертиреоидизъм

Болест на Cushing/Addison

Феохромоцитом

Акромегалия

Захарен диабет

Дефицит на селений

Дефицит на тиамин (Бери-Бери)

Дефицит на цинк и мед

Дефицит на карнитин

Хипокалциемия

Хипофосфатемия

Гигантоклетъчен миокардит

Възпалителни (доказани с биопсия, неинфекциозен миокардит)

Еозинофилна грануломатоза с полиангиит

Системен лупус еритематозус

Саркоидоза

Ревматоиден артрит

Цьолиакия

Първична билиарна цироза

Миастения гравис

Пемфигус пемфигоид

Болест на Crohn

Улцеративен колит

Полимиозит/дерматомиозит

Реактивен артрит

Психиатрични 

лекарства

Други лекарства

клозапин, оланзапин; хлорпромазин, рисперидон, 
литий; метилфенидат; трициклични антидепресанти

Изцяло транс-ретиноева киселина; антиретровирусни 
средства; фенотиазини
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7.2.3. Оценка на симптомите

   Препоръките за клиничен скрининг, генетично консултиране и 
тестване са описани в Раздели 6.8.3 и 6.11. По-подробна оценка 
на проводните дефекти или аритмията, които могат да се изявят 
рано при определени генетични подтипове DCM, трябва да се 
вземе предвид в контекста на определени генни варианти (напр. 
LMNA, EMD, DES). Сърдечен ЯМР трябва да се има предвид и при 
роднини с нормална сърдечна функция, които са носители на 
причинни генетични варианти, свързани с повишен риск от ВСС 
(напр. FLNC, DES, DSP, PLN, LMNA, TMEM43, RMB20). Ако няма 
допълнителни членове на семейството, различни от пробанда с 
ДКМП, периодичната оценка на роднини от първа степен трябва 
да следва същите интервали според възрастта (вж. Раздел 6.11), 
но приключване на периодичното наблюдение в семейства, в 
които не е имало генетичен вариант, може да се има предвид при 
роднини от първа линия на възраст ≥50 години с нормална ЕКГ и 
нормални сърдечни образни тестове.

Пациентите с DCM често развиват симптоми на сърдечна 
недостатъчност, въпреки че това може да се случи много години 
след появата на ЕКГ или ехокардиографски аномалии. Оценката 
на симптомите при пациенти с кардиомиопатии е описана в 
Раздел 6.10.1.

Каузални генни варианти се срещат в до 40% от пациентите с 
185,186,853,854 DCM в сегашните кохорти, и между 10 и 15% при 

индуцирана от химиотерапия, алкохолна или перипартална 
42-44 DCM. Въпреки че разпространението на генетичните варианти 

е по-високо при фамилната DCM, каузални генетични варианти 
се идентифицират в над 20% от нефамилните случаи на 

185,854,855 DCM. Откриването на каузален генен вариант при пациент 
с DCM позволява по-добро прогнозиране на изхода и 
прогресията на заболяването, може да допринесе за 
индикациите за имплантиране на устройство, информира 
генетично консултиране и позволява фамилен скрининг за 
роднини. Нещо повече, генетичното тестване при DCM има 
дългосрочни последици по отношение на ефективността на 
разходите чрез идентифициране на рискови членове на 
семейството с положителни генотипове и по този начин 
намалява броя на членовете на семейството, изискващи серийно 

229 клинично проследяване. Следователно генетичното изследване 
може да има полза при всички пациенти с DCM, включително 

856,857 деца, както и тези с алкохол/химиотерапия индуцирана и 
перипартална DCM. Когато ресурсите са ограничени, скоровете 
предназначени да идентифицират пациенти с DCM с висока 
вероятност за положителен генотип (напр. Мадридски DCM 
генотипен скор [ могат да се считат https://madridDCMscore.com]) 

858 за приоритетни при генетичното тестване. Трябва да се 
отбележи, че възрастта не е ограничаващ фактор, когато се 
решава кои пациенти с DCM трябва да бъдат подложени на 

185,858,859генетично изследване.

7.2.4. Лечение

7.2.2.1. Генетично тестване

Клиничният подход при сърдечна недостатъчност и други 
прояви на DCM е описан в Препоръки на ESC 2021 г. за 
диагностика и лечение на остра и хронична сърдечна 
недостатъчност, Препоръки на ESC 2020 г. за диагностика и 
лечение на предсърдно мъждене и Препоръки на ESC 2021 г. за 
сърдечна стимулация и сърдечна ре-синхронизираща 

69,336,724 терапия. В тези препоръки препоръките обикновено са 
независими от етиологията на сърдечната недостатъчност, ПМ и 
други клинични прояви. Като такива, въпреки че обобщават 
големи и стабилни съвкупности от данни и проучвания, 
препоръките за лечение трябва да се разглеждат като общи, а не 
специфични за различните форми на генетична DCM. Въпреки 
това, тъй като големи кохорти от генетични DCM с еднакви 
генетични характеристики са сравнително редки, РКИ с 
достатъчна статистическа мощност при кардиомиопатии са 
оскъдни. По тази причина работната група препоръчва 
прилагането на Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика и 
лечение на остра и хронична сърдечна недостатъчност, които 

    Въпреки че ЛКИФ ≤35% се съобщава като независим рисков 
маркер за смърт по всякаква причина и сърдечна смърт при 
ДКМП, той също така показва само скромна способност за 
идентифициране на пациенти с DCM с по-висок риск от ВСС, 
което предполага, че трябва да се вземат под внимание 
допълнителни фактори, когато се взема решение за 
имплантиране на ICD при заболяване със значителна 
етиологична хетерогенност. Скорошни проучвания на хода на 
болестта подсказват, че фенотипът играе роля в риска за ВСС, 
като пациентите, носители на болестотворни варианти в PLN, 
DSP, LMNA, FLNC, TMEM43 и RBM20, имат значително по-висок 
процент големи аритмогенни събития в сравнение с други 

440,542,864–870  причини за DCM, независимо от ЛКИФ. Скорошно 
ретроспективно проучване на 1161 лица с DCM показа, че 
пациенти с DCM и P/LP DCM-причиняващи генетични варианти, 
имат по-лоша клинична еволюция и по-висок процент големи 
аритмогенни събития, отколкото генотип-отрицателни пациенти 

185с DCM и особено при пациенти с DCM и ЛКИФ ≤35 %.  В 
проучването е наблюдаван и по-висок риск от сериозни 
аритмогенни събития при пациенти с DCM засегнати от 
варианти, причиняващи DCM при някои генотипове, независимо 
от ЛКИФ. Гените, свързани с по-висок риск от аритмия, са 
включвали гени, кодиращи нуклеарна обвивка (LMNA, EMD, 

Наличните РКИ, изследващи полезността на ICDs за 
предотвратяване на ВСС и подобряване на преживяемостта, са 
включили само пациенти с ЛКИФ ≤35% при противоречиви 
резултати. Докато едно проучване, включващо пациенти с 
исхемична и неисхемична симптомна сърдечна недостатъчност, 

860 е показало намаляване на смъртността, проучвания, които са 
включвали само пациенти без КАБ, не са подобрили значително 
общия риск от смъртност, независимо от факта че е имало 
абсолютно намаление на ВСС с ICDs, а анализът на подгрупите е 
подсказал, че има полза при преживяемостта на пациенти ≤70 

861,862 години. Независимо от това, в скорошен мета-анализ на 
проучвания, които са изследвали ефекта на ICDs при ДКМП, е 
наблюдавана полза за преживяемостта, въпреки че ефектът е 

863скромен в сравнение с ЛКИФ ≤35% при пациенти с КАБ.

съдържат препоръки за лечение на пациенти с признаци и 
симптоми на сърдечна недостатъчност, за контролиране на 

69 симптомите при пациенти с DCM. Препоръките за лечение на 
безсимптомна ЛК дисфункция или дилатация са оскъдни, което 
представлява предизвикателство за генетичната DCM, където 
значителна част от пациентите са млади без или с леки симптоми 
и където безсимптомните пациенти се откриват често чрез 
каскаден скрининг. Препоръките за фармакологично лечение на 
симптомите на сърдечна недостатъчност при пациенти с 
кардиомиопатии са описани в Раздел 6.10.2.
7.2.5. Превенция на внезапната сърдечна смърт 
при дилатативна кардиомиопатия

7.2.5.2. Първична превенция на внезапната сърдечна 
смърт

Прогнозирането на ВСС е предизвикателен аспект на 
клиничните грижи при пациенти с DCM. Имплантируемите 
кардиовертер дефибрилатори са ефективни за лечение на 
потенциално смъртоносни камерни аритмии и предотвратяване 
на ВСС, но са свързани също така с усложнения, особено при 
млади пациенти, които ще изискват няколко имплантации през 
целия си живот (вж. Раздел 6.10.5).
7.2.5.1. Вторична превенция на внезапната сърдечна 
смърт
Имплантируемите кардиовертер дефибрилатори намаляват 
смъртността при преживели сърдечен арест и при пациенти, 
които са имали продължителни симптомни камерни аритмии с 

531 хемодинамична компрометация. ICD се препоръчва при такива 
пациенти, когато целта е увеличаване на преживяемостта; 
решението за имплантиране трябва да вземе предвид гледната 
точка на пациента и неговото QoL, както и липсата на други 
заболявания, за които е вероятно да причинят смърт в рамките на 
следващата година.
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LVEF <35%

Да

Пациенти с DCM/NDLVC

Сърдечен арест или КТ с 
хемодинамично компрометиране

ICD 
(Клас I)

Да

Не

Не

Да

Да

Не

Не

ICD 
(Клас IIa)

ICD 
b

(Клас IIa/IIb)

Генно-специфична 
a

оценка на рискаВисокорисков ген

Висок риск

ICD 
(Клас IIb)

c
Допълнителни рискови фактори

aВж. Таблица 21.
bСилата на препоръката зависи от гена и контекста.
cДопълнителните рискови фактори включват синкоп, наличие на LGE в СМР.

Фигура 17  Имплантиране на имплантируеми кардиовертерни дефибрилатори при пациенти с дилатативна кардиомиопатия или недилатативна 

левокамерна кардиомиопатия. СМР, сърдечен магнитен резонанс; DCM, дилатативна кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
LGE, късно гадолиниево усилване; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; NDLVC, неразширена левокамерна кардиомиопатия; КЕ, камерни 
екстрасистоли; КТ, камерна тахикардия.

различни фенотипове кардиомиопатия, но е на мнение, че 
подобен на този подход , възприет при рисковата стратификация 
за HCM, е разумен. Въпреки че Препоръки на ESC от 2022 г. за 
лечение на пациенти с камерни аритмии и превенция на внезапна 
сърдечна смърт предполагат по-висок праг от 10% риск за 5 
години за избор на имплантация на ICD за първична 
профилактика при пациенти с DCM и варианти на LMNA3, тази 
работна група препоръчва споделено вземане на решения на 
базата на данни от реалния свят, както и индивидуализирани 
предпочитания, вярвания, обстоятелства и ценности . 
Пропуските в доказателствата трябва да бъдат споделени с 
пациентите и трябва да се обсъдят конкуриращи свързани със 
заболяването рискове, (сърдечна недостатъчност, инсулт), както и 
с възрастта и коморбидностите, както и усложненията, свързани с 
устройството. В подкрепа на това, скорошно проучване, 
валидизиращо VTA калкулатора за риск от LMNA, надценява 
риска от аритмия, когато използва като праг ≥7% прогнозиран 5-
годишен риск (специфичност 26%, C-статистика 0,85), въпреки 

871високата чувствителност.

TMEM43), дезмозоми (DSP, DSG2, DSC2, PKP2) и някои 
185 цитоскелетни протеини. Взети заедно, тези данни подсказват, 

че пациентите с DCM, които носят варианти, причиняващи 
ДКМП във високорискови гени (LMNA, EMD, TMEM43, DSP, 
RBM20, PLN, FLNC-терминиращи варианти), трябва да се считат 
за пациенти с високорисков генетичен фон за ВСС и трябва да се 
вземе предвид имплантация на ICD за първична превенция при 
прагове на ЛКИФ по-високи от 35%, особено при наличие на 
допълнителни рискови фактори (напр. NSVT, повишени камерни 
ектопични съкращения, мъжки пол, значителна LGE, специфичен 
генен вариант). За някои високорискови генотипове (напр. LMNA 

541[ ), или, в случай на варианта PLN https://lmna-risk-vta.fr]
p.Arg14del, са разработени специфични за варианта рискови 

541[ ), които отчитат https://plnriskcalculator.shinyapps.io/�nal_shiny]
характеристиките на генотипа и допълнителни фенотипни 
характеристики. Когато такива резултати са налични, те трябва да 
се използват за насочена имплантация на ICD за първична 
профилактика ( ). Както беше обсъдено в Раздел 7.1.5, Фигура 17
работната група признава предизвикателствата, свързани с 
определянето на универсални прагове за приемливия риск при 
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Препоръки Таблица 24 – Препоръки за имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор при пациенти с 
дилатативна кардиомиопатия

Препоръки a Нивоb

Вторична превенция

ICD се препоръчва за намаляване на риска от 
внезапна смърт и смъртност по всякаква причина 
при пациенти с DCM, които са преживели 
сърдечен арест или са се възстановили от камерна 
аритмия, причиняваща хемодинамична 
нестабилност.530,531,884

I B

Първична превенция

861,885

IIa A

185,186,869,886 IIa B

541,542,867,869,873,878,881,886

IIa C

869,873,881,886

IIb C

c,138,873,874

IIb C

©
E
SC

20
23

CMR, сърдечен магнитен резонанс; DCM, дилатативна кардиомиопатия; ICD, 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно гадолиниево усилване; 
ЛКИФ, левокамерна фракция на изтласкване; ОМТ, оптимална медицинска терапия; 
ВСС, внезапна сърдечна смърт.
  Препоръчителен клас.
  Доказателствено ниво.
  Допълнителните рискови фактори включват синкоп, наличие на LGE при CMR.

a

b

c

Таблица 21 Високорискови генотипове и свързаните с 
тях предиктори за внезапна сърдечна смърт

LMNA185,186,438,541,865,878,879 Изчисляване на 5-годишен 
риск от животозастрашава-
ща аритмия, използвайки 
чрез използване на 
рисковия скор за LMNA 
(https://lmna-risk-vta.fr)

866,867,880

TMEM43868,881

PLN542,882,883 3–5%

DSP185,186 3–5% LGE on CMR 

ЛКИФ < 45%

RBM20869 3–5% LGE on CMR 
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При пациенти без високорисков генотип и ЛКИФ >35%, 
наличието и степента на цикатризация на миокарда, определена 
чрез LGE върху CMR изображения, могат да бъдат полезни при 

873,874 стратификация на риска при пациенти с DCM Късно 
гадолиниево усилване се наблюдава при 25–35% от пациенти с 
DCM, а неговото наличие е мощен рисков маркер за смъртност 
по всякаква причина и камерни аритмии в ретроспективни, както 

   Важно е също така, че има данни, които подсказват, че други 
генотипове (напр. терминиращи варианти на TTN) са свързани с 
възстановяване на ЛКИФ по стандартните критерии за сърдечна 
недостатъчност от Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика и 

185,867,872лечение на остра и хронична сърдечна недостатъчност.

и в проспективни проучвания. Скорошно проспективно 
проучване на 1020 пациенти с DCM със среден срок на 
проследяване 5,2 години показа, че миокардният цикатрикс е 
имал силна и нарастваща прогностична стойност за предсказване 

138 на ВСС, докато ЛКИФ ≤35% не е свързан с ВСС. В друго 
проучване е разработен калкулатор на риска, който наред с други 

540, включва наличието на LGE върху CMR изображения въпреки че 
това все още не е външно валидирано. Има най-малко две текущи 
изпитвания на ICD терапия според наличието на цикатрикс в 
CMR изобра жения ,  вк лючително пациенти с  DCM 
(NCT04558723 и NCT03993730), но становището на работната 
група е, че съществуващото ниво на доказателства може да 
ръководи употребата на LGE за насочване на имплантирането на 

7.3. Недилатативна левокамерна кар-
диомиопатия

7.3.1.1. Индексен случай

ICD в подгрупи пациенти с DCM ( ). Допълнителни Фигура 17
рискови фактори, като синкоп или наличие на NSVT и 
натоварване (висока честота) с камерна ектопия (КЕ), също могат 
да помогнат за насочване към имплантирането на ICD. 
Понастоящем няма данни, в подкрепа на конкретен праг за 
натоварване с КЕ, което ще зависи от подлежащия генотип и 

542,867,872 други клинични фактори. При пациенти с необясним 
синкоп, програмираната електрическа стимулация (PES) може да 

875 предостави допълнителна информация за основната причина.
Няма категорични данни подкрепящи рутинна употреба на PES за 
стратификация на риска като първична превенция при пациенти с 
DCM, но това може да бъде от полза при пациенти с DCM и 
миотонична дистрофия при независимата индикация за електро-
физиологично изследване с цел оценяване на проводните 

876нарушения, въпреки че клиничната стойност на този подход не 
 877е сигурно демонстрирана.

7.3.1. Диагноза

  Фенотипът на недилатативната ЛК кардиомиопатия се 
определя от наличието на неисхемичен ЛК цикатрикс или мастно 
заместване при липса на ЛК дилатация, със или без глобални или 
регионални аномалии на движение на стената, или изолирана 
глобална ЛК хипокинезия без цикатризация (преценена по 
наличието на LGE при CMR), което не се обяснява единствено с 
необичайни условия на натоварване (хипертония, клапно 
заболяване) или КАБ. Глобалната ЛК систолна дисфункция се 

9определя от абнормна ЛКИФ (т.е. <50%).

Клас

Трябва да се вземе предвид ICD за намаляване на 
риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква 
причина при пациенти с DCM, симптомна 
сърдечна недостатъчност и ЛКИФ ≤35% въпреки 
>3 месеца ОМТ.861,885нестабилност.

При оценката на риска от ВСС при ДКМП трябва 
да се вземе предвид генотипът на пациента.

ICD трябва да се вземе предвид при пациенти с 
DCM с генотип, свързан с висок риск от ВСС и 
ЛКИФ >35% при наличие на допълнителни 
рискови фактори 
(вж. ).Таблица 21

ICD може да се вземе предвид при избрани 
пациенти с DCM с генотип, който е свързан с 
висок риск от ВСС и ЛКИФ >35% без 
допълнителни рискови фактори 
(вж. ).Таблица 21

ICD може да се вземе предвид при пациенти с 
DCM без генотип, който е свързан с висок риск 
от ВСС и с ЛКИФ >35% при наличие на 
допълнителни рискови фактори.

Ген Годишна 
честота на 
ВСС

Предиктори на ВСС

5–10%

LGE при CMR

ЛК < 45%

5–10%FLNС терминиращи 

варианти

5–10% Мъжки пол

Женски пол и някое от 

следните: ЛКИФ <45%, 

NSVT, LGE при CMR, >200 

КЕ при 24h Холтер ЕКГ

Прогнозиране на 5-годиш-

ния риск от животозастра-

шаваща аритмия, чрез 

използване на PLN рисков 

скор (ЛКИФ < 45% LGE 

при CMR NSVT

https://plnriskcalculator. 

shinyapps.io/�nal_shiny)

ЛКИФ < 45%

CMR, сърдечен магнитен резонанс; DSP, десмоплакин; ЕКГ, електрокардиограма; 
FLNC, филамин С; LGE, късно гадолиниево усилване; LMNA, ламин A/C; ЛКИФ, 
левокамерна изтласкваща фракция; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; 
PLN, фосфоламбан; RMB, РНК свързващ протеин; ВСС, внезапна сърдечна смърт; КЕ, 
камерни екстрасистоли.
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Препоръчва се ежегодно амбулаторно ЕКГ мони-

ториране при пациенти с NDLVC или когато има 

промяна в клиничния статус, за подпомагане на 

лечението и стратификацията на риска.

I C
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ЕКГ, електрокардиограма; NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия.

  Препоръчителен клас.

  Доказателствено ниво.

a

b

  При липса на окончателна генетична информация в 
семейството, NDLVC трябва да се счита за фамилна, ако един или 
повече роднини от първа или втора степен имат NDLVC, или 
когато ВСС е настъпила при роднина от първа степен на всяка 
възраст с установена диагноза NDLVC. Фамилна болест също 
трябва да се подозира, ако роднина от първа степен има внезапна 
смърт на възраст <50 години и аутопсионните находки подсказват 
фенотип за NDLVC.

  Ключовите елементи на диагностичния процес при всички 
пациенти с NDLVC са описани в Раздел 6 и включват клинична 
история, лабораторни тестове, Холтер мониторинг и сърдечно 
изобразяване и генетично тестване. Ехокардиографията и CMR 
имат централна роля в диагностиката. Могат да се обмислят и 
допълнителни лабораторни тестове, тестове с натоварване, EMB и 
сърдечна катетеризация (вижте Раздел 6).

Клиничното тестване при роднини може да разкрие 
недиагностични промени. В този контекст, наличието на ЛК 
глобална систолна или регионална дисфункция или допълнителни 
електрокардиографски аномалии (напр. реполяризационни 
аномалии, нисък QRS волтаж, чести камерни екстрасистоли [>500 
за 24 h] или NSVT) при роднина от първа линия на дадено лице с 
NDLVC (или роднина от първа степен с доказана при аутопсия 
NDLVC) е силно насочващ към NDLVC и изисква внимателно 
проследяване.

7.3.1.3. Диагностиен процес

 7.3.1.2. Роднини

Препоръчва се подробна ТТЕ при всички пациенти с NDLVC, тъй 
като осигурява цялата необходима информация за глобалната и 
регионална анатомия, функция и хемодинамика на ЛК; клапно 
сърдечно заболяване; функция на дясното сърце; белодробно 

71,73 налягане; предсърдна геометрия; и други характеристики.
Усъвършенстваните ехокардиографски техники (включително 

7.3.1.4. Електрокардиографски характеристики
Препоръките за ЕКГ тестване в покой и амбулаторно са описани в 
Раздел 6.5 и имат важно значение при пациенти с NDLVC, тъй 
като специфичните признаци могат да показват основната 
генетична причина. Удълженият PR интервал или AV блок са 
чести при невромускулни причини за NDLVC и при саркоидоза. 
Ламинопатиите се характеризират с удължен PR интервал, ПМ и 
камерни ектопии (КЕ) и често показват нисък волтаж в 

887прекордиалните отвеждания.  Деполяризационните аномалии 
като нисък QRS волтаж са също често срещана находка при 

542 NDLVC, причинена от DSP и PLN варианти. Амбулаторното ЕКГ 
мониториране е полезно при пациенти с NDLVC за разкриване 
на надкамерни и камерни аритмии или брадикардии, дължащи се 
на блок на AV проводимостта, и се препоръчва поне веднъж 
годишно или когато има промяна в клиничния статус. При някои 
пациенти с NDLVC с висок риск от развитие на проводни 
заболявания и/или аритмии (включително ламинопатии, 
невромускулни заболявания, PLN и FLNC-терминиращи 
варианти), може да се вземе предвид по-често Холтер 
мониториране. 
7.3.1.5. Ехокардиография

    Сърдечният магнитен резонанс с LGE е най-важният образен 
метод при NDLVC, тъй като осигурява потвърждение за 
наличието на неисхемична миокардна фиброза, която е от 
съществено значение за диагнозата. Сърдечният магнитен 
резонанс също може да бъде полезен за откриване на наличието 
на миокарден едем, което може да подскаже възпалителна или 
миокардитна етиология, както и да опише степента и модела на 
разпространение на фиброзата. Това може да предостави ключ 
към подлежащата етиология (напр. субепикардно разпро-
странение при следмиокардитни форми, кръпки при 
саркоидозата, обширно инферолатерално при дистрофи-
нопатии, септално интрамурално при носителство на LMNA и 
пръстеновидно при носители на DSP и FLNC)71 и може да има 
допълнителна прогностична стойност за аритмията, както и за 

137,848тежестта на сърдечната недостатъчност.
7.3.1.7. Нуклеарна медицина

изобразяване на деформацията с помощта на тъканен Доплер и 
спекъл-проследяване) могат да позволят ранно откриване на 
субклинична миокардна дисфункция в специфични ситуации 

71,74(напр. генетични носители на NDLVC).

    Идентификацията на генен вариант P/LP при пациент с NDLVC 
позволява по-добро прогнозиране на изхода и прогресията на 
заболяването, може да допринесе за индикациите за 
имплантиране на устройство, информира генетичното 
консултиране и позволява фамилен скрининг на роднини (вижте 
Раздел 6.8.3) . Поради това се препоръчва генетично изследване 
при всички пациенти с NDLVC.
    Препоръките за клиничен скрининг, генетично консултиране и 
тестване са описани в Раздели 6.8.3 и 6.11.Оценката за проводни 
нарушения и на предсърдни и камерни аритмияи е от особено 
значение при пациенти с NDLVC, тъй като това често може да са 
ранни фенотипни характеристики. Има много малко данни за 
естествената история на носителите на фенотип-отрицателни 
варианти или за клиничния резултат от фамилния каскаден 
скрининг при NDLVC, но проучванията предполагат свързано с 

9възрастта увеличение на пенетрантността. Следователно се 
 препоръчва дългосрочно проследяване при роднини от първа 

линия.

7.3.2. Генетично тестване

7.3.1.8. Ендомиокардна биопсия

7.3.1.6. Сърдечен магнитен резонанс

  Ендомиокардната биопсия (EMB) с имунохистохимично 
количествено определяне на възпалителни клетки остава златен 
стандарт на изследването идентифициращо сърдечно 
възпаление. То може да потвърди диагнозата автоимунно 
заболяване при пациенти с необяснима сърдечна недоста-
тъчност и съмнение за гигантоклетъчен миокардит, еозинофилен 
миокардит, васкулит и саркоидоза. В опитни центрове, EMB, 
управляван от електро-анатомично картографиране на 
напрежението, може да подобри резултатите от диагностиката на 

889 NDLVC. Рисковете и ползите от EMB трябва да бъдат оценени, а 
тази процедура трябва да бъде запазена за специфични ситуации, 
при които нейните резултати могат да повлияят диагнозата или 
лечението (вж. Раздел 6.7.5).

  Ролята на радионуклидното изобразяване при NDLVC е 
ограничена. Измерването на поглъщането на 18F-FDG чрез 
използване на ПЕТ, с фокални или фокално-дифузни модели на 
поглъщане на FDG, особено при съпътстващо патологично 
поглъщане на 18F-FDG-PET в екстракардиални тъкани, може да 
бъде полезно при съмнение за сърдечна саркоидоза.849 
Изолирано сърдечно поглъщане е описано и при пациенти с 

888NDLVC, причинена от варианти на DSP.

   Гените, които са най-често замесени в NDLVC са DSP, FLNC 
(терминиращи варианти), DES, LMNA или PLN, но има 
значително припокриване с генетичния фон, както на ДКМП, така 
и на ARVC (Таблица 10). По-специално десмоплакиновите 
варианти (DSP) причиняват уникална форма на кардиомиопатия с 
високо разпространение на ЛК фиброза и епизодите на 

864миокардно възпаление.

Препоръки Таблица 25 – Препоръки за мониториране 
на електрокардиограмата в покой и на амбулаторната 
електрокардиограма при пациенти с недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас
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Вторична превенция

ICD се препоръчва за намаляване на риска от 
внезапна смърт и смъртност по всякаква причина 
при пациенти с NDLVC, които са преживели 
сърдечен арест или са се възстановили от камерна 
аритмия, причиняваща хемодинамична 
нестабилност.

I C

Първична превенция

861,885

IIa A

IIa C

185,186,438,541,542,865–869,878–883

IIa C

IIb C

c

IIb C
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7.3.3. Оценка на симптомите

Няма налични РКИ, изследващи ползата от ICDs за превенция на 
ВСС при пациенти с лека или умерена ЛК дисфункция. 
Препоръките за имплантиране на ICD при лица с DCM и ЛКИФ 
<35% са обсъдени в Раздел 6.10.2 и са приложими и при пациенти 
с NDLVC и ЛКИФ <35%. Повечето пациенти с NDLVC обаче 
имат или нормална, или леко нарушена ЛК систолна функция. 
Гол яма част от данните за естествената история и 
прогнозирането на риска при NDLVC са извлечени от кохорти, 
които включват пациенти с DCM или с ARVC (вижте Раздели 7.2 и 
7.4), и следователно данните при пациенти с NDLVC са много 
ограничени. Наличните данни обаче предполагат, че генотипът е 
основен определящ фактор за риска от ВСС, като пациентите, 
носители на PLN, TMEM43, DES , DSP, LMNA, FLNC 
(терминиращи варианти) и RBM20, имат значително по-висок 
процент големи аритмични събития в сравнение с други 

440,542,864–869причини, независимо от ЛКИФ. За някои високорискови 
 генотипове (напр. LMNA541 ), генно https://lmna-risk-vta.fr

специфични (или, в случай на PLN p.Arg14del вариант, 
с п е ц и ф и ч е н  в а р и а н т  н а  h t t p s : / / p l n r i s k c a l c u l a t o r. 

542 shinyapps.io/�nal_shiny]) са разработени риск-специфични 
скорове, които отчитат характеристиките на генотипа и 
допълнителните фенотипни характеристики. огато са налице 
такива резултати, те трябва да се използват като ръководство на 
имплантирането на ICD за първична превенция ( ). Фигура 12
Както се обсъжда в Раздели 7.1.5 и 7.2.5, работната група признава 
трудностите, свързани с определянето на универсални прагове за 
приемлив риск при различни фенотипове кардиомиопатия, но е 
на мнение, че подход, който е подобен на възприетия при 
стратификация на риска от HCM, е разумен , въпреки че 
Препоръки на ESC 2022 г. за лечение на пациенти с камерни 
аритмии и превенция на внезапната сърдечна смърт предлагат 
праг за първична ICD имплантация при риск над 10% за 5 години 
при пациенти с варианти на NDLVC и LMNA.3 Тази работна 
група препоръчва по-явно споделено вземане на решения на 
базата на данни от реалния свят, както и индивидуални 
предпочитания, вярвания, обстоятелства и ценности. Признати 
са пропуските в доказателствата, които трябва да бъдат 
споделени с пациентите и трябва да се обсъдят конкуриращите 

Клиничното лечение на сърдечната недостатъчност и други 
прояви на NDLVC (предсърдна тахиаритмия, болест на 
проводимостта) е описано в Препоръки на ESC 2021 г. за 
диагностика и лечение на остра и хронична сърдечна 
недостатъчност, Препоръки на ESC 2020 г. за диагностика и 
лечение на предсърдно мъждене, Препоръки на ESC 2021 г. за 
кардиостимулация и сърдечна ре-синхронизираща терапия и 
Препоръки на ESC2022 г. за лечение на пациенти с камерни 

69,299,336,724 аритмии и превенция на внезапната сърдечна смърт, и са 
обсъдени в Раздел 6.10.2.

Повечето пациенти с NDLVC са безсимптомни, но някои 
развиват симптоми, свързани с аритмия или проводна болест 
(напр. синкоп, сърцебиене) или диастолна сърдечна 
недостатъчност (напр. диспнея). Продължителна камерна 
аритмия, сърдечен арест или ВСС може да бъде първоначална 
изява при част от пациентите. Оценката на симптомите при 
пациенти с кардиомиопатии е описана в Раздел 6.10.1.
7.3.4. Лечение

Прогнозирането и превенцията на ВСС е крайъгълният камък на 
клиничните грижи при пациенти с NDLVC.

7.3.5. Превенция на внезапната сърдечна смърт 
при недилатативна левокамерна кардио-
миопатия

Както при други подтипове кардиомиопатия, имплантиране на 
ICD се препоръчва при преживели сърдечен арест и при 
пациенти, които са преживели продължителни камерни аритмии 

531с хемодинамична нестабилност;  решението за имплантиране 
трябва да вземе предвид мнението на пациента и неговото QoL, 
както и липсата на други заболявания, при които има вероятност 
да причинят смърт в рамките на 1 година.

7.3.5.1. Вторична превенция на внезапна сърдечна 
смърт

7.3.5.2. Първична превенция на внезапна сърдечна 
смърт

се рискове, свързани със заболяването (сърдечна недостатъчност, 
инсулт), възрастта и съпътстващите заболявания, както и 
усложненията, свързани с устройството.
   Има много оскъдни данни за стратификация на риска при 
пациенти с NDLVC без известен причинен генен вариант, но на 
базата на съществуващата литература работната група 
предполага, че може да е разумно да се обмисли имплантиране на 
ICD за първична превенция при пациенти с NSVT, фамилна 
анамнеза за ВСС или значително LGE. Допълнителни рискови 
фактори, като обременяването с КЕ, също могат да помогнат при 
вземане на решение за имплантация на ICD, но понастоящем 
няма данни, които да подкрепят конкретен праг за обременяване 
с КЕ, и тя ще зависи от основния генотип и други клинични 

542,867,872 фактори. При пациенти с необясним синкоп PES може да 
875 осигури допълнителна информация за основната причина.

Няма окончателни данни в подкрепа на редовната употреба на 
PES за стратификация на риска за първична превенция при 
пациенти с NDLVC, но може да бъде от полза при пациенти с 
NDLVC и миотонична дистрофия за независимо насочване към 

876 EP проучване за оценка на проводните нарушения, въпреки че 
клиничната стойност на този подход не е категорично 

877 демонстриран. Имайки предвид припокриването с DCM и 
наличните данни, и в съответствие с Препоръки на ESC 2022 г. за 
лечение на пациенти с камерни аритмии и превенция на 
внезапната сърдечна смърт, работната група постигна съгласие, че 
препоръките за имплантиране на ICD за първична превенция при 
NDLVC трябва да бъдат същите като тези за ДКМП ( ), Фигура 17
но доказателственото ниво е със сигурност по-ниско.

Препоръки Таблица 26 – Препоръки за имплантация 
на кардиовертер дефибрилатор при пациенти с 
недилатативна левокамерна кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Трябва да се вземе предвид ICD за намаляване на
 риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква 
причина при пациенти с NDLVC, симптоми на 
сърдечна недостатъчност и ЛКИФ ≤35% въпреки
 >3 месечна ОМТ.

Генотипът на пациента трябва да се вземе предвид 
при оценката на риска от ВСС при NDLVC.

ICD трябва да се вземе предвид при пациенти с 
NDLVC с генотип, свързан с висок риск от ВСС и 
ЛКИФ >35% при наличие на допълнителни 
рискови фактори 
(вж. ).Таблица 21

ICD може да се има предвид при избрани 
пациенти с NDLVC с генотип, свързан с висок 
риск от ВСС и ЛКИФ >35%, без допълнителни 
рискови фактори (вж. ).Таблица 21

ICD може да се вземе предвид при пациенти с 

NDLVC без генотип, свързана с висок риск от 

ВСС и ЛКИФ >35% при наличие на допълнителни 

рискови фактори.

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща 

фракция; NDLVC, недилатативна левокамерна кардиомиопатия; ОМТ, оптимална 

медицинска терапия; ВСС, внезапна сърдечна смърт.  

   Препоръчителен клас.

   Доказателствено ниво.

   Допълнителни рискови фактори включващи синкоп, наличие на LGE в CMR.

a

b

с
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Препоръчва се ежегодно амбулаторно ЕКГ 
мониториране при пациенти с ARVC за 
подпомагане на диагнозата, лечението и 
стратификацията на риска.902
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ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ЕКГ, електрокардиограма.

  Препоръчителен клас.

  Доказателствено ниво.

a

b

7.4. Аритмогенна деснокамерна кардио-
миопатия

7.4.1. Диагноза

7.4.1.1. Индексен случай

    Диагнозата ARVC трябва да се подозира при юноши или млади 
възрастни със сърцебиене, синкоп или предотвратена внезапна 
смърт. Честите КЕ или VT с морфология на ЛББ са сред най-
честите клинични прояви. Наличието на дясна прекордиална 
TWI (V1–V3) при рутинно ЕКГ изследване трябва също да е 

10,892 подозрително за ARVC. По-рядко срещаните промени в ЕКГ 
включват ниски QRS волтажи в периферните отвеждания и 
забавяне на терминалното активиране в десните прекордиални 

893 отвеждания. Деснокамерната дилатация при 2D ехокар-
диография също е честа причина за насочване на пациента. По-
рядко срещаните прояви са ДК или двукамерна сърдечна 

894 недостатъчност, която може да имитира DCM или NDLVC.
Счита се, че пациентите с множествени варианти развиват по-
тежък фенотип, а пациентите с DSP или DSG2 вариант са по-

895,896склонни да развият сърдечна недостатъчност.
  При деца и млади възрастни синкопът, сърцебиенето и 

897 камерните аритмии са също обичайни симптоми. Въпреки това, 
има чести съобщения за гръдна болка, динамичните промени на 
ST-T вълната в изходната ЕКГ в 12-отвеждания и повишени 
миокардни ензими при нормални коронарни артерии, което 
изисква диференциална диагноза с миокардит или остър 

898миокарден инфаркт.

7.4.1.2. Роднини
Клиничните изследвания при роднини често разкриват 
недиагностични промени. В този контекст, наличието на ДК 
систолна глобална или регионална дисфункция или допълнителни 
електрокардиографски аномалии (напр. реполаризационни 
промени, удължено терминално активиране, нисък QRS волтаж, 
чести камерни екстрасистоли [>500 за 24 h] или NSVT) при 
роднина от първа степен на лице с ARVC (или роднина от първа 
степен с доказан при аутопсия ARVC) е силно насочваща към 
ARVC и изисква внимателно проследяване.

Ключовите елементи на диагностичния процес при всички 
пациенти с ARVC се определят от диагностичните критерии, 
използвани за идентификация на засегнатите лица. Ревизираните 
критерии на работната група за диагностика на ARVC, 
публикувани от Marcus et al. през 2010 г. се използват повече от 

10 десетилетие за диагностициране на ARVC. Съвсем наскоро 
критериите от Падуа предложиха актуализираното издание да 
включва засягане на ЛК, но все още предстои външна 

5 валидизация. Ключовите елементи на диагностичния процес 
включват ЕКГ, Холтер мониториране, сърдечна образна 
диагностика , генетично тестване и при специфични 

4,10,892 обстоятелства, EMB. Допълнителни лабораторни тестове, 
тестове с натоварване и сърдечна катетеризация трябва също да 
се имат предвид, както е описано подробно в Раздел 6.

7.4.1.4. Електрокардиография и Холтер мониторинг
  Промените в реполяризацията и деполяризацията, както и 

5 аритмиите са ключови за диагностицирането на ARVC.
Диагностичната полза от късните потенциали на сигнално- 
усреднена електрокардиограма (SAECG) се оспорва при 
пациенти с ARVC, тъй като показва ниска чувствителност и 

7.4.1.3. Диагностичен процес

  Аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия (ARVC) се 
характеризира структурно с прогресивна миокардна атрофия с 

890 фибро-мастно заместване на ДК миокард. Лезии може да има и 
в ЛК миокард; преобладаващо ЛК заболяване може да 
съществува едновременно в едно и също семейство. 
Аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия обикновено се 

891 проявява през второто до четвъртото десетилетие от живота.
Мъжете са засегнати по-често от жените и има доказана свързана 
с възрастта пенетрантност с висока клинична и генетична 
вариабилност.

5,899 специфичност. Отбелязва се, че епсилон вълните често са 
свръх-диагностицирани и че има слабо съгласие дори между 

900 експерти по отношение на тяхното наличие. Освен това е 
доказано, че те се появяват при наличие на тежко структурно 
заболяване и по този начин имат малък принос към 

900,901 диагнозата. Следователно, епсилон-вълните и SAECG трябва 
да се използват с повишено внимание за диагностични цели.

7.4.1.6. Ендомиокардна биопсия

7.4.1.5. Ехокардиография и сърдечен магнитен 
резонанс

   Диференциалната диагноза при пациенти със съмнение за 
ARVC включва възпалителни процеси, засягащи дясната камера 
като миокардит и саркоидоза. В някои случаи, особено когато се 
работи с пробанди със спорадична форма, EMB може да бъде 

72,892,905 полезна за изключване на миокардит и саркоидоза.
Ендомиокардната биопсия може да бъде полезна и при избрани 

4,72 пациенти, при които неинвазивната оценка е неокончателна.
EMB направлявана от електро-анатомично картографиране на 
напрежението може да се има предвид в избрани случаи, 

906особено в случай на отрицателен CMR.

   Препоръчва се изчерпателна сърдечна образна оценка за 
71,73 всички пациенти с ARVC. Структурните и функционални 

промени, оценени чрез ехокардиография и CMR, са ключови за 
10 диагностицирането на ARVC. Ключовата характеристика е 

наличието на нарушения на кинетиката като ДК акинезия, 
дискинезия, а определящият фактор за ефективността на 
диагностиката е нивото на ДК дилатация или дисфункция (големи 
и малки критерии). Сърдечният магнитен резонанс трябва да се 
счита за първостепенен тест за оценка на критериите за 
функционални и структурни аномалии на ДК, тъй като е показал 

10 по-висока чувствителност. CMR с контрастно усилване е 
единственият инструмент, позволяващ откриването на засягане 
на ЛК което иначе остава подценено чрез прилагане на 
Критериите на работната група от 2010 г. Характеризирането на 
тъканите чрез CMR или индиректно чрез електро-анатомично 
картографиране на напрежението може да покаже признаци на 
фибро-мастно заместване, което може да е налице във всяка една 

889,903,904от камерите.

7.4.1.7. Нуклеарна медицина

При подозрение за ARVC трябва да се предприеме систематичен 
подход към изследването на фенокопията. Диференциалната 
диагноза при пациенти със съмнение за ARVC включва 

Измерването на поглъщането на 18F-FDG чрез използване на 
ПЕТ, с фокални или фокални върху дифузни модели на поглъщане 
на FDG, може да бъде полезно при съмнение за сърдечна 

849 саркоидоза. Доказано е обаче, че пациентите с ARVC могат 
888,907 също да покажат миокардно поемане на 18F-FDG-PET.

Следователно, има ограничена роля за радионуклидното 
изобразяване при ARVC, освен ако няма съпътстващо абнормно 
поемане на 18F-FDG-PET в екстракардиалните тъкани или други 
клинични характеристики ,  предполагащи сърдечна 

904,908саркоидоза.  

7.4.1.8. Фенокопия на аритмогенна деснокамерна 
кардиомиопатия

Препоръки Таблица 27 – Препоръки за мониториране 
на електрокардиограмата в покой и амбулаторно 
ехокардиографско мониториране при пациенти с 
аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас
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Терапията с бета-блокер се препоръчва при 

пациенти с ARVC и с КЕ, NSVT и VT.
920–922 I C

921,922

IIa C

923,924

IIa C

925,929–934
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3D, триизмерен; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ICD, 

имплантируем кардиовертер дефибрилатор; NSVT, непродължителна камерна 

тахикардия; КЕ камерни екстрасистоли; VT, камерна тахикардия.  

  Препоръчителен клас.

  Доказателствено ниво.

a

b

Препоръки Таблица 28 – Препоръки за антиаритмич-
но лечение на пациенти с аритмогенна деснокамерна 
кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

7.4.4. Лечение
Целта на лечението на ARVC се основава на подобряване на 
симптомите, намаляване на скоростта на прогресиране на 
заболяването и предотвратяване на усложненията. Препоръки за 
фармакологично лечение на предсърдни аритмии и симптоми на 
сърдечна недостатъчност при пациенти с кардиомиопатии са 
описани в Раздели 6.10.2 и 6.10.3.

7.4.3. Оценка на симптомите
Пациентите с ARVC обикновено получават сърцебиене и могат 
да развият симптоми на сърдечна недостатъчност, въпреки че 
това може да се случи много години след появата на 
първоначалните промени. Оценката на симптомите при 
пациенти с кардиомиопатии е описана в Раздел 6.10.1.

Бета-блокерите са първата възможност за намаляване на 
аритмогенния товар чрез намаляване на адренергичния тонус, 
особено при натоварване. Титрирането до максимално 
толерирана доза е свързано с подобряване на преживяемостта от 
сигнификантни камерни аритмии в ретроспективни 

918обсервационни проучвания.

   При високо тренирани състезателни спортисти трябва да се 
има предвид диференциална диагноза с физиологична адаптация 

911към тренировка.  Увеличаването на дясната камера, аномалиите 
на ЕКГ и аритмиите отразяват повишеното хемодинамично 
натоварване по време на тренировка. Докато глобалната систолна 
дисфункция на ДК и/или RWMAs, като дискинезия или 
аневризми, отговарят в по-голяма степен на ARVC, липсата на 
явни структурни промени на дясната камера, чести КЕ или 
инвертни Т вълни в прекордиалните отвеждания потвърждават 

72,912,913доброкачествената природа (т.нар. спортно сърце).

миокардит, саркоидоза, ДК инфаркт, DCM, болест на Chagas, 
белодробна хипертония и ВСЗ с обемно претоварване (като 
аномалия на Ebstein, дефект на междупредсърдната преграда и 
частично аномално венозно връщане, ляво-десен шънт и 

.909,910 перикардна агенезия) Фенокопията на болестта включват и 
неструктурни заболявания. Всъщност една от основните 
диагностични дилеми е да се разграничи ARVC от идиопатична 
VT на изходния тракт на ДК, тъй като последната обикновено е 

4 доброкачествена. Идиопатичното естество на VT се подкрепя от 
липсата на фамилна анамнеза, нормална базална 12-канална ЕКГ, 
нормална камерна структура чрез сърдечно изобразяване и 
електро-анатомично картографиране, един вид VT морфология и 
не-индуцируемост при програмирана камерна стимулация.

    Препоръките за клиничен скрининг, генетично консултиране и 
тестване са описани в Раздели 6.8.3 и 6.11. Сърдечната оценка 
трябва да бъде адаптирана към конкретния риск от усложнения в 
семейството. Оценка на всеки 1–2 години, включително ЕКГ, ЕХО 
и Холтер/ЕКГ мониториране се препоръчват при роднини с риск 
от развитие на заболяването. Сърдечният магнитен резонанс 
трябва да се вземе предвид при изходната оценка.

7.4.2. Генетично тестване и фамилен скриниг
   Гените, лежащи в основата на ARVC, кодират основно протеини 
на сърдечната дезмозома: плакофилин-2 (PKP2), дезмоплакин 
(DSP), дезмоглеин-2 (DSG2), дезмоколин-2 (DSC2) и 
плакоглобин (JUP). В допълнение към десмозомните гени, P/LP 

914 варианти са описани и в други гени, включително DES,
43,915 190,882 TMEM и PLN. Патогенни или вероятно патогенни 

варианти могат да бъдат идентифицирани при до 60% от 
2 3 0  пациентите с диагноза ARVC. Като се има предвид 

диагностичното значение на генетичното тестване при ARVC, 
важно е генетичните варианти често да се преоценяват по 

916 отношение на тяхната патогенност. Моделът на унаследяване в 
повечето семейства с ARVC е автозомно доминантен. 
Пенетрантността на заболяването в генетични носители зависи 

892,917от възрастта, пола и физическата активност.

7.4.4.1. Антиаритмична терапия

  Амиодаронът се използва често, когато бета-блокерите не 
917,919,920 успяват да контролират аритмиите. Той трябва обаче да се 

използва с повишено внимание при дългосрочното лечение на 
камерни аритмии, особено при млади пациенти. Соталолът е 
използван в продължение на много години, но доказателствата за 

921,922 неговата ефикасност остават ограничени и противоречиви.
Флекаинидът трябва да се има предвид, когато лечението с един 
агент не е успяло да контролира свързаните с аритмия симптоми 
при пациенти с ARVC или когато автономните странични ефекти 

923,924 ограничават употребата на бета- блокери. Опитът с други 
антиаритмични средства (дофетилид, ранолазин) е ограничен до 

919,923много малки серии от пациенти.
  Част от пациентите се нуждаят от инвазивни и/или 
имплантиране на ICD. Може да се препоръча комплексен 
ендокарден и/или епикарден подход, ръководен от триизмерно 
(3D) електро-анатомично картографиране, но с висока честота на 

919,925–927рецидиви (30–50% в опитни центрове).  Използвана е и 
928 симпатикова денервация. Такива процедури не осигуряват 

адекватна защита срещу ВСС, но могат да бъдат много полезни за 
намаляване на обременяването с КТ и риска от електрическа 

917 буря. Прекратяването на интензивните физически упражнения 
е показало потенциал за забавяне на темпото на прогресиране на 
заболяването и намаляване на обременяването с камерна 

917,919аритмия.

7.4.5. Предотвратяване на внезапна сърдечна 
смърт при аритмогенна деснокамерна кардио-
миопатия
  Аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия се 

919 характеризира с висока честота на камерни аритмии и ВСС.
Въпреки че се оценява като рядко заболяване, тя постоянно се 
съобщава като една от най-честите причини за ВСС в регистрите 

Амиодарон трябва да се вземе предвид, когато 

редовната терапия с бета-блокери не успява да 

контролира симптомите, свързани с аритмия, при 

пациенти с ARVC.

Флекаинид в допълнение към бета-блокерите 

трябва да се вземе предвид, когато терапията с 

един медикамент не е успяла да контролира 

симптомите свързани с аритмията при пациенти 

с ARVC.

Катетърната аблация с възможност за епикарден 

подход, ръководен от 3D електро-анатомично 

картографиране на VT, трябва да се вземе предвид 

при пациенти с ARVC с продължаваща VT или 

чести уместни електрошокове на ICD за VT, 

въпреки фармакологичната терапия с 

бета-блокери.
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Вторична превенция

Препоръчва се ICD за намаляване на риска от 
внезапна смърт и смъртност по всякаква причина 
при пациенти с ARVC, които са преживели 
сърдечен арест или са се възстановили от камерна 
аритмия, причиняваща хемодинамична 
нестабилност.939,943,944,948,949

I A

522,939,943–945,948–950
IIa B

Първична превенция
c 

538,939

IIa B

d,524,526,536– 539

IIa B

©
E
SC

20
23

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовер-
тер дефибрилатор; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; NSVT, 
непродължителна камерна тахикардия; PES, програмирана електрическа стимулация; 
ДКИФ, фракция на изтласкване на дясна камера; SMVT, продължителна мономорфна 
камерна тахикардия; КТ, камерна тахикардия.
  Препоръчителен клас.
  Доказателствено ниво.
  Високорискови характеристики: аритмичен синкоп, NSVT, ДКИФ <40%, ЛКИФ 
<45%, SMVT при PES.
  Вижте текста за обсъждане на ген-специфични разлики в ефективността на 
актуализирания 2019 г. калкулатор на риска от ARVC.

a

b

c

d

Препоръки Таблица 29 – Препоръки за превенция на 
внезапната сърдечна смърт при пациенти с аритмо-
генна деснокамерна кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Високорисковите характеристики   трябва да се 
имат предвид за подпомагане на индивидуализира-
ното вземане на решение за имплантиране на ICD 
при пациенти с ARVC.

Актуализираният калкулатор 2019 г. на риска от 
ARVC трябва да се вземе предвид като помощ при 
вземането на индивидуализирани решения за 
имплантиране на ICD при пациенти с 
ARVC.

ICD трябва да се има предвид при пациенти с 

ARVC, които са претърпели хемодинамично 

поносима КТ.

935–937по света. Внезапната сърдечна смъртта изглежда е по-
 разпространена при млади атлетични индивиди, засегнати от 

935,938болестта.

7.4.5.1. Вторична профилактика на внезапна сърдечна 
смърт
  Имплантируемите кардиовертер дефибрилатори намаляват 
смъртността при преживели сърдечен арест и при пациенти, 

531 които са имали продължителни симптомни камерни аритмии.
ICD се препоръчва при такива пациенти, когато целта е да се 
увеличи преживяемостта; решението за имплантиране трябва да 
вземе предвид гледната точка на пациента и неговото QoL, както 
и липсата на други заболявания, които е вероятно да причинят 
смърт през текущата година.

7.4.5.2. Първична профилактика на внезапна сърдечна 
смърт
  Повечето от настоящите доказателства за резултатите при 
пациенти с ARVC и техните предиктори са ограничени до малки 

939 обсервационни ретроспективни кохортни проучвания. По този 
начин броят на клиничните предиктори, които могат да бъдат 
изследвани с помощта на мултивариантни модели е много 
ограничен и повечето изследвания не могат да се сравняват едно 
с друго. Системен преглед и мета-анализ (n = 18 проучвания) 
показаха, че средният риск от камерна аритмия варира от 3,7 до 
10,6% годишно и че мъжкият пол, ДК дисфункция и предходна 
непродължителна или повтарящи се продължителни КТ/КФ 

939предсказват камерни аритмии в популации с ARVC.
  Първото изчерпателно усилие за предлагане на подход за 
стратификация на риска в контекста на вземането на решение за 
имплантиране на ICD беше направено в консенсусната 
декларация на Международната работна група (ITFC) от 2015 г. 
относно лечението на ARVC/дисплазия, където бяха направени 
препоръки според наличието на рискови фактори, които биха 

919 характеризирали нивото на риска на всеки пациент.
Последващо проучване (n = 365) е предложило модификация на 
подхода на международната работна група, която е довела до по-

940 добро разграничаване. Препоръките на AHA/ACC/HRS 2017 г. 
за лечение на пациенти с камерни аритмии и превенция на 

941 внезапната сърдечна смърт и Експертен консенсус на HRS от 
2019 г. относно оценката, стратификацията на риска и 

4  управлението на аритмогенната кардиомиопатия също 
предложиха алтернативни подходи към този проблем. Беше 
разработен модел за прогнозиране на риска в резултат на 
многоцентрова колаборация (n = 528); той използва пол, възраст, 
скорошен синкоп, NSVT, брой КЕ, брой отвеждания с TWI и 
изтласкващата фракция на дясната камера (ДКИФ), като 
предиктори за осигуряване на индивидуализирана оценка на 
продължителните камерни аритмии при пациенти с ARVC 

539(arvcrisk.com).
  Проучване (n = 617), сравняващо предишните подходи за 
стратифициране на пациентите с  риск ,  ра зкри ,  че 
модифицираният ITFC подход осигурява най-висока нетна полза, 
до изчислен 5-годишен риск от 25%, докато AHA и HRS работят 
най-добре при пациенти с приблизителен 5-годишен риск 

538 >25%. В същото проучване изчисленият 5-годишен риск от 
12,5% е вероятно оптималният праг, отвъд който моделът за 
прогнозиране на риска има най-добро предсказване. Външно 
сравнение (n = 140) на различните нива на риск от ARVC показа, 
че най-висока нетна полза е имало при праг от 10%, при 

536използване на рисковия калкулатор ARVC от 2019 г. . В същото 
проучване, прагът от 10% е бил по-добър от подходите HRS и 

536 ITFC. Друго проучване с външно валидиране (n = 128) на 
рисковия модел за ARVC от 2019 г. е показал, че въпреки 
отличната разграничителна способност (c-индекс 0,84), моделът 
изглежда надценява сигнификантно риска при пациенти с 50% 5-

537годишен рисков праг.  Наскоро беше публикувана корекция на 
539калкулатора на риска за ARVC от 2019 г.  Публикувани са две 

големи външни проучвания за валидизиране на актуализирания 

  Следователно, за индивидуализиране на количественото 
определяне на риска, което може да помогне на клиницистите за 
балансиране на рисковете и ползите от имплантирането на ICD, 
се препоръчва комбинация от тези подходи. Окончателното 
решение трябва да се вземе съвместно с пациента, като се вземат 
предвид други конкурентни рискове и толерантността на 
пациента към риска. Както беше обсъдено в Раздел 7.1.5, 
работната група признава предизвикателствата, свързани с 
определянето на универсални прагове за приемлив риск при 
различните фенотипове кардиомиопатия, но е на мнение, че 
подходът, който е подобен на възприетия при стратификация на 
риска за HCM, DCM и NDLVC, е разумен. В този контекст 
работната група препоръчва споделено вземане на решения на 
базата на данни от реалния свят, както и на индивидуалните 
предпочитания, вярвания, обстоятелства и ценности. 
Недостатъчните доказателствата трябва да се споделят с 
пациентите и трябва да се обсъдят конкурентни рискове, 
свързани със заболяването (сърдечна недостатъчност, инсулт), 
възрастта и съпътстващите заболявания, както и усложненията, 
свързани с устройството. Предложеният подход е обобщен във 
Фигура 18.

калкулатор на риска за ARVC от 2019 г., подсказвайки добри 
разграничителни възможности, но по-късно проучване разкри 

524,526 надценяване на риска. Това поражда опасения по отношение 
на точността на модела предлагащ индивидуализирана прогноза, 
която би могла да помогне за информиране на пациентите в 
процеса на вземане на решение; въпреки това, той може да 
остане информативен поради отличното си разграничително 
представяне. Освен това, едно проучване предполага, че 
актуализираният калкулатор на риска от 2019 г. се представя най-
добре при пациенти с PKP2, но ефективността му е по-

524ограничена при генно-отрицателни лица.
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Рестриктивна сърдечна болест

Primary RCM

AFD

Desmin

Danon

Glycogenoses

PRKAG2 variants

Myocardial extracellular

Amyloidosis

Sarcoidosis

Diabetic heart disease

Drugs (e.g. chloroquine)

Hyperoxaluria

Radiation

Chemotherapy

Systemic sclerosis

In"ammatory/granulomatous

Endomyocardial !brosis

Hypereosinophilia

Endocardial !broelastosis

Endocardial neoplasms

Iatrogenic/drug toxicity

RCM

Болести на миокарда със случайна рестриктивна физиология, често в контекста на ЛКХ

AFD

Danon

Фигура 19  Спектър на рестриктивните сърдечни заболявания. AFD, болест на Anderson-Fabry; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; PRKAG2, Протеин 

киназа AMP-активирана некаталитична субединица гама 2; RCM, рестриктивна кардиомиопатия. За по-подробен спектър на рестриктивни сърдечни 
заболявания, моля, вижте Допълнителни данни онлайн, Таблица S4.

Миоцитна дисфункция Ендомиокардни нарушения
Миокардни 

екстрацелуларни 
нарушения на матрикса

Генетични Инфилтративни

Първична RCM Ендомиокардна фиброза Хипероксалурия

Варианти в саркомерни, 
цитоскелетни, на 

нуклеарната обвивка, 
филаминови, титинови гени

Хипереозинофилия

Карциноид

Амилоидоза

Саркоидоза

Фиброза

Облъчване

Химиотерапия

Системна склероза

Възпалителна/гронуломатозна

Диабетна сърдечна болест

Ендомиокардна фиброеластоза

Ендомиокардни неоплазми

Ятрогенна/лекарствена токсичност

Натрупване

Десмин

Гликогенози

Варианти на PRKAG2

Претоварване 
с желязо/болести 
на съхранението

Не-генетични

Лекарства (напр. Хлороквин)

7.5.3. Оценка на симптомите
  Пациентите с RCM често развиват симптоми на сърдечна 
недостатъчност, въпреки че това може да се случи няколко 
години след появата на първоначалните промени. Оценка на 

Рестриктивната кардиомиопатия може да бъде свързана с 
интрамиоцитно натрупване на разгънати дефектни протеини, 
характеристика, която все повече се демонстрира при носители 
на дефекти в DES, FLNC и BAG. Тези заболявания имат 
значителни последици за прогнозата и навременното вземане на 
решения, както при деца, така и при възрастни. Рестриктивна 
кардиомиопатия може да възникне и при индивиди с фамилна 

289 965 анамнеза за HCM или DCM. Наблюдението на различни 
фенотипове кардиомиопатия в семействата предполага 
променлив отговор на варианта и включва фактори извън 
специфичния вариант при определянето на окончателната 

966 клинична проява на заболяването. Наследствените инфилтра-
тивни заболявания също могат да причинят RCM, най-честата от 
които е амилоидозата, причинена от патогенни варианти в TTR 
гена, въпреки че това обикновено е в присъствието на ЛКХ 

935, 938(вижте Раздел 7.7).

симптомите при пациенти с кардиомиопатии е описана в Раздел 
6.10.1.

7.5.4. Лечение
Прилагането на лекарства за сърдечна недостатъчност и 
имплантиране на устройство, включително устройство за 
камерно асистиране, като мост към трансплантация се ръководи 
от симптомите и фенотипа и тежестта на сърдечната 

967недостатъчност,  и се описва в Раздел 6.10.2.Точната диагноза 
(фенотип и причина) има ключово значение за навременното 
планиране на сърдечна трансплантация, тъй като гарантира 
изключването на всички генетични и придобити фенокопия, 
които могат да бъдат податливи на алтернативно лечение. 
Основната цел на алтернативното лечение при всички възрастни 
и педиатрични пациенти с RCM е предотвратяване на сърдечна 
трансплантация.
  Прецизната диагноза е също от съществено значение за 
генетичните фенокопия с налични таргетни лечения: ERT за 
болестта на Anderson–Fabry или гликогенозата като например 
болестта на Pompe; терапевтичната флеботомия при 
хемохроматоза; имуносупресивните терапевтици за саркоидоза; 
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Пациенти с ARVC

Не

bВисокорисковите характеристики се дефинират като сърдечен синкоп, NSVT, ДКИФ <40%, ЛКИФ <45%, SMVT при PES или според актуализирания 
539калкулатор на риска от ARVC от 2019 г.

Фигура 18  Алгоритъм за подхода към вземане на решение за имплантируем кардиовертер дефибрилатор при пациенти с аритмогенна деснокамерна 

кардиомиопатия. ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща 
фракция; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; PES, програмирана електрическа стимулация; ДКИФ, деснокамерна изтласкваща фракция; SMVT, 
продължителна мономорфна камерна тахикардия; КТ, камерна тахикардия.
aКлиницистите трябва да се стремят към контрол на камерната аритмия с фармакологични или инвазивни антиаритмични терапии в допълнение към 
предложението за ICD.

Сърдечен арест или синкопална КТ

Не-синкопална продължителна КТ

b
Високорискови характеристики

a ICD
(Клас I)

 
ICD

(Клас IIa)

a ICD
(Клас IIa)

Не

Да

Да

7.5.2. Генетично тестване

венозен пулс. В напредналите фази пулсовият обем е нисък, 
ударният обем намалява, а сърдечната честота може да се 
увеличи. При декомпенсирали пациенти често има хепатомега-
лия, асцит и периферни отоци. Ехокардиографията е златен 
стандарт за диагностика; критериите за диагностика и 
степенуване на диастолна дисфункция бяха описани преди 

951,952 това. Важно е, че степента на диастолна дисфункция при 
пациенти с РКМП често е истински рестриктивна само в 
напреднали стадии, а повечето пациенти показват по-леки 

951 степени на диастолно увреждане при поставяне на диагнозата.
Сърдечна катетеризация трябва да се извърши в случаите, когато 
диагнозата е под въпрос, както и за подпомагане на оценката и 

953 времето на сърдечната трансплантация. Сърдечният ЯМР 
разграничава РКМП от констриктивен перикардит, дава 
информация за наличието и обхвата на миокардната фиброза и 
допринася за  ра зграничаване на метаболитните от 

951,954 възпалителните заболявания. Ендомиокардната биопсия е 
прецизен диагностичен инструмент при рестриктивни кардио-

955 десминопатии; претоварване на миокарда с желязо, както 
956интрамиоцитно при хемохроматоза , така и митохондриално 

957 958 при кардиомиопатия на Friedreich; цистиноза; генерализирана 
955,959 артериална калцификация в ранна детска възраст; и 

960,961 лизозомни заболявания на натрупването (LSDs). Дълбокото 
фенотипизиране при пробандите трябва да надхвърли 
сърдечните прояви и да изследва екстракардиалните прояви при 
синдромни заболявания и при RCM, свързани с нервно-мускулни 

96нарушения (вж. Раздел 6).

Когато е унаследена, RCM най-често се представя като автозомно 
доминантно заболяване и по-рядко като автозомно рецесивно 
или спорадично. Гените, свързани с RCM, кодират саркомерни 
структурни и регулаторни протеини и цитоскелетни междинни 
филаменти ( ). Въпреки че всички основни Таблица 10

963 саркомерни гени могат да причинят RCM, най-често срещаният 
болестен ген е TNNI3, който кодира тънкия филамент тропонин 

964 I. Други по-рядко срещани гени включват TNNT2, ACTC1, 
MYH7, MYBPC3, TTN, TPM1, MYPN, MYL3 и MYL2. 

   Известно е, че пациентите с ARVC получават продължителни 
КТ, които може да са добре поносими, без да водят до ВСС. 
Доказано е, че използването на подходящи ICD интервенции 

942 като сурогат на изхода от ВСС надценява ВСС. Като се има 
предвид че в повечето центрове при голям брой пациенти с 
ARVC ще бъде имплантиран ICD, е разбираемо защо това може 
да възпрепятства стратификацията на риска от ВСС при 
пациентите с ARVC. Усилия за адресиране на тази ситуация са 

522,523,943–947направени в рамките на няколко проучвания, , където 
обект на интерес е по-скоро бързата КТ (>250 bpm), а не каквато 
и да е продължителна VT. Най-голямото от тези проучвания (n = 
864) е довело до разработването на отделен скор за 

945 прогнозиране на нестабилна КТ/КФ. Поради липсата на външни 
проучвания за валидиране, няма достатъчно информация в 
подкрепа на приложимостта на този рисков скор извън кохортите 
с такава тахикардия. Освен това, специфичният праг на скоростта 
също не е добре базиран на доказателства, а възможностите за 
прогнозиране на ВСС остават неясни. Въпреки че е вероятно по-
бавните продължителни VT сами по себе си да не са 
животозастрашаващи, остава неизвестно колко често те биха 
дегенерирали към по-бързи КТ или КФ. Следователно е разумно 
да се предположи, че на всички пациенти с риск от каквато и да е 
продължителна камерна аритмия трябва да се предложат ICDs за 
първична профилактика.
   Ролята на PES в рисковата стратификация на пациентите с 
ARVC не е добре дефинирана, особено при тези, които са 

523,939 безсимптомни. Настоящата практика обаче подсказва, че 
индуцируемостта на SMVT при PES би могла да добави стойност 
при пациенти със симптоми, съответстващи на продължителна 
камерна аритмия, и това се подкрепя допълнително в настоящите 

3 препоръки.

7.5.1. Диагноза
7.5. Рестриктивна кардиомиопатия

   Пациентите с изявена РКМП проявяват признаци и симптоми, 
306 типични за HFpEF. Системният подход към диагностицирането 

трябва да включва клиничен преглед, ЕКГ, ехокардиография и 
951

CMR.  Физикалният преглед може да покаже изразен югуларен 



Препоръки на ESC72

Препоръчва се мултимодалното изобразяване да 

се използва за разграничаване на RCM от HCM

или DCM с рестриктивна физиология.

I C

I C

953

I B

I C

IIa C

969

IIb C

©
E
SC

20
23

Препоръки Таблица 30 – Препоръки за лечение на 
пациенти с рестриктивна кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Препоръчва се да се извършат базални сърдечни и 

несърдечни изследвания, за да се оцени участието 

на нервно-мускулната система или други 

синдромни нарушения.

Сърдечна катетеризация се препоръчва при всички 
деца с RCM за измерване на налягането в 
белодробната артерия и PVR при поставяне на 
диагнозата и на 6–12 месечни интервали за 
оценка на промяната в PVR.

Имплантиране на ICD се препоръчва за намалява-
не на риска от внезапна смърт и смъртност по 
всякаква причина при пациенти с RCM, които са 
преживели сърдечен арест или са се възстановили 
от камерна аритмия, причиняваща хемодинамична 
нестабилност.

Ендомиокардна биопсия трябва да се вземе 
предвид при пациенти с RCM, за да се изключат 
специфични диагнози (включително натоварване с 
желязо, нарушения в натрупването, митохондриал-
ни цитопатии, амилоидоза и грануломатозни 
миокардни заболявания) и за диагностициране на 
рестриктивно миофибриларно заболяване, 
причинено от варианти на десмин.

Имплантиране на ICD може да се овземе предвид 
при деца с RCM, които имат данни за миокардна
 исхемия и синкоп.

DCM, дилатативна кардиомиопатия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ICD, 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор; PVR, белодробно съдово съпротивление; 
RCM, рестриктивна кардиомиопатия. 
  Препоръчителен клас.
  Доказателствено ниво.
  

a

b

новите биологични лекарства за системни заболявания (напр. 
автоимунни заболявания със сърдечно засягане, които могат да 
претърпят обратно развитие или да се стабилизират чрез 
лечение на самото заболяване); и отстраняването на токсичните 
причини (вж.  и Допълнителни данни онлайн, Фигура 19
Таблица S4). Прецизната диагноза днес е от съществено 
значение, поради нарастващата наличност на специфични за 
заболяването лечения и диагностични инструменти за 
изключване на гено/фенокопията.
  Рестриктивната кардиомиопатия е свързана с най-лошата 
прогноза от всички фенотипове кардиомиопатия. Данните за 
преживяемостта са ограничени до малки срокове на наблюдение. 
Прогнозата при RCM до голяма степен зависи от рестриктивната 

968–971физиология, независимо от основната причина.  Повече от 
50% от децата с RCM са изложени на риск от смърт (включително 
ВСС) или трансплантация скоро след диагностицирането; 
клиничните характеристики, свързани с повишен риск от смърт 
или трансплантация, включват: симптоми на сърдечна 
недостатъчност; намалена систолна ЛК функция; увеличен размер 
на лявото предсърдие; синкоп; исхемия; и нарушена диастолна 

286,969,972,973 функция на ЛК при ехокардио-графията. До 75% от 
живите пациенти демонстрират сърдечна недостатъчност, като 
резултатът е или смърт, или сърдечна трансплантация в рамките 

968,969 на няколко години след диагностицирането. Повишено 
белодробно съдово съпротивление (PVR) присъства в до 40% от 
децата с РКМП и може да се повиши бързо, дори при липса на 
други клинични промени, което оказва влияние върху 

953 пригодността и времето за сърдечна трансплантация.
Следователно сърдечна катетери-зация с оценка на PVR се 
препоръчва при всички деца при поставяне на диагнозата и на 

    Могат да бъдат разграничени два фенотипа Anderson–Fabry в 
зависимост от пола, феномена на лионизация и патогенния 

976,979генетичен вариант:

·    "Некласически" фенотип на Anderson–Fabry или фенотип с по-
късна поява с непълно системно засягане, което се наблюдава 
както при мъже, така и при жени, с известно ниво на остатъчна 
ензимна активност и в повечето случаи се проявява като 
изолирано сърдечно засягане

953 всеки 6 до 12 месеца. Основната причина за смърт при 
възрастни пациенти с генетична RCM е сърдечна недостатъчност 
(повече от 40%), с 5-годишна преживяемост ~50% в кохорти, 

616които включват пациенти с HCMи рестриктивна физиология.

7.6. Синдромни и метаболитни кардио-
миопатии

7.6.1. Болест на Anderson–Fabry
7.6.1.1. Определение

Извън обхвата на тези препоръки е предоставянето на подробен 
преглед и препоръки при специфични кардиомиопатични 
генокопия и фенокопия. Вместо това, работната група препраща 
читателя към позици на експери и консенсусни документи, 
публикувани от името на работната група на ESC по миокардни и 
перикардни заболявания (напр. за болестта на Anderson-Fabry и 

370,375,974 амилоидозата). Този раздел подчертава само ключовите 
въпроси за диагностика и лечение.  обобщава Таблица 22
клиничните характеристики и лечението на синдромни и 
метаболитни кардиомиопатии.

    Болестта на Anderson–Fabry е вродена грешка на метаболизма, 
при която недостатъчният или липсващ ензим алфа-
галактозидаза A (α-Gal A), поради патогенен генетичен вариант в 
GLA гена, причинява натрупване на някои клетъчни продукти на 
разграждане, главно глоботриаозилцерамид (Gb3) в лизозомите 

975 на пациента. Това натрупване причинява клетъчна дисфункция 
сама по себе си и активира пътища на клетъчна хипертрофия, 
чести при други причини за HCM, както и възпаление и имунна 

976 активация. Тя е мултисистемно заболяване, засягащо по-
975 специално сърцето, бъбреците и мозъка. Унаследява се по Х-

свързан начин; следователно мъжете са винаги засегнати, докато 
засягането на женските органи обикновено се развива по-късно в 
живота, но може да стане подобно на това при мъжете, поради 

977,978феномена на лионизация.

·  Тежък клиничен фенотип, известен като "класически" 
Anderson–Fabry, характеризиращ се с липсваща или силно 
намалена (<1% от средната норма) активност на α-Gal A, 
подчертано натрупване на Gb3 и поява на симптоми в детска 
или юношеска възраст, последвани от прогресивна 
мултиорганна недостатъчност, най-често се наблюдава при 
мъже (но не само) без остатъчна ензимна активност.

7.6.1.2. Диагностика, клинична обработка и диферен-
циална диагноза
   Болестта на Anderson-Fabry трябва да се подозира при 
пациенти с ЛКХ и да се търсят допълнителни сърдечни и 
екстракардиални червени флагове (вж. ) (Таблица 23 Фигура 
20). Диагнозата се поставя чрез оценка на активността на α-GalA 
и измерване на лизо-Gb3 при пациенти от мъжки пол; при жените 
обикновено се изисква генетично изследване за потвърждаване 
на диагнозата. Тежка ЛКХ (>15 mm) е малко вероятно да се 

980 наблюдава при пациенти на възраст <20 години. При деца и 
юноши диагнозата се поставя въз основа на фамилна анамнеза 
или на базата на други екстракардиални симптоми, но явна ЛКХ 

981обикновено не е налице.

   Сърдечно-съдовото засягане обикновено се проявява като 
ЛКХ, миокардна фиброза, възпаление, сърдечна недостатъчност 
и аритмии, които ограничават QoL и са най-честата причина за 
смърт. Клиничното наблюдение е от съществено значение за 
оценка на прогресията на забол яването и изисква 

980мултидисциплинарен подход.

7.6.1.3. Клинично протичане, изход и стратификация 
на риска
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Таблица 22 Клинични характеристики и лечение на синдромни и метаболитни кардиомиопатии

Клинични червени 
флагове

Анормални черти на 
лицето
Крипторхизъм
Стеноза на белодробната 
клапа
Вродено сърдечно 
заболяване
Екстремна девиация на 
дясната ос на ЕКГ
Лимфангиектазия
Хеморагична диатеза
Петна Café au lait
Лентигинес
Забавен растеж Сензо-
неврална глухота

Специфични причиниДиагноза ПоведениеМулти-
дисциплинарен 
тим

Тестване на NGS панел за 

RASопатия

Синдром на Noonan

Синдром на Costello

Кардио-фасциален-

кожен синдром

Синдром на Noonan с 

множествен лентигини

Кардиолог

Генетик

Ендокринолог

Педиатър

Дерматолог

Радиолог

Бета-блокери/CCBs

Селективно лечение на RVOTO/

пулмонална валвулопластика

Стратификация на риска от ВСС

Къс PR интервал

Краен стадий, 

хипокинетичен HCM

AV блок (синдром на 

Kearns–Sayre)

Лактацидоза

Сензорна глухота

Неутропения (синдром 

на Barth)

Диабетни инсулто-

подобни лезии при МР 

на мозъка

NGS панел за mtDNA и 

нуклеарна ДНК

Биопсия на скелетни мускули/

ендо-миокардна биопсия

MELAS синдром 

MERRF синдром

синдром на Leigh

Други митохондриални 

заболявания

Нарушения на бета-

окислението

Кардиолог

Невролог

Ендокринолог

Педиатър

Специалист по 

метаболизъм

Радиолог

Избягване на лекарства или 

ситуационни стресори

Нарушения на бета-окислението: 

управление на храненето, 

избягване на гладуване, 

агресивно лечение по време на 

повишен метаболитен стрес

Добавяне на карнитин 

(избрани случаи)

Хепатомегалия

Повишени аминотранс-

феразни ензими

Забавени двигателни 

етапи

Хипотония

Кратък PR интервал

ЕКГ критерии за 

екстремна ЛКХ

Болест на съхранение на 

гликоген тип II (болест на 

Pompe)

Скрининг: GAA активност при 

DBS или дозиране левкоцити/

Glc4 Диагностично 

потвърждение: 

анализ на киселинна алфа-глюко-

зидаза, извършен върху кожни 

фибробласти (предпочитан 

метод) или мускулна биопсия

Кардиолог

Общ педиатър/

неонатолог

Гастро-

ентеролог

Специалист по 

невромускулни 

заболявания

Ензимо-заместваща терапия

Къс PR интервал
Масивна ЛКХ
Скелетна миопати
Повишен серумен СК 
ензим
Интелектуална 
непълноценност
X-свързано унаследяване

NGS или целево тестване за 

варианти на LAMP-2

Болест на Danon Кардиолог

Специалист по невро-

мускулни заболявания

Пневмолог

Специалист по нап-

реднала сърдечна 

недостатъчност

Без лечение

Без лечениеNGS или целево тестуване за 
PRKAG2

Кратък PR интервал
Ранно начало на 
предсърдно мъждене
AV блок
Повишена серумна КК
Автозомно доминантно 
унаследяване

Кардиолог
Експерт по невромус-
кулни заболявания

Продължава
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Прогресивна атаксия на

 крайниците

Захарен диабет

Pes cavus

Намален естествен T1 в 

изображенията със СМР

Продължава

NGS тестуване за репетитивна 

би-алелна експанзия на GAA 

повторенията в FXN гена

Кардиолог

Невролог

Ендокринолог

Ортопедичен хирург

Експерт по невро-

мускулни заболявания

Атаксия на 

Friedreich

Няма специфично лечение

Двустранен синдром на 
карпалния канал
Лумбална спинална 
стеноза
Автономна дисфункция
Периферна невропатия
Относително щадящ 
апекса модел
Отношение фракция на 
изтласкване/стрейн >5
Псевдо-некротични Q 
зъбци
Ниски волтажи на ЕКГ 
ИЛИ 
Положителна моноклона-
лна серумна или уринна 
верига при имунофикса-
ция

DPD/HMDP Tc�� сцинтиграфия

Имунофиксация на свободната 

лека верига/серума и на урината

Ендомиокардна биопсия

Кардиолог

Невролог

Нефролог

Хематолог (AL 

амилоидоза)

Офталмолог

Сърдечна амилоидоза 

(AL или ATTR) 

(вж. Раздел 7.7)

Тафамидис

Патисиранa 

Инотерсенa (ATTR-CA)

ИЛИ

Специфична химиотерапия 

(AL амилоидоза)

Стомашно-чревни 
симптоми
Angiokeratoma
Cornea verticillata
Хронично бъбречно 
заболяване
Протеинурия
Сензо-неврална 
хипоакузия
Инсулт/TIA
Невропатична болка с 
X-свързан модел на 
унаследяване
Къс PR интервал
Нисък нативен T1 при 
сърдечен СМР

Скрининг при мъже: дозиране на 

lyso-Gb3

Скрининг при жени/диагностично 

потвърждение: генетично 

изследване за варианти на GLA

Кардиолог

Нефролог

Невролог

Офталмолог

Аудиолог

Гастро-ентеролог

Дерматолог

Болест на Anderson–Fabry Ензимо-заместителна терапия 

(агалсидаза алфа/бета)

Мигаластат

Скелетна миопатия
Модел на задно-латерал-
на псевдонекроза
Задно-латерална или 
долно-латерална 
акинезия

Генетично тестуване за 

дистрофинопатии

Пневмолог

Експерт по невро-

мускулни болести

DMD Стероиди (преднизон или 

дефлазакорт)

Скелетна миопатия
AV блок
Преждевременно 
предсърдно мъждене
Злокачествени камерни 
аритмии

ГNGS тестуване Кардиолог

Невролог

LMNA кардио-

миопатия

Мускулна дистрофия на 

Emery-Dreifuss

Превенция на ВСС

Пейсиране, ако е показано

Двустранна хиларна 
лимфаденопатия
Белодробни инфилтрати
Увеит
Стомашно-чревно 
засягане
Високо-степенен AV 
блок
Чести КЕ
Изтънен базален 
междукамерен септум
Разширено LGE при 
изобразяване със СМР

18F-FDG-PET

Ендомиокардна биопсия

Белодробна биопсия

Кардиолог

Пневмолог

Невролог

Гастро-ентеролог

Саркоидоза Стероиди

Стероид-спестяващи 

имуносупресивни лекарства
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Предшестващи 

трансфузии

Хронично чернодробно 

заболяване

Пигментация на кожата

Диабет

Хипогонадотропен 

хипогонадизъм

Повишен феритин

AV блок

©
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Таблица 23 Червени флагове при болест на 
Anderson–Fabry

Екстракардиални червени флагове

Няма предаване от мъж на мъж в родословието

Бъбречно засягане (диализа, бъбречна трансплантация),ЛКХ при роднини

Невропатна болка

Ангиокератоми

Албуминурия

Cornea verticillata

Хипохидроза, топлина/студ и непонасяне на физическо натоварване

Гастро-интестинални симптоми (гадене, повръщане, неспецифична 

коремна болка, запек, диария)

Загуба на слуха (прогресираща или внезапна), шум в ушите, световъртеж

Сърдечни червени флагове

CMR

©
E
SC

20
2
3

CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; ЛКХ, левокамерна 

хипертрофия; NT-proBNP, N-терминален про-мозъчен натриуретичен пептид.

Железен статус

Пълна кръвна картина

Повишени стойности на T2* в 

СМР изображенията

Генетично тестуване за HFE, HJV, 

рецептор за хепсидин , 

феропортин, HAMP ген

Натривка от периферна кръв

Електрофореза на хемоглобин

Генетично изследване за 

наследствени хемоглобинопатии

Кардиолог

Хематолог

Ендокринолог

Педиатър

Гастроентеролог

Натоварване с желязо Желязо-хелатни лекарства

Флеботомия

18F-FDG-PET, 18F-флуородезоксиглюкоза позитрон-емисионна томография; AL, амилоидна лека верига; ATTR, транстиретинова амилоидоза; ATTR-CA: транстиретинова 
сърдечна амилоидоза; AV, атриовентрикуларен; КА, калциев антагонист; КК, креатинин киназа; СМР, сърдечен магнитен резонанс; DBS, дълбока мозъчна стимулация; DMD, 
мускулна дистрофия на Дюшен; DPD, 3,3-дифосфоно-1,2-пропанодикарбоксилна киселина; ЕКГ, електрокардиограма; Gb3, глоботриаозилцерамид; HCM, хипертрофична 
кардиомиопатия; HMDP, хидроксиметилен дифосфонат; LGE, късно гадолиниево усилване; LMNA, ламин A/C; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; MELAS, митохондриална 
енцефаломиопатия, лактатна ацидоза и инсулт-подобни епизоди (синдром); MERRF, митохондриална епилепсия с накъсани червени влакна; МР, магнитен резонанс; mtDNA, 
митохондриална ДНК; NGS, следващо поколение секвениране; PRKAG2, протеин киназа AMP-активирана некаталитична субединица гама 2; RVOTO, обструкция на изходния 
тракт на дясната камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; TIA, преходна исхемична атака; КЕ камерни екстрасистоли.
аПатисиран и инотерсен, които са одобрени за лечение на фамилна полиневропатия с/без кардиомиопатия.

Къс PQ интервал при млади пациенти

Атриовентрикуларен блок при възрастни пациенти

Брадикардия

Хронотропна некомпетентност

ЛКХ

ЕКГ

Лабораторни

Ехокардиографска ЛКХ с нормална систолна функция

Хипертрофия на папиларните мускули

Задебеляване на митралната и аортната клапа с лека 

до умерена регургитация

Намален глобален надлъжен стрейн

Базално-долнолатерално късно гадолиниево усилване

Ниска нативна T1 (внимание при "псевдонормализация" 

в области, засегнати от фиброза)

Висока фокална/глобална Т2

Повишен високо-чувствителен тропонин

Повишен NT-proBNP

  Специфичните стратегии за лечение, включително ензимно 
заместване или фармакологичен шаперон, имат ограничена 
ефикасност при напреднали случаи с необратимо увреждане на 
органите, така че ранното започване е вероятно важно. Ензимо- 
заместителна терапия е показана при всички симптомни 
пациенти с класическо заболяване, включително деца, при най-

974 ранните признаци на засягане на органи. Терапевтичните 
стратегии, които в момента се разработват, включват ERTs от 

7.6.1.4. Лечение

второ поколение, терапии за намаляване на субстрата и генни и 
980mRNA терапии.

    RAS-опатиите съставляват група от мултисистемни синдроми, 
причинени от варианти в каскадата на RAS-митоген-

984–986 активираната киназа (RAS-MAPK), включително синдром на 
987–989 990,991 Noonan, синдром на Noonan с множество лентигини;

992,993 994–996синдром на Costello, и сърдечно-лицево-кожен синдром.

    Съмнението за подлежаща RASопатия трябва да се повдигне 
при HCM с начало в кърмаческа и детска възраст със съпътстващи 

З262,263,991,997–1000 ВС или екстракардиални аномалии (вж. ). Таблица 22
Генното изследване се препоръчва за диагностика, когато са 
налице фенотипни характеристики .  В сравнение със 
саркомерната HCM, асоциираната с RASопатия HCM (RAS-HCM) 

261, 999 показва по-ранна възраст при поставяне на диагнозата,
повишена честота и тежест на лявата или бивентрикуларната 

258,262,1001 обструкция, и чести ранни хоспитализации за сърдечна 
недостатъчност или необходимост от интервенционни 

258 процедури или операция. Белодробната стеноза е най-често 
асоциираното ВСЗ, с честота между 25% и 70% и неблагоприятен 

256,1002–1004изход на белодробната валвулопластика.

7.6.2. RAS-опатии
7.6.2.1. Определение

7.6.2.2.  Диагностика ,  клинична обработка и 
диференциална диагноза

7.6.2.3. Клинично протичане, лечение и стратификация 
на риска от внезапна смърт

    Не-вазодилатативните бета-блокери трябва да се титрират до 
максимална поносима доза при пациенти с RAS-HCM, особено в 

248,1002,1006–1008 случаи на тежка двукамерна обструкция. Калциевите 
антагонисти могат да се разглеждат като възможност от втора 
линия при пациенти >6-месечна възраст, когато терапията с бета-

267,639 блокери е неефективна или не се толерира. Хирургична 
миектомия и ортотопна сърдечна трансплантация могат да се 
вземат предвид в центрове с голям обем след мултидис-

265,266,1009–1011циплинарна оценка от сърдечен екип. Белодробна 
валвулопластика може да се вземе предвид при деца и кърмачета с 

1012–1015тежка обструкция на ДК изходен тракт (RVOTO).

Данните от Северноамериканския регистър на педиатричните 
1005 кардиомиопатии показват по-ниски нива на преживяемост 

сред пациенти с RAS-HCM в сравнение с несиндромна HCM, 
особено при пациенти, които са били диагностицирани преди 1-
годишна възраст. Понастоящем специфичните за заболяването 
рискови фактори за ВСС са предмет на дебат и могат да включват 
степента на ЛК хипертрофия, удължения QTc интервал, рисков 

771 81,826скор на ЕКГ за HCM, и скор HCM Risk-Kids >6%.

7.6.2.4. Лечение



Препоръки на ESC76

Пациенти със суспектна AFD

VUS

Low index of suspicion

Да Неа
Червени флагове за AFD

Пол Жена

Мъж

Ензимна активност

Нормална bГенетичен анализ на GLA

Намалена

Ако изследването е 
генетично, включете GLA 

в панела за HCM

Доброкачествен 
вариант

P/LP вариант

с d eСърдечна CMR Lyso Gb3 Биопсия

РезултатиНорма Патология

AFD малко вероятна Диагностични за AFD

Фигура 20  Алгоритъм за диагностика на болестта на Андерсън-Фабри. α-Gal A, алфа-галактозидаза A; AFD, болест на Anderson-Fabry; CMR, сърдечен 

магнитен резонанс; Gb3, глоботриаозилцерамид; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; лизо Gb3, 
глоботриаозилсфингозин; P/LP, патогенен/ вероятно патогенен; VUS, вариант с неизвестно значение.

dНиските нативни стойности на Т1 засилват или пораждат подозрение за болест на Fabry. Нормалните нативни стойности на Т1 не изключват болестта на 
Fabry, тъй като се наблюдават рядко при нелекувани пациенти с лека ЛКХ (предимно жени) или при напреднало заболяване поради псевдонормализация.

aВж. .Таблица 23
bГенетичният анализ трябва да включва изследване на възможни големи делеции или вариация в броя на копията, които не са открити с метода на Sanger.
cНамирането на повишен плазмен и/или уринен Gb3, или плазмен лизо Gb3 и неговите аналози при оценката на пациенти мъже или жени с VUS и 
нормална (при жените) или понижена активност на α-Gal A дава допълнителна диагностична информация, но ролята на биомаркерите при такива 
пациенти се нуждае все още от валидизация.

e
Препоръчва се ендомиокардна биопсия, но може да се направи и на други засегнати органи, като бъбреците и кожата. Тя трябва да бъде оценена от 

патолози-експерти и винаги да включва изследвания с електронна микроскопия за откриване на ламеларни тела и вътреклетъчни включвания. Трябва да се 
отбележи, че някои лекарства могат да предизвикат лекарствено индуцирана фосфолипидоза с вътреклетъчно натрупване на фосфолипиди в различни 

982,983органи, които могат при електронна микроскопия да имитират тела на зебра.

   Атаксията на Friedreich е автозомно-рецесивно разстройство, 
причинено от експанзия на хомозиготно триплетно повторение 

 1016-1019на GAA в гена frataxin (FTX), което води до HCM, 
прогресивни невромускулни симптоми и екстракардиални 

1016,1020,1021прояви, включително захарен диабет.

7.6.3.2. Диагностика, клинична обработка и диферен-
циална диагноза

7.6.3. Атаксия на Friedreich
7.6.3.1. Определение

  Сърдечно-съдовото засягане обикновено се проявява като 
хипертрофична необструктивна кардиомиопатия с хипокине-

   Въпреки че са предложени няколко диагностични критерия при 
1022,1023 суспектна атаксия на Friedreich, има изискване за генетично 

тестване с идентификация на двуко-алелна експанзия на GAA в 
първия интрон на гена FTX или съставна хетерозигоза са 

1024,1025 необходими за диагнозата .

7.6.3.3. Клинично протичане, лечение и стратификация 
на риска

1027    Надкамерните аритмии, особено ПМ се откриват често.
Въпреки липсата на дългосрочни проследяващи лонгитудинални 
проучвания, рискът от камерни аритмии и ВСС изглежда нисък в 

1027,1032,1033  сравнение със саркомерната HCM. Изследователската 
група в изпитването Митохондриална защита с идебенон за 

1034 сърдечен или неврологичен изход (MICONOS) предложи 
стадиране на сърдечното засягане въз основа на ЛКИФ и 

тична прогресия в крайния стадий на заболяването и нарушен 
перфузионен резерв1026, което води до напреднала сърдечна 

248,1005,1027–1029 недостатъчност и смърт. Изглежда, че няма специфична 
връзка между степента на неврологично засягане и сърдечния 

248,1005,1027–1029,1005,1027–1030,1030 фенотип. Натрупването на желязо в 
митохондриите е патологичният отличителен признак на 

1031заболяването.
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   Въпреки голямата клинична хетерогенност, изява в рамките на 
първите няколко месеца от живота, хипотония, нарушение в 
растеж, генерализирана мускулна слабост и тежка необструк-
тивна HCM с концентричен модел, последвана от хипокине-
тична кардиомиопатия в краен стадий, обикновено в рамките на 

259,268,1041,1042 първата година от живота, са типични за GSD IIa. Късият 
PR интервал и повишените волтажи на ЕКГ могат да 

1042,1043 представляват полезни диагностични признаци за GSDs.
Синдромът на PRKAG2 трябва да се подозира при установяване 
на автозомно доминантно предаване и връзка с болест на 
проводната система, включително камерна преексцитация, 
синдром на болния синусов възел, ПМ, AV блок, забавено 

1043–1047 вътрекамерно провеждане или синоатриални блокове. Х-
свързаният модел на унаследяване е типичен за болестта на 
Danon (GSD IIb). Скелетната миопатия, комбинирана със 
затруднения в обучението, засягането на ретината и камерната 
пре-ексцитация са открити при мъже, засегнати от болестта на 
Danon, докато при засегнатите жени сърдечният фенотип може 

1048–1052да бъде изолиран.

7.7. Амилоидоза

7.6.4.1. Определение

  При пациенти с GSD IIa се препоръчва ензимо-заместваща 
269 , 274 , 275 , 1055 , 1056  терапия. Към днешна дата няма одобрени 

етиологични терапии за PRKAG2 синдром и болест на Danon. 
Терапията за сърдечна недостатъчност, антиаритмичната терапия 
и показанията за имплантиране на устройства са включени в 
Раздел 6.10.

   Понастоящем не е налично специфично лечение за атаксия на 
Friedreich. Лечението с идебенон, аналог на коензим Q10, показа 
потенциал за подобряване на ЛК маса и сърдечните резултати в 

1036 проучвания с отворен протокол; въпреки това, четири 
1037–1040 РКИ не показват значителна полза върху сърдечните или 

неврологичните резултати.

   При липса на терапевтична интервенция, болестта на Pompe 
има лоша прогноза, преди всичко поради краен стадий на 

268,1041 сърдечна недостатъчност. Наскоро, данни от голям 
многоцентров европейски регистър показаха, че болестта на 
Danon има злокачествен фенотип, но няма достатъчно данни за 
идентифициране на потенциални рискови фактори за внезапна 

1049смърт.  Внезапна сърдечна смърт настъпва при почти 10% от 
пациентите със синдром PRKAG2, главно като последица от 
напреднал AV блок, надкамерна тахикардия дегенерирала до КФ 

1044,1053,1054или масивна хипертрофия.

7.6.4.2. Диагностика, клинична обработка и диферен-
циална диагноза

7.6.4.4. Лечение

   Предоставянето на конкретни препоръки за оценка и лечение 
на сърдечна амилоидоза е извън обхвата на този документ. 
Вместо това, работната група препраща читателя към 
изявлението за позиция от 2021 г. на работната група на ESC по 
миокардни и перикардни заболявания за диагностика и лечение 

крайната диастолна дебелина на стената. Степента на TWI в ЕКГ, 
ЛКИФ, крайната диастолна дебелина на задната стена на ЛК, 
фиброзата изобразена с CMR и hs-TnT бяха предложени като 

1035негативни прогностични фактори.

7.6.4. Нарушения в съхранението на гликоген

7.6.3.4. Лечение

  Нарушенията на съхранението на гликоген (GSDs) 
представляват хетерогенна група от метаболитни заболявания, 
включително болест на Pompe в ранна детска възраст (GSD, тип 

272IIa), болест на Danon (GSD, тип IIb) и болест на PRKAG2.

7 . 6 . 4 . 3 .  К л и н и ч н о  п р о т и ч а н е ,  л е ч е н и е  и 
стратификация на риска

7.7.1. Определение

  Сърдечната амилоидоза може да бъде диагностицирана с 
помощта на инвазивни, както и на неинвазивни диагностични 

375 критерии. Инвазивните диагностични критерии се прилагат за 
всички форми на сърдечна амилоидоза, докато неинвазивни 
критерии се приемат само при ATTR. Инвазивните критерии 
включват демонстрация на амилоидни фибрили в сърдечната 
тъкан или, като алтернатива, демонстрация на амилоидни 
отлагания при екстракардиална биопсия, придружени от 
характерни признаци на сърдечна амилоидоза при 

375 ехокардиография или CMR. Неинвазивните критерии включват 
типични ехокардиографски/CMR находки, комбинирани с 
планарна и еднофотонна емисионна компютърна томография 
(SPECT) степен 2 или 3, поглъщане от миокарда на 
радиофармацевтиците: 99mтехнециев пирофосфат (99mTc-PYP) 
или 3,3-дифосфоно-1,2- сцинтиграфия с пропанодикарбоксилна 
киселина (DPD), или хидроксиметилен дифосфонат (HMDP) и 
задължително изключване на клонална дискразия чрез всичките 
следни тестове: свободни леки вериги, електрофореза на 

168 серумните и уринни протеини с имунофиксация. Трябва да се 
вземе предвид томографска сцинтиграфия, за да се намали броят 

1060 на погрешните класификации. Фалшиво отрицателни 
сканирания могат да настъпят рядко при някои ATTRv 
генотипове; фалшивите положителни резултати могат да се 
дължат на AL, скорошен миокарден инфаркт или дългосрочна 

370 употреба на хлорокин. Следователно планарната и SPECT 
сцинтиграфия, съчетана с оценка за моноклонални протеини, 
последвана, ако е необходимо, от CMR и/или сърдечна/ 
екстракардиална биопсия, позволява, както е описано във 
Фигура 22, правилна диагноза при пациенти с предполагаеми 

375 признаци/симптоми. Сканирането с DPD/PYP/HMDP не може 
да направи разлика обаче между див тип и мутирал ATTR и 
следователно е необходимо генетично изследване. Трябва да се 
отбележи, че генетичното изследване на TTR се препоръчва при 
всички пациенти с транстиретинова амилоидна кардиомиопатия 
(ATTR-CM), независимо от възрастта, тъй като 5% от пациентите 
с ATTR-CM на възраст ≥70 години (а 10% при жените) имат 

375,1061ATTRv.

375 на сърдечната амилоидоза. Настоящият раздел подчертава само 
ключовите проблеми на диагностиката и лечението.

  Сърдечната амилоидоза се характеризира с извънклетъчно 
отлагане на неправилно нагънати протеини в камерния миокард с 
патогномоничното хистологично свойство на зеленото двойно 
пречупване, когато се наблюдава под кръстосано поляризирана 

375светлина след оцветяване с Congo Red.
  Въпреки че на времето се смяташе за рядко заболяване, 
получените през последното десетилетие данни, показват, че 
сърдечната амилоидоза се подценява като причина за често 
срещани сърдечни заболявания или синдроми като HFpEF, аортна 

1057–1059 стеноза или необяснима ЛКХ, особено при възрастни хора.
Въпреки че са описани девет различни видове сърдечна 
амилоидоза, повечето случаи съответстват на моноклонална 
имуноглобулинова леко-верижна амилоидоза (AL) или 
транстиретинова амилоидоза (ATTR), или в нейната наследствена 

375 (ATTRv), или придобита (ATTRwt) форма. Формата ATTRwt, 
която е свързана със стареенето, понастоящем се счита за най-
честата форма на сърдечна амилоидоза в световен мащаб.

7.7.2. Диагностика, клинична обработка и 
диференциална диагноза
    Сърдечна амилоидоза трябва да се заподозре при пациенти с 
повишена дебелина на стената на ЛК при наличие на сърдечни 
или екстракардиални червени флагове и/или в специфични 
клинични ситуации, както е описано подробно във Фигура 21, 

375особено при пациенти на възраст >65 години.
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Heart failure in �65 years

 ≥1 от:

Сърдечна недостатъчност на ≥65 години

Аортна стеноза на ≥65 години

Хипотония или нормотония, 
при предшестваща хипертония

Сензорно засягане, автономна дисфункция

Фигура 21  Скрининг за сърдечна амилоидоза. ATTR, транстиретинова амилоидоза; AV, атриовентрикуларен; ЕКГ, електрокардиограма; ECV, 

извънклетъчен обем; LGE, късно гадолиниево усилване; MGUS, моноклонална гамопатия с неопределено значение.

Субендокардно/трансмурално LGE или повишен ECV

Намален надлъжен стрейн с относително запазен стрейн на апекса

Намалено съотношение QRS волтаж към маса

Псевдо Q-вълни в ЕКГ

Нарушения на AV проводимост

Възможна фамилна анамнеза при ATTR

Хронично повишени нива на тропонин

Известен множествен миелом или MGUS

Периферна полиневропатия

Протеинурия

Синини по кожата

Разкъсано сухожилие на бицепса

Двустранен синдром на карпалния тунел

 Дебелина на 
 стената на 
 лявата камера 
 ≥12 мм

7.7.3. Клинично протичане и стратифи-
кация на риска
Сърдечната амилоидоза е прогресиращо заболяване с лош 
изход, ако не се лекува. Амилоидната лековерижна сърдечна 
амилоидоза е свързана с по-бърза прогресия на сърдечната 

1058,1062,1063 недостатъчност и по-лоша прогноза от ATTR. За щастие, 
прогнозата на AL амилоидоза се е подобрила значително с 
въвеждането на много ефективни терапии, способни да намалят 
драстично производството на кардиотоксични леки вериги.1064 
Прогнозата при ATTR зависи от варианта, степента на сърдечно 

1 0 6 5 – 1 0 6 8  засяг ане и  неврологичния фенотип . Няколко 
мултипараметрични системи за стадиране, базирани на 

1069,1070 биомаркери, са разработени за AL и ATTR сърдечна 
1066–1068 амилоидоза (вж. Допълнителни данни онлайн, Таблица S5).

7.7.4. Лечение
  Лечението на сърдечната амилоидоза включва лечение и 
предотвратяване на усложненията и спиране или забавяне на 

375,1071 отлагането на амилоид чрез специфично лечение. Няма 
доказателства в подкрепа на използването на стандартна терапия 
за сърдечна недостатъчност, която често не се понася добре, с 

1072,1073изключение на диуретиците (вж. Раздел 6.10.2).
   Естествената история на сърдечната амилоидоза свързва болест 
на електрическата проводимост на сърцето със симптомна 

375,1074,1075 брадикардия и напреднал AV блок. Клиничният праг на 
показанието за поставяне на пейсмейкър трябва да е нисък, 
защото с напредването на болестта имплантацията на 
устройството дава възможност за честотен отговор при 
физическо натоварване и корекция дозата на медика-
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AL amyloidosis?

Signs and symptoms, ECG, ECHO, or CMR suggestive of cardiac amyloidosis

0

-
1–3

-
0

+
1–3

+

I2–3 - +

Фигура 22  Скрининг за сърдечна амилоидоза. ATTR, транстиретинова амилоидоза; AV, атриовентрикуларен; ЕКГ, електрокардиограма; ECV, 

извънклетъчен обем; LGE, късно гадолиниево усилване; MGUS, моноклонална гамопатия с неопределено значение.

Признаци и симптоми, ЕКГ, ECHO или СМР, предполагащи сърдечна амилоидоза

99mTc-DPD/PYP/HMDP
 сцинтиграфия 

със СПЕКТ

Хематологични тестове 
(количествено определяне 
на свободни леиа верииа и 

имунофиксация на серум и урина)

Сцинтиграфска степен

Хематологични тестове

Сцинтиграфска степен

Хематологични тестове

Сцинтиграфска степен

Хематологични тестове

Сцинтиграфска степен

Хематологични тестове

Степен Степен СМР СМР       или
неубедителен

Сърдечна 
ATTR 

амилоидоза

AL/ATTR 
сърдечна 

амилоидоза 
малко 

вероятна

Хистологично 
потвърждение 

(сърдечно/
извънсърдечно) 
на диагнозата

Амлоидозата 
е малко 

вероятна

Диагностициране
 на хистологично 

потвърждение 
(сърдечно/

извънсърдечно
на диагнозата

Подтип 
хистологично 
потвърждение 
(обикновено 

сърдечно)

Ако 
подозрението 
продължава, 

вземете 
предвид 

повторен СМР, 
последван 
от биопсия

TTR 
генетично 
тестуване 
ATTRwt/
ATTRv

375,1074медикаментите. Ролята на ICD при сърдечна амилоидоза за 
 превенция на ВСС не е напълно изяснена, но наличните данни не 

1076,1077подкрепят използването му за първична превенция.

   Терапията за AL сърдечна амилоидоза се основава на лечение 
на подлежащия хематологичен проблем с химиотерапия или 

1064автоложна трансплантация на стволови клетки.
  Стабилизирането на транстиретина и редукцията на 
производството му са в основата на лечението на ATTR 
сърдечната амилоидоза. Тафамидис намалява общата смъртност 
и сърдечно-съдовите хоспитализации при ATTR, като най-голям 
ефект се постига при пациенти с функционален клас I и II по 
NYHA.1078 Провеждат се допълнителни проучвания с други 
стабилизиращи агенти и други молекули, които намаляват 

1078aпроизводството на TTR.

7.7.4.1. Специфични терапии 8.1 Спортове

8. Други препоръки

    Редовната физическа активност и системните упражнения 
имат няколко ползи за сърдечно-съдовата система, психологията 
и QoL. Чрез ограничаване на рисковите фактори за 

1079 атеросклероза, като затлъстяване и инсулинова резистентност,
1080 1081 хипертония, и хиперлипидемия, редовната физическа 

активност е свързана с до 50% намаляване на риска от нежелано 
събитие от КАБ при хора на средна възраст и по-възрастни 

1082,1083 лица. Лицата, които спортуват редовно, живеят 5–7 години 
1084 по-дълго от своите обездвижени колеги, и са с по-нисък риск от 

1 0 8 5  мозъчно-съдови инциденти и някои злокачествени 
1085–1087заболявания.  Тези ползи, които могат да бъдат извлечени 

по-късно в живота, се отнасят и за лица с установено сърдечно-
съдово заболяване . За определяне на нивата на интензивност на 
упражненията, моля, вижте Допълнителни данни онлайн, 
Таблица S6.

8.1.1 Сърдечно-съдови ползи от физически 
упражнения
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Всички кардиомиопатии

Препоръчват се редовни физически упражнения с 
ниска до умерена интензивност при всички 
способни индивиди с кардиомиопатия.

I C

Продължава

8.1.2. Свързана с упражнения внезапна сърдечна 
смърт и предишни препоръки за физическо 
натоварване при пациенти с кардиомиопатия
  Интензивните упражнения могат да предизвикат миокарден 
инфаркт и фатални аритмии сред лицата с подлежащо сърдечно-

1088–1091 съдово заболяване. Наложено върху патологичния субстрат 
на самата болестна единица, натоварването може да предизвика 
внезапен сърдечен арест чрез механични натоварващи сили в 
коронарните артерии, ефектите от високите концентрации на 
циркулиращите катехоламини, условията на повишеното 
сърдечно натоварване, повишената вътрешна температура, 
електролитните промени и киселинно-алкални нарушения.
  Кардиомиопатиите са водещата причина за свързана с 
физическо натоварване ВСС при млади хора в западния 

40,1092–1095 свят. Установената връзка между натоварването и ВСС от 
кардиомиопатия и констатацията, че при някои фенотипове 
кардиомиопатия физическото натоварване може да ускори 
прогресията на основния кардиомиопатичен болестен процес е 
довела в миналото до рестриктивни препоръки за упражнения 
при всички засегнати пациенти, независимо от патологията, 
тежестта на заболяването, симптоматичния статус, общия рисков 
профил или предишни терапевтични интервенции, включително 

1096–1098ICD.  По тази причина хората с кардиомиопатия често се 
обездвижват, поради страх от потенциална ВСС и натрупват 
рискови фактори за атеросклеротична КАБ, което крие по-лоша 

1099–1102,1096,1097прогноза.

8.1.3. Препоръки за физическо натоварване при 
хипертрофична кардиомиопатия

1103Скорошни предклинични  и клинични данни подсказват, че 
умерените упражнения могат да бъдат полезни и безопасни при 

1098–1102 пациенти с HCM. Информацията за безопасната доза 
интензивни упражнения все още е ограничена, но хетерогенната 
морфология и патофизиология на HCM означава, че някои лица 
могат да вземат участие в интензивни упражнения, включително 

760 състезателни спортове с висока интензивност. Повечето 
спортисти, способни да тренират интензивно, имат лека ЛК 
хипертрофия, нормален размер или увеличена ЛК, нормална 

1104,1105 диастолна функция и са без данни за LVOTO. Наличните 
данни показват в момента, че участието в интензивни 
упражнения и състезателен спорт може да се вземе предвид в 
избрана група предимно възрастни пациенти, които имат лека 

1106–1108 морфология и ниско-рисков профил. Въпреки това, 
проучванията, изследващи ефекта от интензивните упражнения 
или състезателните спортове с умерена до висока интензивност 
върху естествената еволюция на HCM, нямат подходяш дизайн и 
достатъчна статистическа сила, че да отговорят на въпроса и имат 
потенциални проблеми, свързани с пристрастия при подбора. 
Независимо от това, на базата на изникналите доказателства, 
работната група се съгласи да възприеме сравнително либерален 
подход, като се застъпи за това, че след подходящ подбор, някои 
лица с ниско-рисков профил могат да участват в упражнения с 
висока интензивност и състезателен спорт след цялостна 
експертна оценка и споделена дискусия, като се подчертава 
непредсказуемия характер на свързаната с натоварване ВСС при 
HCM. Не се препоръчват спортни дисциплини, при които 
синкопът може да доведе до фатално случайно нараняване или 
опасност за останалите.

8.1.4. Препоръки за физически упражнения при 
аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

  Пациентите с положителен генотип/отрицателен фенотип 
могат да участват във всички състезателни спортове; все пак се 
препоръчва годишна оценка, за да се направи проверка за 

1109развитие на фенотипни болестни характеристики.

  Аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия е призната 
причина за свързана с физическо натоварване ВСС при млади 

40,890 безсимптомни лица, за която се постулира, че е резултат от 
камерно разтягане, водещо до миоцитно увреждане с 
последващо възпаление и фибро-мастно заместване на камерния 

миокард. Фатални аритмии могат да възникнат по време на 
възпалителния процес или поради миокарден цикатрикс. В 
допълнение, има данни, които предполагат, че упражненията с 
висока интензивност са свързани с ускоряване на болестния 
фенотип при лица с ARVC, включително тези, които са генотип-
положителни/фенотип-отрицателни, и особено тези с варианти 

181,1110–1114 на PKP2. Има освен това доказателства, че ограничаването 
на упражненията подобрява клиничните резултати при пациенти 

40,1111,1115–1117 с ARVC. Въз основа на тези данни работната група 
препоръчва да не се правят интензивни упражнения или 
състезателни спортове при лица с ARVC, като част от процеса на 
вземане на решения. Доказателствата за въздействието на 
упражненията при лица с положителен генотип/отрицателен 
фенотип са по-ограничени. В тези случаи работната група 
препоръчва предпазлив подход в контекста на съвместното 
вземане на решения, когато се обсъжда участие в състезателни 
спортове. Леката до умерена физическа активност до 150 минути 
на седмица се счита за безопасна и се препоръчва при лица с 

1118негативен фенотип.

8.1.5. Препоръки за физически упражнения при 
дилатативна кардиомиопатия и недилатативна 
левокамерна кардиомиопатия
    Има доказателства, че умерените упражнения при оптимално 
лекувани пациенти с DCM подобряват функционалния капацитет, 

1119 камерната функция и QoL; но интензивните упражнения и 
състезателните спортове могат също да предизвикат фатални 

1093,1120–1122аритмии при DCM и NDLVC.
     По принцип, симптомните лица с DCM и NDLVC трябва да се 
въздържат от повечето състезателни и аматьорски спортове или 
упражнения, свързани с умерена или висока интензивност. 
Избрана група от безсимптомни индивиди с DCM и NDLVC, 
които имат леко нарушена ЛК функция без индуцирани от 
упражнения аритмии или значителна миокардна фиброза, могат 
да участват в повечето състезателни спортове.
  Въпреки че естествената история на повечето патогенни 
варианти, способни да причинят DCM и NDLVC е неизвестна, би 
било разумно да се разрешат интензивни упражнения и 
състезателни спортове при повечето индивиди с патогенни 
варианти, когато липсват явни характеристики на ДКМП или 
NDLVC. Специално внимание трябва да се обърне обаче на 
индивиди с патогенни варианти на гени, които са свързани с 
повишен риск от животозастрашаващи аритмии, като варианти 

181,1123 на ламин A/C или TMEM43, за които има нови доказателства, 
че физическото натоварване може да има неблагоприятен ефект 
върху сърдечната функция и риск от потенциално фатални 
аритмии. Въздействието на интензивните упражнения при 
пациенти с патогенни варианти в други високорискови гени, като 

1112 варианти на филамин С, проявяващи DCM или NDLVC 
фенотипове не е напълно изяснено; но екстраполацията на 
нашето разбиране за ефекта от упражненията върху някои ARVC 
и DCM фенотипове изисква повишено внимание.

Препоръки Таблица 31 – Препоръки за физически 
упражнения при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас
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При всички пациенти с кардиомиопатия се 

препоръчва индивидуална оценка на риска за 

предписване на физическо натоварване. 
I C

HCM

1124

IIa C

c 

1107,1113,1125,1126

IIb B

III C

ARVC

1111,1116,1117

IIb C

181,1111–1114
III B

DCM и NDLVC

1123

IIa C

IIb C

IIb C

III C

©
E
SC

20
23

ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; DCM, дилатативна кардиомио-
патия; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; LMNA, ламин A/C; NDLVC, 
недилатативна левокамерна кардиомиопатия; TMEM43, транс-мембранен протеин 43.
аПрепоръчителен клас.
bДоказателствено ниво.
cВж. Раздел 7.1.5 за рискова оценка при ХКМП.

8.2. Репродуктивни проблеми
    Бременността и след-родовият период са периоди на повишен 
риск  от  сърдечно - съдови усложнения при жени с 

1127–1130 кардиомиопатии. Кардиомиопатията може също да бъде 
диагностицирана за първи път по време на бременност или да 

1131възникне по време на бременност, както PPCM.
   Рискът, свързан с бременността при пациент с кардиомиопатия, 
се преценява с помощта на модифицираната Класификация на 

1130 Световната здравна организация (мСЗО). Бременността е 
противопоказана при жени в клас IV по СЗО, включително 
пациенти с ФИ <30% или NYHA клас III–IV, или предишни PPCM с 
персистиращо увреждане на ЛК функция.

8.2.1. Контрацепция, оплождане ин витро и 
хормонално лечение
  Консултации за безопасна и ефективна контрацепция са 
необходими при всички жени във фертилна възраст. 
Контрацептивите, съдържащи етинилестрадиол, крият най-голям 

1132 риск от тромбоза и не се препоръчват при жени с висок риск от 
тромбо-емболично заболяване. Контрацептивите, съдържащи 
само прогестин, са алтернатива, тъй като имат малък или никакъв 
ефект върху коагулационните фактори, кръвното налягане и 
липидните нива. Базираните на действащи на левоноргестрел 
обратими контрацептивни импланти или вътрематочни 
устройства са най-безопасните и ефективни контрацептиви и 
имат малко странични ефекти по отношение на кардиомио-
патиите.
   Медицински подпомаганото размножаване добавя рискове, 
отвъд тези на самата бременност; суперовулацията е 
протромботична и може да бъде усложнена от синдром на 
овариална хиперстимулация, със забележими промени в 
плазмения обем и даже още по-голям риск от тромбоза. 
Хормоналната стимулация трябва внимателно да се обмисли при 
жени, които имат заболяване клас III по СЗО (КТ или HCM) или 
които са на антикоагуланти.

8.2.2. Лечение във връзка с бременността

8.2.2.2. Бременност

  За индивидуална оценка на риска, минимумът е ЕКГ, 
ехокардиография и тест с натоварване. Няколко аспекта трябва 
да бъдат обсъдени с жената, включително дългосрочна прогноза, 
лекарствена терапия, преценен риск и изход за майката, и 
планове за грижите по време на бременност и раждане.

8.2.2.1. Пред-бременност
    Пациенти с известна кардиомиопатия и с риск от развитие на 
кардиомиопатия трябва да получат консултация преди 
бременността от мултидисциплинарен екип: кардиологичен екип 
с опит при бременност. Индивидуалният риск на жената при 
бременност трябва да се обсъди използвайки класификацията на 
СЗО, в допълнение към обсъждането на вероятността от 
предаване на болестта на потомството и как да се намали транс-
генеративният риск от предаване на заболяването.

    При жени с мСЗО клас II–III, III и IV (включително жени с ХКМП, 
КТ и ФИ <35%), лечението по време на бременност и около 
раждането трябва да се извършва в експертен център от 
мултидисциплинарен екип: кардиологичният екип с опит при 
бременност, включително кардиолози с опит при кардиомио-
патии и аритмии; акушер-гинеколози; и анестезиолози. В 
зависимост от конкретния случай могат да бъдат включени и 
други специалисти (генетик, кардио-торакален хирург, детски 
кардиолог, специалист по фетална медицина, неонатолог и др.). 
Трябва да се създаде план за родоразрешение, който включва 
детайли за индукцията; подход по време на процеса на раждане, 
самото раждане; и след-родилно проследяване.

8.2.2.3. Определяне на времето и начина на раждане
  Времето и начинът на раждане трябва да бъдат 
персонализирани според вида кардиомиопатия, камерната 

Упражненията с висок интензитет и състезателният 

спорт трябва да се вземат предвид при лица с 

положителен генотип/отрицателен фенотип, които 

се стремят да ги правят.

Упражнения с висок интензитет и състезателен 

спорт могат да се вземат предвид при безсимптом-

ни нискорискови   лица с морфологично лека 

хипертрофична кардиомиопатия при липса на 

обструкция на левокамерния изход в покой или 

при индукция и предизвикани от упражнения 

комплексни камерни аритмии.

Упражнения с висок интензитет, включително 

състезателни спортове, не се препоръчват при 

лица с висок риск и при лица с обструкция на 

левокамерния изходен тракт и индуцирани от 

упражнения комплексни камерни аритмии.

Избягване на високо-интензивни упражнения, 

включително състезателни спортове, може да се 

вземе предвид при индивиди с положителен 

генотип/отрицателен фенотип в семейства с 

ARVC.

Умерени и/или високоинтензивни упражнения, 

включително състезателни спортове, не се 

препоръчват при лица с ARVC.

Трябва да се вземат предвид упражнения с 

умерена и висока интензивност при генно 

положителни и фенотип-отрицателни лица 

(с изключение на патогенни варианти на LMNA и 

TMEM43), които се стремят да правят това.

Упражнения с висока интензивност и състезателен 
спорт могат да се вземат предвид при избрана 
група от безсимптомни и оптимално лекувани 
индивиди с фракция на изтласкване на лявата 
камера ≥50% при липса на индуцирани от 
упражнения комплексни аритмии.

Упражнения с умерена интензивност могат да се 
имат предвид при безсимптомни и оптимално 
лекувани лица с фракция на изтласкване на лявата 
камера 40–49% при липса на предизвикани от 
упражнения комплексни аритмии.

Високо-интензивни упражнения, включително 
състезателен спорт, не се препоръчват при симпто-
мни лица, тези с фракция на изтласкване на лявата 
камера ≤40%, предизвикани от упражнения арит-
мии или патогенни варианти в LMNA или TMEM43.
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функция, класа по NYHA, аритмичния риск и тромбоемболичния 
риск. Вагиналното раждане е свързано с по-малка загуба на кръв и 
по-нисък риск от инфекция, венозна тромбоза и емболия в 
сравнение с цезаровото сечение и трябва да се препоръчва при 
повечето жени. Цезаровото сечение трябва да се вземе предвид 
при акушерски показания, пациенти с тежка обструкция на 
изходния тракт или в случаи на тежка остра/нелечима сърдечна 
недостатъчност, или в случаи с висок риск от застрашаваща 
аритмия и при пациенти, които раждат на перорални 

1130 антикоагуланти. По време на раждането, хемодинамиката и 
сърдечният ритъм трябва да се проследяват на индивидуална 
основа при пациенти с кардиомиопатия.

8.2.2.4. След раждането
  След-парталният период е свързан със значителни 
хемодинамични промени и редиструбуция на течностите, 
особено през първите 24–48 h след раждането, което може да 
предизвика сърдечна недостатъчност.  Следователно 
хемодинамичното мониториране трябва да продължи най-малко 
24–48 часа при рискови пациенти. Повечето лекарства навлизат в 
млякото и по този начин могат да бъдат противопоказание за 
кърмене (вж. Раздел 8.2.2.5).

8.2.2.5. Фармакологично лечение: общи аспекти
  Фармакологичното лечение при бременни трябва да бъде 
същото, както при небременни пациенти, с избягване на 
лекарства, противопоказани по време на бременност, като ACE-I, 

1130 ARBs и ренинови инхибитори. Първият триместър е свързан с 
най-голям тератогенен риск. Препоръчва се фармакологичната 
терапия да започне възможно най-късно по време на бременност 
и с най-ниската ефективна доза. Експозицията на лекарството по-
късно през бременността може да доведе до неблагоприятни 
ефекти върху растежа и развитието на плода. Препоръчва се да се 
проверят данните за лекарството и безопасността преди 
започване на ново лекарство по време на бременност; вижте 
Таблица 7 в Препоръки на ESC 2018 г. за лечение на сърдечно-

1130 съдови заболявания по време на бременност. От този списък 
анти-аритмичните средства могат да бъдат обобщени, както 
следва:

·  Докато ползите и рисковете трябва да се оценяват във всеки 
отделен случай, следните лекарства често могат да бъдат 
продължени, ако има ясни показания за употреба по време на 
бременност: бисопролол, карведилол, дигоксин, дилтиазем 
(възможни тератогенни ефекти), дизопирамид (маточни 
контракции), флекаинид, лидокаин, метопролол, надолол, 
пропранолол, верапамил, хинидин.

· Недостатъчно данни: ивабрадин, мексилетин, пропафенон, 
вернакалант.

·   С добра поносимост: соталол, перорален верапамил.

·  Противопоказни: амиодарон, атенолол, дронедарон, ACE-Is, 
1130ARB, инхибитори на ренин и спиронолактон.

   Текущото лечение с бета-блокер при кардиомиопатии трябва 
да продължи по време на бременността , при строго 
мониториране на растежа на плода. След раждането се 
препоръчва проследяване на сърдечния ритъм на бебето в 
продължение на 48 h. Употребата на бета-блокери и 
антикоагуланти по време на бременност е описана в Препоръки 
на ESC 2018 г. за лечение на сърдечно-съдови заболявания по 

1130време на бременност.
  Употребата на антагонисти на витамин К през първия триместър 
води до ембриопатия (дефекти на крайниците, хипоплазия на 

1133 , 1134  носа) в 0,6–10% от случаите. За разлика от тях, 
нефракционираният хепарин (НФХ) и хепаринът с ниско 
молекулно тегло (LMWH) не преминават през плацентата; 
следователно, заместването на VKA с НФХ или LMWH в седмици 
6–12 почти елиминира риска от ембриопатия. Този риск зависи и 
от дозата (0,45–0,9% при ниска доза варфарин). Вагиналното 
раждане, докато майката е на VKAs, е противопоказано поради 
риска от фетална интракраниална хеморагия. Хеморагични 
усложнения при майката възникват при всички лечебни режими, 

но честотата е по-ниска при VKA, отколкото при LMWH/НФХ 
1130през цялата бременност.

  Приемът на VKA трябва да продължи до настъпване на 
бременност. Трябва да се обмисли продължаване на приема на 
VKAs през цялата бременност, когато дозата е ниска (вж. 
Таблица 7 в Препоръки на ESC 2018 г. за лечение на сърдечно-

1130)съдови заболявания по време на бременност . Таргетното 
международно нормализирано съотношение (INR) трябва да 
бъде избрано в съответствие с настоящите указания, като INR се 
проследява седмично или на всеки 2 седмици. Препоръчва се 
самоконтрол на INR при подходящи пациенти. Като алтернатива, 
в зависимост от показанията, може да се обмисли преминаване 
към LMWH от седмици 6–12 под строго наблюдение при 
пациенти с изискване за ниска доза. Когато е необходима по-
висока доза VKAs, трябва да се вземе предвид спиране на VKAs 
между 6-та и 12-та седмица и замяна с коригирана доза i.v. НФХ 
или LMWH два пъти дневно с корекция на дозата според 
пиковите нива на анти-Xa (за LMWH).
    В случай на раждане при антикоагулирани жени (не се отнася 
за механичните клапи) с планирано цезарово сечение, 
терапевтичното дозиране на LMWH може просто да бъде 
пропуснато 24 h преди операцията. Ако раждането трябва да 
бъде извършено по-рано, таймингът на процедурата може да се 
определи от анти-Xa активността.
  Антиаритмична терапия по време на бременност, освен 
медикаментозната. Имплантиране на ICD и катетърна аблация в 
идеалния случай трябва да се имат предвид преди бременността 
при пациенти с висок риск от камерни аритмии, за да се избегнат 

1135 имплантации и интервенции по време на бременността. Ако по 
време на бременност има показания за ICD, имплантирането на 
ICD трябва да се извърши след 8-та гестационна седмица под 

1136,радиационна защита  а показанието трябва да се претегли 
спрямо ограничения наличен опит. При бременни пациенти със 
съществуващ ICD трябва да се прави рутинна проверка на ICD и 
да се дадат съвети преди раждането.

  Бременността при ARVC изглежда относително поносима, 
както показаха няколко проучвания, без прекомерна смъртност и 

1 1 3 8 – 1 1 4 1 без  ясен отрицателен дългосрочен резултат.
Предшестващите КТ представляват рисков клас III на СЗО, което 
означава проследяване в експертен център на всеки два месеца 
или всеки месец.

1137 Повечето жени с HCM понасят добре бременността.
Усложнения по време на бременност най-често възникват при 
жени, които имат симптоми, аритмии или нарушена функция на 
ЛК преди бременността. Градиентите на левокамерния изходен 
тракт могат да се увеличат леко по време на бременност, а 
високите градиенти преди бременността са свързани с повече 

1137 усложнения. Жените трябва да бъдат оценени според 
рисковия клас по СЗО, като се посочва триместър при пациенти с 
нисък риск (клас II) и ежемесечно или двумесечно при 
високорискови пациенти (клас III). При пациентки с ПМ се 
препоръчва терапевтична антикоагулация с LMWH или VKAs в 
зависимост от стадия на бременността. При лошо поносимо 
персистиращо ПМ по време на бременността трябва да се вземе 
предвид кардиоверсия. При пациенти с тежка LVOTO, на 
перорални антикоагуланти или тежка сърдечна недостатъчност 
хиповолемията не се понася добре и трябва да се вземе предвид 

1130 Цезарово сечение. Епидурална и спинална анестезия трябва да 
се прилагат с повишено внимание, особено при тежка LVOTO, 
поради потенциална хиповолемия, а едномоментната спинална 
анестезия трябва да се избягва.

8.2.2.6. Специфични кардиомиопатии

  Жените с DCM са изложени на риск от по-нататъшно влошаване 
на ЛК функцият по време на бременността. Данните подсказват, 
че бременността може и да не е свързана с дългосрочна 
неблагоприятна прогресия на заболяването или преживяемост 

1142 без събития при жени с положителен генотип LMNA.
Предиктори на майчина смъртност са клас III/IV по NYHA и ФИ 
<40%. Силно неблагоприятните рискови фактори включват ФИ 
<20%, тежка митрална регургитация, ДК недостатъчност, ПМ 

1143и/или хипотония.
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Препоръчва се оценка на риска преди бременност-
та и консултиране при всички жени, използващи 
модифицираната класификацията на СЗО за риск 
при майката.
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ПМ, предсърдно мъждене; ФИ, фракция на изтласкване; LMWH, хепарин с ниско 
молекулно тегло; СЗО, Световна здравна организация; NYHA, Нюйоркска сърдечна 
асоциация; VKA, антагонист на витамин К.
аПрепоръчителен клас.
bДоказателствено ниво.
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ЕКГ, електрокардиограма; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; СН, сърдечна 

недостатъчност; ЛК, лява камера; LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата 

камера; NCS, несърдечна хирургия; NT-proBNP, N-терминален промозъчен 

натриуретичен пептид; ТТЕ, трансторакална ехо-кардиография.
аПрепоръчителен клас.
bДоказателствено ниво.

8.2.2.7. Перипартална кардиомиопатия
  Генетичните изследвания при пациенти с PPCM разкриха 
генетично сходство между PPCM и DCM По-конкретно, 
свръхпредставяне на терминиращи варианти е демонстрирано за 
TTN, FLNC, BAG3 и DSP, като най-често участват терминиращи 

44,45 варианти на TTN (открити при ~10% от пациентите).
Предполага се, че подходите към генетично тестване при PPCM 

45 
трябва да са отражение на тези, които са взети при DCM.
Медикаментите, използвани за лечение на сърдечна 
недостатъчност по време на бременност, изискват специално 
обсъждане. При наличие на персистираща сърдечна дисфункция 
лечението трябва да продължи. Употребата на бромокриптин 
като специфична за заболяването терапия при пациенти с PPCM 
като допълнение към стандартната терапия за сърдечна 
недостатъчност показа обещаващи резултати в две клинични 

1144,1145 изпитвания. При тежки случаи на PPCM, временният MCS е 
използван успешно и трябва да се има предвид при пациенти с 
хемодинамична нестабилност,  въпреки инотропната 

1146 
подкрепа. При пациенти с PPCM, праговете за ранни 
имплантации на ICD трябва да са по-високи, отколкото при други 
състояния, поради високата степен на спонтанно възстановяване 

114след раждане.

8.3. Препоръки за несърдечна хирургия
    Кардиомиопатиите като цяло са свързани с повишена честота 
на периоперативната сърдечна недостатъчност и аритмии, макар 

    Концентрациите на натриуретичните пептиди са количествени 
пла змени биомаркери за  на личието и тежестта на 
хемодинамичния сърдечен стрес и за сърдечна недостатъчност, а 
повишените концентрации на NT-proBNP могат да улеснят 
установяването на сърдечната недостатъчност, оптималното 
интраоперативно проследяване и започване или оптимизиране 

1152 на терапията за сърдечна недостатъчност след операцията.
Нещо повече, повишените стойности на NT-proBNP при 
пациенти с кардиомиопатия са силни предиктори на цялостната 

1153–1156прогноза.
  Пациентите с роднини от първа линия с генетична 
кардиомиопатия трябва да бъдат оценени с ЕКГ и 
ехокардиографско изследване, за изключване на наличието на 
заболяване, независимо от възрастта (вж. Раздел 6.11). Няма 
специфични данни за рисковете от NCS при фенотип-
отрицателни членове на семейството; въпреки това, те са 
изложени на риск от развитие на заболяването, което може да 

1157бъде субклинично по време на NCS. Данните при деца с HCM, 
 подложени на обща анестезия за сърдечни и несърдечни 

процедури, показват, че в специализирани условия с 
мултидисциплинарно участие пери-оперативната заболеваемост 

11587и смъртност са изключително ниски.

че трябва да се има предвид значителната вариабилност във 
фенотипната експресия на кардиомиопатиите. Трябва да се 
обърне специално внимание на клиничния статус, ЛКИФ, 
обемното обременяване и повишените нива на натриуретичните 
пептиди. В периода след несърдечна хирургия (NCS) течностите, 
дадени по време на операцията, могат да бъдат мобилизирани, 
което причинява хиперволемия и белодробен застой. 
Следователно повишеното внимание към баланса на течностите 

1148,1149 има съществено значение. Обструктивната HCM заслужава 
специално внимание поради своята специфична патофи-
зиология, с достатъчна интраоперативна бдителност, избягване 
на фактори и лекарства, които могат да увеличат LVOTO и 
незабавно фармакологично лечение и обемно заместване с 
течности ако е необходимо (вж. Допълнителни данни онлайн, 

1150,1151Таблица S7).

Препоръки Таблица 33 – Препоръки за несърдечна 
хирургия при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Препоръки Таблица 32 – Препоръки при репродукти-
вни въпроси при пациенти с кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Консултации за безопасна и ефективна контрацеп-

ция се препоръчват при всички жени във фертилна 

възраст и техните партньори.

Консултиране върху риска от унаследяване на 

заболяването се препоръчва при всички мъже и 

жени преди зачеването.

Вагинално раждане се препоръчва при повечето 

жени с кардиомиопатии, освен ако има акушерски 

показания за цезарово сечение, тежка сърдечна 

недостатъчност (ФИ <30% или клас III–IV по 

NYHA) или тежки обструкции на изходния тракт, 

или при жени, които раждат на фона на перорални 

антикоагуланти.

Препоръчва се лекарството да бъде внимателно 
ревизирано за безопасност преди бременността и 
коригирано според поносимостта по време на 
бременност.

При пациентки с ПМ се препоръчва терапевтична 
антикоагулация с LMWH или VKAs в зависимост 
от стадия на бременността.

Трябва да се вземе предвид продължаване на бета-

блокерите по време на бременността при жени с 

кардиомиопатии, със стриктно проследяване на 

растежа на плода и състоянието на новороденото, 

както и ако ползите превишават рисковете.

При пациенти с перипартална кардиомиопатия 
трябва да се има предвид генетично консултиране 
и тестване.

Пери-оперативно ЕКГ мониториране се препоръч-
ва за всички пациенти с кардиомиопатия, 
подложени на операция.

При пациенти с кардиомиопатия и подозирана 

или известна СН, планирана за междинно или 

високорискова NCS, се препоръчва повторна 

оценка на ЛК функция с ехокардиография (оценка 

на LVOTO при пациенти с HCM) и измерване на 

нивата на NT-proBNP/BNP, освен ако не е 

извършено наскоро.

Препоръчва се пациенти с кардиомиопатия с 

високорискови генотипове или асоциирани 

фактори за усложнения от аритмия или сърдечна 

недостатъчност, или тежка LVOTO, да бъдат 

насочени за допълнителни специализирани 

изследвания в отделение за кардиомиопатия, 

преди да се подложат на планова NCS.

При пациенти на възраст <65 години с роднини от 

първа линия с кардиомиопатия се препоръчва ЕКГ 

и ТТЕ преди NCS, независимо от симптомите.
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Таблица 24 Общи препоръки за ежедневна активност 
при пациенти с кардиомиопатии

Тема

1168–1171

Продължава

  Повечето хора с кардиомиопатия водят нормален и 
продуктивен живот, но малък брой изпитват значителни 
симптоми и са изложени на риск от усложнения, свързани с 
болестта. Важно е хората да получават подкрепа и точни съвети 
от специалисти по кардиомиопатия и други здравни специалисти 
и да бъдат насърчавани да разбират и управляват сами болестта, 
независимо от тежестта на заболяването им (вж. Допълнителни 
данни онлайн и Таблица S9 за описание на процеса на обучение 
на пациентите).

Допълнителни данни онлайн, Таблица S8, синтезират 
изискванията и уменията и препоръките за професионално 
образование/обучение, необходимо за кардиогенетична 
клиника, както предложиха международни експертни асоциации.

10. Живот с кардиомиопатия: 
съвети за пациентите

   Звеното за кардиомиопатии обикновено е интегрирано в общо 
кардиогенетично (или наследствено сърдечно заболяване) 
отделение, където са интегрирани други специалисти, участващи 
в наследствени сърдечни и съдови заболявания, като 
каналопатии, генетични аортопатии, фамилни дислипидемии и 
редица генетични метаболитни и синдромни заболявания с 
включване на сърцето. Те представляват организационен модел, 
насочен към осигуряване на цялостна сърдечно-съдова и 
генетична оценка и персонализирано лечение при пациенти с 
наследствени сърдечно-съдови заболявания. Специализираните 
мултидисциплинарни клиники отдавна се препоръчват като 
идеален модел за управление на пациенти и семейства с 

4,53,559,1166 наследствени сърдечни заболявания. Такъв модел 
осъществява цялостната грижа за пациентите и техните 
изложени на риск семейни членове, приемайки пациент -
центриран подход и оценка на клинични, генетични и психо-
социални резултати. По-рано беше докладвана полза от 
специализираната клиника за лечение на HCM, като пациентите 
показват по-добро приспособяване и по-малко безпокойство от 

53,224 тези, които не са я посещавали. Освен експертизата в областта 
на наследствените сърдечни заболявания, наличието на 
мултидисциплинарен текип, достъпът до добри технически 
ресурси, участието в специализирани изследователски проекти, 
наличието на генетично консултиране и семеен скрининг са 
всичките предпоставки за организиране на кардиогенетична 
клиника. Способността да се осигури образование и обучение на 
медицински специалисти и сътрудничеството с асоциациите на 
пациентите е от изключително значение.

9. Изисквания към специализи-
раните отделения по кардио-
миопатия

   Тези характеристики означават, че адекватното лечение на тези 
заболявания изисква специфични инструменти, богат опит и 
мултидисциплинарен основен клиничен подход, които са трудни 
за постигане.

  Тъй като геномните тестове и информация са включени в 
стратегии за рутинна диагностика и лечение на кардиомио-
патиите и оценка на риска от заболяване, кардиолозите трябва да 
се запознаят с общите принципи, които са в основата на 
тълкуването на резултатите от теста и трябва да могат да предадат 
последиците на пациентите. Те също трябва да могат да правят и 
информирани преценки за това кои тестове са подходящи за 
различни пациенти и клинични ситуации. Рискът от ВСС и 
възможността членове на семейството да унаследят заболява-
нето прави мултидисциплинарната експертиза, включително 
генетично консултиране, психологична грижа и асоциациите за 

1166 подкрепа на пациентите, решаващ аспект на грижите. В 
резултат на това има нарастваща нужда клиницистите да развият 
разбирането си за основните принципи на клиничната генетика и 
разнообразните клинични прояви на отделни генетични 

54,964,1166,1167заболявания.
  Кардиомиопатиите имат силно хетерогенно клинично 
представяне и еволюция, която понякога е трудна за 
прогнозиране. Фенотипът на заболяването може да бъде 
резултат от различни придобити фактори или генетичен 
произход. Смесени фенотипове или две състояния при един и 
същ пациент или сред семейството могат да съществуват 
едновременно. Генетичната диагностика повдига общи 
логистични и етични проблеми при нейното изпълнение, както и 

1166 при тълкуването и съобщаването на резултатите. Диагностич-
ният процес, лечението на симптомите и стратификацията на 
риска често изискват цялостна оценка на пациента и семейството 
му с участието на мултидисциплинарни екипи. От друга страна, 
интервенционните процедури (септална аблация, миектомии и 
т.н.) изискват опит, който могат да постигнат само центрове, 
които лекуват много пациенти. Специализацията в тази област 
изисква и постоянна актуализация, за точно характеризиране на 
болестната прогноза, да бъде гарантиран изборът на най-добрия 
терапевтичен вариант във всеки отделен случай, а изпълнението 
на този избор да се гарантира от екип с опит в тази област.

Общо ръководство

Упражнения Вижте предишния раздел относно препоръ-

ките за физически упражнения.

Диета, 
употреба на 
алкохол и тегло

Пациентите трябва да бъдат насърчавани да 
поддържат препоръчания индекс на телесна 
маса.
Избягвайте дехидратация, прекомерен прием 
на алкохол и употреба на лекарства

Тютюнопушене Няма данни, които да показват взаимодейст-

вие между тютюнопушенето и кардиомиопа-

тията, но на пациентите трябва да бъдат 

дадени общи съвети относно рисковете за 

здравето, свързани с тютюнопушенето, 

включително проаритмични и провъзпалител-

ни ефекти и, когато има такава, информация 

за спиране на тютюнопушенето.

Репродуктивни 
проблеми

На пациентите трябва да се даде възможност 

да обсъдят своите опасения свързани с 

репродуктивните проблеми. Тревожността и 

депресията след поставяне на диагнозата са 

чести и някои пациенти може да изразят 

вина или страх относно генетичната си 

диагноза и риска от предаване на 

потомството.

Сексуална активност Пациентите трябва да бъдат консултирани 

относно потенциалния ефект на тяхното 

лекарство върху сексуалната активност.

Повечето хора с кардиомиопатия ще могат 

да имат нормална сексуална активност. 

Трябва да се предоставят индивидуални 

съвети относно неговата безопасност и 

възможното въздействие на сексуалната 

активност върху риска от прогресия на 

заболяването, камерни аритмии и/или ICD 

шокове.

Лекарства На пациентите трябва да бъде предоставена 
информация за техните лекарства, 
включително потенциални странични и 
тератогенни ефекти и взаимодействия с 
предписани лекарства, лекарства без рецепта 
и други допълнителни терапии.

Ваксинация При липса на противопоказания, пациентите 
трябва да бъдат посъветвани да правят 
редовни препоръчителни ваксинации (напр. 
годишна ваксинация срещу грип и SARS-
CoV-2).
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AED, автоматичен външен дефибрилатор; CPR, сърдечно-белодробна реанимация; 
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; SARS-CoV-2, тежък остър 
респираторен синдром коронавирус 2.

Шофиране Повечето пациенти трябва да отговарят на 
условията за обикновена шофьорска книжка 
и могат да продължат да шофират, освен ако 
не получат разсейващи или инвалидизиращи 
симптоми.
Съветите относно шофьорските книжки за 
тежкотоварни или пътнически превозни 
средства трябва да са в съответствие с 
местното законодателство.
За допълнителна информация относно 
шофирането с ICDs вижте местните 
правила.

Професия Повечето хора с кардиомиопатия ще могат 

да изпълняват нормалната си работа. 

Последствията от тежка физическа работа, 

която включва напрегната дейност, трябва да 

се обсъдят със съответния специалист.

За някои професии, като пилоти, военен 

персонал и персонал на службите за спешна 

помощ, има строги препоръки или правила за 

допустимост.

Социалните и финансови последствия от 

диагнозата кардиомиопатия трябва да бъдат 

включени в консултирането на роднините 

преди клиничен или генетичен скрининг.

Почивки и 

туристически 

застраховки

Повечето безсимптомни или леко симптомни 
пациенти могат да летят безопасно. За допъл-
нителна информация относно летенето с ICD 
вижте "Пригодност за летене на пътници със 

1172
сърдечно-съдови заболявания".
Застрахователните компании може да 
таксуват повече за застраховка при пътуване. 
В някои държави организациите за подкрепа 
на пациенти могат да предоставят съвети 
относно получаването на разумна застраховка.

Диагнозата кардиомиопатия ще доведе до 
затруднения при получаване на застраховка 
живот или ипотека. Съвети относно 
правилата, които се прилагат в различните 
страни, трябва да бъдат предоставени на 
пациентите при диагностицирането.

Живото-

застраховане

Вж. Раздел 8.2Бременност и 

раждане

Учителите и другите лица, които се грижат 
за тях, трябва да получат съвети и писмена 
информация, свързана с грижите за деца с 
кардиомиопатия.
При липса на симптоми и рискови фактори, 
на децата трябва да се позволи да извършват 
ниско до умерено ниво на аеробна физическа 
активност, в съответствие със съвета на 
техния педиатър кардиолог. Съветите за 
упражнения с висока интензивност при деца 
трябва да се ръководят от фенотипа на 
кардиомиопатията и наличието на симптоми 
и рискови фактори в рамките на специализи-
рана педиатрична кардиомиопатична среда.
Трябва да се предвидят мерки за деца с 
обучителни затруднения и други специални 
нужди.
Родителите, учителите и персоналът на 
спортните съоръжения трябва да бъдат 
обучени за CPR и в използването на AEDs.

Образование/

Учение

   Пенетрантността на заболяването в носителите на патогенни 

    Половите разлики във фенотипната експресия и последствията 
са добре документирани в сърдечно-съдовата медицина. 
Разликите в клиничното протичане, прогресията и изхода при 
кардиомиопатиите между жени и мъже могат да се дължат на 
генетични и хормонални различия, но също и на вариации в 
лечението, достъпа до здравеопазване или отговора към 

546,1173 специфични терапии. Елиминирането на тези вариации 
представлява главна незадоволена нужда при грижата за 
кардиомиопатиите.

12.1. Сърдечно-съдови рискови фактори

   Жените с DCM може да имат по-добър отговор към терапията и 
изглежда имат по-благоприятно клинично протичане, отколкото 

186,1184 
при мъжете. Съобщава се, че мъжкият пол е постоянно 
свързан с повишена честота на ВСС при DCM (общи кохорти и 

186,541,872,878,1185–1187серии със специфични генотипове),  и смърт от 
сърдечна недостатъчност или трансплантация в общите кохорти 

1188,1189DCM.

Таблица 24 обобщава някои от ключовите въпроси, които 
трябва да бъдат обсъдени с пациентите, роднините и 
болногледачите. Когато е подходящо (напр. при обмисляне на 
бременност, вж. Точка 8.2), пациентите трябва да бъдат насочени 
към други специализирани служби.

   Кардиомиопатиите обичайно се унаследяват по автозомно 
доминантен път. Следователно би трябвало разпространението 
да бъде еднакво между половете. Жените са постоянно по-малко 
представени от мъжете в клинични проучвания на различни 
кардиомиопатии (30–40%). Въпреки това, разликата би могла да 
бъде обяснена с пристрастия при взаимодействието със 
здравните заведения или с критериите за диагностициране, 
базирани на неажустирани сърдечни образни измервания; 
данните от големи родословия изглежда подкрепят хипотезата, 
че има реално забавяне във възрастта на фенотипната експресия 

178,1174–1176при женски носители (поне за HCM).

   Докладите за половите разлики при фамилни или генетични 
331,546 РКМП са оскъдни. В сравнение с други видове кардио-

миопатии, жените изглеждат еднакво представени, както мъжете 
331в серията с RCM.

11. Полови различия при кар-
диомиопатиите

12. Коморбидности и сърдечно-
съдови рискови фактори при 
кардиомиопатии

    Жените с HCM се диагностицират по-късно от мъжете (8-13 
години по-късно), засегнати са по-тежко, по-често имат LVOTO, 
имат по-тежки симптоми в началото и по-често развиват 
напредна ла  сърдечна недостатъчност по време на 

1177,1178 проследяването. Жени с LVOTO и показания за инвазивни 
процедури често са по-стари и с по-изразени симптоми от 

1179–1181 мъжете. Жените и мъжете изглежда показват сходна полза за 
705,1181 преживяемост от инвазивната SRT. Свързаната със смъртност 

кардиомиопатия, показва, че е по-висока при жените на средна 
възраст с HCM от тази при мъжете и общото население; това се 
дължи на по -високата  смъртност пора ди сърдечна 
недостатъчност. Няма демонстрирана разлика във ВСС между 

1182,1183половете при HCM.

   Мъжкият пол и спорт се идентифицират по традиция като 
променливи, свързани с по-ранна фенотипна пенетрантност и 
по-тежка експресия на заболяването при генетични носители и 
са независими предиктори за злокачествени камерни аритмични 

522,950,1190–1195 събития при ARVC. Както при HCM, жени с ARVC може 
да имат повишен риск от развитие на сърдечна недоста-

1193тъчност.
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a   Препоръчителен клас.
 Доказателствено ниво.b

Таблица 25 Модулатори на фенотипната експресия на кардиомиопатиите

Състояние

Хипертония  +++ ++ ? Хипертрофия, дилатация, дисфункция, ПМ

Диабет   ++ + ? Хипертрофия, дисфункция, ПМ

Затлъст  ++ + ? Хипертрофия, LVOTO, ПМ

Токсичност − +++ ? Дилатация, дисфункция

Спор  + + +++ Дилатация, дисфункция, камерна аритмия

Вирус − ++ + Дилатация, дисфункция, камерна аритмия

Бременност − ++ − Дилатация, дисфункция ©
E
SC

20
23

ПМ, предсърдно мъждене; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; DCM, дилатативна кардиомиопатия; HCM хипертрофична кардиомиопатия; LVOTO, 

обструкция на изходния тракт на лявата камера.

+, степен на положителна асоциация; − липса на окончателна асоциация; ?, неизвестна асоциация.

13.  Коронавирусна болест 
(COVID-19) и кардиомиопатии

  Ваксинацията срещу SARS-CoV-2 беше доказана като безопасна 
в големи популационни проучвания, а докладите за усложнения, 
свързани с ваксинацията при пациенти с кардиомиопатия, са 
много редки. Като се има предвид това и потенциалът за по-лоши 
резултати при пациенти с кардиомиопатия, заразени с COVID-19, 
ваксинацията се насърчава при всички пациенти с 
кардиомиопатия и по-специално при тези с признаци или 
симптоми на сърдечна недостатъчност.

   Инфекцията с коронавирус 2 с тежък остър респираторен 
синдром (SARS-CoV-2), известна като COVID-19, се 
характеризира с висока вариабилност на клиничните прояви и 
изход с неблагоприятна връзка между подлежащото сърдечно 
заболяване, включително сърдечната недостатъчност, и SARS-

1200–1202 CoV- 2-свързаната смъртност. Независимо от това, 
изследването за SARS-CoV-2 инфекция при подлежащи причини 
за сърдечна недостатъчност, особено кардиомиопатии, е 
ограничено.

3.  Препоръчва се подход към номенклатурата и диагностиката на 
кардиомиопатиите, който се базира на преобладаващия 
фенотип при представянето.

1.  Кардиомиопатиите са по-чести, отколкото се смяташе досега, 
и обикновено изискват нюансиран подход, който може да се 
различава от конвенционалния подход при пациенти с 
аритмия или сърдечна недостатъчност.

   Анализите на международни регистри за кардиомиопатии и 
SARS-CoV-2 от преваксинационния период са идентифицирали 

1203няколко маркера за неблагоприятен изход.  Предшестващата 
анамнеза за сърдечна недостатъчност и определени фенотипове 
(амилоидоза и DCM) са сигнификантно свързани с приемане в 
интензивно отделение и смърт в сравнение с HCM, ARVC и 
общата популация. За HCM възрастта, изходният функционален 
клас, LVOTO и систолната дисфункция са независими предиктори 

1204за смърт.

14. Ключови послания

2.  Етиологията е фундаментална за лечението на пациенти със 
заболяване на сърдечния мускул, както и внимателното и 
системно описание на морфологичния и функционалния 
фенотип е решаваща първа стъпка в диагностичния път.

4.  Пациентите с кардиомиопатия могат да потърсят медицинска 
помощ поради поява на симптоми (свързани със сърдечна 
недостатъчност или аритмия), случайни абнормни находки 
или в резултат на фамилен скрининг след диагнозата при член 
на семейството.

   Хипертонията и затлъстяването се свързват с пенетрантност и 
1196фенотипна експресия на HCM.  Резултатите в Регистъра за 

кардиомиопатия/микардит на EORP показват, че пациентите с 
HCM са били с по-висока честота на сърдечно-съдови рискови 

1196 фактори в сравнение с данните при общата популация.
Хипертонията, диабетът и затлъстяването са били свързани с по-
напреднала възраст , по-ниска честота на фамилната анамнеза за 
HCM и ВСС, повече симптоми, често ПМ и по-лоша ЛК диа-

1197 столна функция. Хипертонията и затлъстяването са свързани 
1198също с по-високи градиенти на LVOT при провокация и ЛКХ.

  Индивидуалното генетично предразположение благоприятства 
дилатативен фенотип в присъствието на отключващи фактори, 
като възпаление, инфекция, токсични инсулти от алкохол или 
лекарства и тахиаритмии.

генетични варианти, свързани с кардиомиопатия, е непълно. 
Взаимодействията ген–среда могат да обяснят част от 
хетерогенността на фенотипната експресия на всички 
фенотипове кардиомиопатия, въпреки че публикуваните данни 
се фокусират предимно върху HCM, DCM и АDCM.

12.3. Хипертрофична кардиомиопатия

12.2. Дилатативна кардиомиопатия

12.4. Аритмогенна деснокамерна кар-
диомиопатия
   Ролята на интензивните упражнения в експресията на болестта 
и изхода е проучена при HCM и DCM, но въздействието се оказва 
особено важно при ARVC ( ). Въпреки значителните Таблица 25
изследвания, патофизиологията на ARVC е сложна и не е добре 
изяснена. Търсенето на генетични или екологични пускови 
механизми, като вируси и имунен отговор, не успя да 
идентифицира рискови фактори. Счита се, че ролята на 

1199възпалението върху патофизиологията е ключова.

Препоръки Таблица 34 – Препоръки за лечение на 
сърдечно-съдовите рискови фактори при пациенти 
с кардиомиопатия

Препоръки a НивоbКлас

Идентификация и лечение на рисковите фактори 

и придружаващите заболявания се препоръчва 

като неразделна част от подхода при пациенти с 

кардиомиопатия.

HCM DCM ARVC Експресия
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5. Необходима е мултимодална образна диагностика за 
характеризиране на сърдечния фенотип (морфология и 
функция) – включително тъканна характеристика за откриване 
на неисхемичен миокарден цикатрикс – в комбинация с 
подробна лична и фамилна анамнеза, клиничен преглед, 
електрокардиография и лабораторни изследвания.

7. Характеризирането на тъканите със CMR е от полза при 
диагностицирането, проследяването на прогресията на 
заболяването и стратификацията на риска при всеки от 
основните фенотипове кардиомиопатия.

8. DPD/PYP/HMDP костна сцинтиграфия или SPECT пред-
ставляват златен стандарт за диагностика на транстиретинова 
сърдечната амилоидоза.

10. Целта на този мултипараметричен и системен подход е да 
генерира базирана на фенотипа етиологична диагноза, 
интерпретирайки наличните данни с ориентиран към 
кардиомиопатия начин на мислене, който комбинира 
кардиологична оценка с несърдечни параметри.

12. При пациенти с кардиомиопатия трябва да се извърши 
генетично изследване, което може да повлияе на стратифи-
кацията и управлението на риска.

9. Наличието на неисхемичен камерен цикатрикс или мастно 
заместване в СМР и/или патологично изследване, които могат 
да възникнат с или без камерна дилатация и/или систолна 
дисфункция, може да бъде единственият ключ за 
диагностициране на кардиомиопатия и може да има 
прогностично значение, което варира в зависимост от 
етиологията.

13. Генетичното консултиране, включително консултирането 
преди и след тестването, както и психологическата подкрепа 
са съществен аспект от мултидисциплинарната грижа за 
пациенти с кардиомиопатия и техните роднини.

14. Педиатричните кардиомиопатии до голяма степен 
представляват част от същия клиничен спектър както тези, 
наблюдавани при по-възрастни юноши и възрастни, но 
кардиомиопатиите с начало през първата година от живота 
често се свързват с тежки фенотипове и висок процент 
свързани със сърдечната недостатъчност заболеваемост и 
смъртност.

15. След първата година от живота, генетичните причини за 
кардиомиопатии в детска възраст са подобни на тези при 
възрастни.

16. Лечението на симптомите, идентифицирането и превенцията 
на свързаните с болестта усложнения (включително ВСС, 
сърдечна недостатъчност и инсулт) са крайъгълният камък на 
подхода при всички кардиомиопатии.

17. Сърдечните миозинови инхибитори (мавакамтен) трябва да 
се вземат предвид при пациенти с HCM и LVOTO, които 
остават симптомни въпреки оптималната медицинска терапия.

6.  Резултатите от образната диагностика трябва да се интерпре-
тират винаги в общия клиничен контекст, включително 
резултатите от генетичните изследвания, а не изолирано.

11. Необходим е мултидисциплинарен подход към грижите за 
пациентите и гладко преминаване от педиатрична грижа към 
грижа при възрастни с кардиомиопатия.

19. При пациенти с нисък или среден риск може да са полезни 
допълнителни рискови маркери, но липсват убедителни данни 
за въздействието на тези параметри върху персонализираните 
оценки на риска , генерирани от инструментите за 
прогнозиране на риска.

20. Фармакологичното лечение на пациенти с DCM не се 
различава от препоръчваното при хронична сърдечна 
недостатъчност.

21. Рискът от ВСС при пациенти с DCM и NDLVC варира в 
зависимост от основната причина и генетичния подтип.

23. При пациенти с DCM и NDLVC ICD трябва да се има предвид 

22. Резултатите от CMR играят важна роля при насочването за 
имплантиране на ICD на пациенти с DCM и NDLVC.

18. Валидирани инструменти за прогнозиране на риска от ВСС 
(HCM Risk-SCD и HCM Risk-Kids) са първата стъпка в 
превенцията на внезапната смърт при пациенти с HCM.

       Лабораторни тестове:
(a)   Необходими са проучвания върху нови "omic" 

биомаркери (протеомика, метаболомика и транскрип-
томика), за оценка на тяхната потенциална стойност за 
диагностични и прогностични цели при кардиоми-
опатии.

  (b)  Липсва универсално приет, стандартизиран метод за 
количествено определяне на миокардната фиброза чрез 
скениране със СМР.

       Мултимодално изобразяване:

    (c)    Сканиране със СМР може да се извърши при пациенти със 

  (a)  Усъвършенстваните ехокардиографски техники, вклю-
чително STE, са обещаващи, но им липсва стабилно 
валидиране при кардиомиопатии.

3.   Интегриран подход към пациента:
  (c)  Вграждане на теле-медицина в мрежите за кардио-

миопатии.
4.   Пациентски път:

28. Здрави възрастни от всички възрасти и лица с известно 
сърдечно заболяване трябва да спортуват с умерена 
интензивност, общо най-малко 150 минути на седмица.

29. Всички пациенти с кардиомиопатия трябва да имат индиви-
дуална оценка на риска за предписване на физическо 
натоварване. Оценката трябва да се ръководи от три 
принципа: (i) предотвратяване на животозастрашаващи 
аритмии по време на тренировка; (ii) лечение на симптомите, 
за да се позволи спорт; и (iii) предотвратяване на предиз-
виканата от спорта прогресия на аритмогенното състояние.

25. Бременността и след-родилният период са свързани с 
повишен сърдечно-съдов риск при жени с известна 
кардиомиопатия.

31. Пациенти с високорискови генотипове или свързани фактори 
за аритмични усложнения или сърдечна недостатъчност, или 
тежка LVOTO трябва да бъдат насочени за специализирани 
изследвания, преди упражняване на планови NCS.

26. Мултидисциплинарен екип трябва да оцени риска, свързан с 
бременността при пациент с кардиомиопатия.

за определени генетични форми, дори и когато ЛКИФ е >35%.
24. Важно е да се определи етиологията за насочено лечение при 

пациенти със синдромни и метаболитни кардиомиопатии (т.е. 
ERT/шаперон при лизозомна болест на натрупването; 
тафамидис при ATTRwt и др.).

27. Терапията с бета-блокери при аритмични показания може да 
продължи безопасно по време на бременност; преди 
започване на нови лекарства по време на бременност трябва 
да се проверят данните за безопасност.

15. Пропуски в доказателствата

32. Идентифицирането и управлението на рисковите фактори и 
придружаващите заболявания се препоръчва като неразделна 
част от лечението на пациент с кардиомиопатия.

30. Индивиди, които са с положителен генотип/отрицателен 
фенотип или имат фенотип за лека кардиомиопатия и липса на 
симптоми или каквито и да е рискови фактори, могат да 
участват в състезателни спортове. При някои високорискови 
пациенти с HCM, ARVC и NDLVC трябва да се обезсърчават 
упражненията с висока интензивност и състезателните 
спортове .

   Въпреки че през последните няколко години настъпи голям 
напредък в генетиката, диагностиката и лечението на пациенти с 
кардиомиопатия, има редица области, в които все още липсват 
солидни доказателства и заслужават да бъдат адресирани в 
бъдещи клинични изследвания.
1.   Фенотипове кардиомиопатия.
2.   Епидемиология:
     (a)    Преобладаване на фенотипа NDLVC (деца и възрастни).
  (b) Систематична оценка на разпространението на  

кардиомиопатните фенотипове в детството.
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(d)     Подсилената с изкуствен интелект електрокардиография 
и образна диагностика за оценка на кардиомиопатиите 
се оказват нов инструмент за значително подобряване на 
диагнозата и прогнозата; необходими са допълнителни 
проучвания за рутинно въвеждане в клиничната 
практика.

(a)     Пенетрантността е слабо характеризирана при повечето 
патогенни варианти. Това важи за варианти, открити 
чрез каскаден скрининг на роднини на пациент с 
кардиомиопатия, както и за варианти, открити в по-
широката популация, които може да бъдат секвенирани 
с друго показание или могат да изберат секвенирането 
на генома като скринингов тест.

        съвместими имплантируеми устройства, но качеството е 
ограничено от артефакти.

(e)    Роля на CMR при скрининга на родственици на лица с 
кардиомиопатия с положителен генотип и в семейства, 
при които няма сигурно патогенен вариант.

 Генетика:

(b)     Не са известни ползите, вредите и цената на скрининга на 
гени, свързани с кардиомиопатия при лица без 
персонална или фамилна анамнеза за кардиомиопатия.

(a)     Лечението на ДК недостатъчност остава до голяма степен 
не-базирано на доказателства.

(e)  Всички калкулатори на риска са разработени чрез 
използване на изходните данни. Следователно ползата 
от тяхното приложение по време на последващи 
посещения на пациентите остава неясна и трябва да 
бъде проучена.

 Общи принципи на лечението:

(c)     Оптимален контрол на СЧ и AADs при съответния подтип 
кардиомиопатия.

(f)    Прогнозирането на риска при кардиомиопатии в детска 
възраст, различни от HCM, остава емпиричен – за 
разбиране и разработване на рискови модели за ВСС в 
детството е необходим многоцентров подход.

(g)    Липсват контролирани проучвания за ефекта от аблацията 
при пациенти с ПМ и кардиомиопатия.

(h)  Моделите за прогнозиране на рецидива на ПМ не са 
валидирани при пациенти с кардиомиопатия.

(I)  Липса на рандомизирани проучвания, оценяващи 
ефикасността на сърдечната симпатикова денервация за 
превенция на рецидиви на КТ/КФ.

Подход при педиатрични кардиомиопатии:
(a)   Липса на рандомизирани проучвания или големи регистри, 

насочени към ползата и оптималното дозиране на 
лекарствената терапия при педиатричната популация.

5. Хипертрофична кардиомиопатия:
Епидемиология:

(b)  Необходими са широкомащабни проучвания за 
определяне на лечението на камерните аритмии при 
пациенти с генетични кардиомиопатии.

(d)     Роля на ICDs при пациенти с КТ с добра поносимост.

Лечение на симптомите:

(a)   Етиология на заболяване без доказани генетични варианти.

(b)   Профилактика на ПМ и сърдечната недостатъчност.

(b)   Роля на полигенния риск.

(d)  Генетични и екологични детерминанти на експресията на 
болестта при вариантни носители.

(c) Взаимодействие между коморбидност и изход от 
заболяването.

(a)  Образни и генотипни проучвания предполагат 
популационна честота до 1 на 200 души население. 
Проучванията, базирани на HER, обаче предполагат много 
по-нисък брой от 3–4/10 000. Необходими са 
допълнителни проучвания за разпространението на 
клинично значими заболявания.

(a)  Оптимално време за интервенция при LVOTO и нейното  
въздействие върху прогресията на заболяването.

Етиология:

9. Рестриктивна кардиомиопатия:

Има малко дългосрочни проучвания, насочени към 
камерно ремоделиране при RAS-HCM.

7. Недилатативна левокамерна кардиомиопатия:

Предотвратяване на ВСС.

Липса на стандартизация на клиничните крайни точки в 
проучванията за ERT/шаперонова терапия.

Препоръки за спортуване и полза от профилактична 
фармакологична терапия за предотвратяване на появата на 
DCM при генетични носители.

Липсват РКИ върху терапиите за лечение на аритмии и 
сърдечна недостатъчност.

Превенция на внезапната смърт:

(b)  Подобрени модели за прогнозиране, които намаляват 
остатъчния риск и предотвратяват ненужното имплан-
тиране на ICD.

Проучванията върху честотата и прогнозата на сърдечната 
недостатъчност остават ограничени.

8. Аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия:

Няма подробни данни за специфичното клинично 
протичане при различни генетични и негенетични форми 
на DCM.

(a)  Въздействие на генетиката (Менделова и комплексна) 
върху риска от свързан с болестта изход.

Не е известно дали пациентите с DCM реагират по 
различен начин на фармакологичното лечение според 
основната етиология.
Оптимизираната стратегия за превенция на ВСС остава 
нерешена. Няма данни от проспективни клинични 
проучвания в съвременни кохорти със съвременно 
медицинско лечение. Тази празнина в знанията е особено 
важна за пациенти с DCM и ЛКИФ > 35%.

Проучванията върху ефекта от спорта остават до голяма 
степен ретроспективни.

10. Синдромни и метаболитни кардиомиопатии:

(c)   Усъвършенстване на моделите за прогнозиране на риска 
да включват серийни данни.

(d)  Роля на LVOTO при прогнозиране на риска при деца 
(видно несъответствие в сравнение с този при възрастни).

6.  Дилатативна кардиомиопатия:

Разпространение на заболяването.

Препоръки за спортуване.

Генетичната основа на фамилната DCM все още е 
неизвестна в голям брой случаи.

(a)   Клинична полза от миозиновите инхибитори, други малки 
молекули и нововъзникващите генни терапии.

Липсват проучвания за честотата и начина на клиничен 
скрининг за безсимптомни членове на семейството.

Естествена история и отговор на лечението.

Нови терапии:

Превенция на ВСС.

Липса на рандомизирани проучвания или големи 
обсервационни кохортни проучвания, оценяващи ролята 
на новите таргетни терапии, насочени към пътя на 
RAS/MAPK (т.е. траметиниб).

HCM Risk-Kids не е валидизиран при педиатрични 
п ациенти  с  RA S - HCM .  Л ипсв ат  д анни  върху 
стратификацията на риска от ВСС, въпреки че има 
идентифицирани потенциални рискови фактори.
Липса на проучвания, насочени към оптималното време за 
започване на ERT при юноши и възрастни с късно начало на 
болестта на Pompe.
Липса на стандартизирани протоколи за лечение на 
кръстосано реактивни имунологични материал-негативни 
пациенти.

Липса на директни сравнения между агалсидаза алфа и 
бета.
Оптимално време за започване на лечение при безсимпто-
мни пациенти от женски пол с не-класическо заболяване.
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11. Амилоид:

Стратификацията на риска от ВСС и индикациите за 
имплантиране на ICD трябва да бъдат внимателно 
дефинирани, като се взема предвид очакваната 
продължителност на живота, конкурентната несърдечно-
съдова смъртност и високата честота на безпулсова 
електическа активност.
Нуждата от лекарствена терапия при пациенти със 
сърдечна амилоидоза и субклинично сърдечно засягане 
(т.е. безсимптомни пациенти, положителна сцинтиграфия 
с отрицателна ECHO) не е ясно дефинирана.

12.  Спортове:

Необходими са допълнителни проучвания за оценка на 
ефикасността и безопасността на тафамидис при 
пациенти в клас III по NYHA.

"Връщане към играта" при пациенти с ниско-рискови 
кардиомиопатии (и как да се дефинира нисък риск във 
връзка със спорта).
Риск от ВСС и препоръки за спорт при фенотип-
негативни генни носители.

При няколко кардиомиопатии липсват конкретни данни за 
изход по време на бременността.

Липсват данни за въздействието на придружаващите 
заболявания върху пенетрантността, тежестта и изхода 
при кардиомиопатиите.

14. Не-сърдечни интервенции:
Липсват данни по отношение на рисковете от несърдечни 
интервенции.

Липсват рандомизирани проучвания за употребата на 
AADs, лекарства за сърдечна недостатъчност и 
интервенции по време на бременност.

15. Подход към сърдечно-съдовите рискови фактори 
припациенти с кардиомиопатии:

Ролята на физическото натоварване в експресията и 
прогресирането на болестта.
Необходими са големи рандомизирани проспективни 
проучвания, за създаване на препоръки, базирани на 
доказателства за оптимално предписание за спорт, без 
компрометиране на безопасността.

13. Репродуктивни проблеми:

16. Послания "Какво да правим" и "Какво да не правим" в 
Препоръките

Препоръки Клас a Нивоb

Препоръки за предоставяне на услуги на мултидисциплинарни тимове за кардиомиопатия

Препоръчва се всички пациенти с кардиомиопатия и техните роднини да имат достъп до мултидисциплинарни екипи с опит в 

диагностиката и лечението на кардиомиопатиите.
I C

I C

Препоръки за диагностичен подход при кардиомиопатии

I C

I C

Препоръки за лабораторни изследвания за диагностициране на кардиомиопатии

I C

Препоръка за ехокардиографска оценка при пациенти с кардиомиопатия

I B

Препоръки за индикации за сърдечен магнитен резонанс при пациенти с кардиомиопатия

CMR с усилен контраст се препоръчва при първоначална оценка на пациентите с кардиомиопатия. I B

Препоръки за компютърна томография и нуклеарно изобразяване

Костна сцинтиграфия с DPD/PYP/HMDP се препоръчва при пациенти със съмнение за свързана с ATTR сърдечна амилоидоза, за
подпомагане на диагнозата.

I B

Препоръки за генетично консултиране и тестване при кардиомиопатии

Генетично консултиране

I B

Продължава

Изчерпателна оценка на сърдечните размери и ЛК и ДК систолна (глобална и регионална) и ЛК диастолна функция се препоръчва 
при всички пациенти с кардиомиопатия при първоначалната оценка и по време на проследяването, за да се проследи прогресията 
на заболяването и да се подпомогне стратификацията и управлението на риска.

Препоръчва се всички пациенти със суспектна или доказана кардиомиопатия да бъдат подложени на системна оценка, като се 
използва мултипараметричен подход, който включва клинична оценка, анализ на родословието, ЕКГ, Холтер мониториране, 
лабораторни тестове и мултимодално изобразяване.
Препоръчва се всички пациенти със съмнение за кардиомиопатия да бъдат подложени на оценка на фамилната анамнеза и да се 
създаде родословно дърво от три до четири поколения, за да се подпомогне диагностицирането, да се предоставят указания за 
основната етиология, да се определи моделът на унаследяване и да се идентифицират роднините в риск.

Рутинни (първо ниво) лабораторни тестове се препоръчват при всички пациенти със съмнение или потвърдена кардиомиопатия 
за оценка на етиологията, оценка на тежестта на заболяването и помощ при откриване на екстракардиални прояви и оценка за 
вторична органна дисфункция.

Препоръчва се генетично изследване за кардиомиопатия да се извършва с достъп до мултидисциплинарен екип, включително 
такъв с опит в методологията на генетичното изследване, секвенциалната интерпретация на вариантите, и клиничното 
приложение на генетичното тестване, обичайно в специализирано звено по кардиомиопатии или в мрежов модел с достъп до 
еквивалентна експертиза.



Препоръки на ESC90

Препоръчва се генетичното изследване за кардиомиопатия да се извършва с достъп до мултидисциплинарен екип, включително 
такива с опит в методологията на генетичното изследване, интерпретацията на вариантите на последователността и клиничното 
приложение на генетичното изследване, обикновено в специализирана служба за кардиомиопатия или в мрежов модел с достъп 
до еквивалентна експертиза.

I B

I B

I C

Индексни пациенти

I B

I C

Членове на семейството

I B

III C

Препоръка за сърдечна трансплантация при пациенти с кардиомиопатия

I C

Препоръки за лечение на предсърдно мъждене и предсърдно трептене при пациенти с кардиомиопатия

Антикоагулация

I B

I B

Контрол на симптомите и сърдечната недостатъчност

I B

I B

Коморбидности и лечение на асоциираните рискови фактори

I B

Препоръки за имплантируем кардиовертер дефибрилатор при пациенти с кардиомиопатия

Общи препоръки

I C

I C

I C

III C

Вторична профилактика

Препоръчва се имплантация на ICD:

I B

I C

Препоръчва се генетично консултиране преди и след теста при всички лица, подложени на генетично изследване за кардиомиопатия.

Ако пренаталното диагностично изследване трябва да бъде предприето от семейството, препоръчително е това да се извърши в 
началото на бременността, за да могат да се вземат решения за продължаване или координиране на бременността.

Генетично изследване се препоръчва при пациенти, отговарящи на диагностичните критерии за кардиомиопатия, в случаите, 

когато позволяват диагностика, прогнозиране, терапевтична стратификация или репродуктивни насоки на пациента, или когато 

позволява каскадна генетична оценка на техните роднини, които иначе биха били включени в дългосрочно наблюдение.

Препоръчва се генетично изследване за починал индивид, за който е установено, че има кардиомиопатия след смъртта, ако 

генетичната диагноза би улеснила поведрнирто при оцелелите роднини.

Препоръчва се каскадно генетично изследване, с пред- и следтестово консултиране, да се предлага на възрастни рискови роднини, 

ако е установена сигурна генетична диагноза (т.е. P/LP вариант) при лица с кардиомиопатия в семейството (започвайки с роднини 

от първа степен, ако има такива, и последователна каскада).

Диагностичното генетично тестване не се препоръчва при фенотипно отрицателен роднина на пациент с кардиомиопатия при 

липса на сигурна генетична диагноза (т.е. P/LP вариант) в семейството.

Ортотопна сърдечна трансплантация се препоръчва при подходящи пациенти с кардиомиопатия с напреднала сърдечна недоста-

тъчност (NYHA клас III–IV) или трудно повлияваща се камерна аритмия, рефрактерна на лекарствена/инвазивна/терапия с 

устройство, и които нямат абсолютни противопоказания.

Пероралната антикоагулация с цел намаляване на риска от инсулт и тромбоемболични инциденти се препоръчва при всички 

пациенти с ХКМП или сърдечна амилоидоза и ПМ или предсърдно трептене (освен ако не е противопоказано).

Пероралната антикоагулация за намаляване на риска от инсулт и тромбоемболични събития се препоръчва при пациенти с 

ДКМП, NDLVC или ARVC и ПМ или предсърдно трептене с CHA2DS2-VASc скор ≥2 при мъже или ≥3 при жени.

Препоръчва се катетърна аблация на предсърдно мъждене за контролиране на ритъма след едно неуспешно или непоносимо 
AAD клас I или III за подобряване на симптоматиката при рецидиви на ПМ при пациенти с пристъпно или персистиращо ПМ и 
кардиомиопатия.

Препоръчва се катетърна аблация на предсърдното мъждене за обратно развитие на ЛК дисфункция при пациенти с ПМ с 

кардиомиопатия, когато индуцираната от тахикардия компонента е много вероятен, независимо от симптомния статус.

Препоръчва се промяна на нездравословния начин на живот и таргетирана терапия на интеркурентни състояния, за да се намали 

тежестта на ПМ и тежестта на симптомите при пациенти с кардиомиопатия.

Имплантиране на кардиовертер дефибрилатор се препоръчва само при пациенти, за които се очаква качествена преживяемост >1 година.

Препоръчва се имплантирането на ICD да се ръководи от споделено вземане на решения, които:

     са базирани на доказателства;

     вземат предвид индивидуалните предпочитания, вярвания, обстоятелства и ценности на дадено лице; и

     гарантират, че лицето разбира ползите, вредите и възможните последствия при различните лечебни решения.

Препоръчва се преди имплантирането на ICD пациентите да бъдат консултирани за риска от неподходящи шокове, 

имплантационни усложнения и социалните, професионалните и тези при шофиране последствия от устройството.

Не се препоръчва имплантиране на ICD при пациенти с непрекъснати камерни аритмии, докато камерната аритмия не бъде овладяна.

 при пациенти с ХКМП, ДКМП и ARVC, които са преживели сърдечен арест поради КТ или КФ, или които имат спонтанна 

 продължителна камерна аритмия, причиняваща синкоп или хемодинамично компрометация при липса на обратими причини

 при пациенти с NDLVC и РКМП, които са преживели сърдечен арест поради КТ или КФ, или които имат спонтанна 

продължителна камерна аритмия, причиняваща синкоп или хемодинамична компрометация при липса на обратими причини.

Продължава



Препоръки на ESC 91

Първична превенция

Цялостна стратификация на риска от ВСС се препоръчва при всички пациенти с кардиомиопатия, които не са претърпели 

предишен сърдечен арест/продължителна камерна аритмия при първоначалната оценка на интервали от 1–2 години или винаги 

когато има промяна в клиничния статус.
I C

I B

Избор на ICD

Когато има показания за ICD, препоръките са да се прецени дали пациентът може да има полза от CRT. I A

Препоръки за рутинно проследяване на пациенти с кардиомиопатия

I C

I C

Препоръки за семеен скрининг и проследяваща оценка на роднини

I B

I C

I C

Препоръки за психологическа подкрепа при пациенти и членове на семейството с кардиомиопатии

I B

I B

Препоръки за оценка на обструкцията на изходния тракт на лявата камера

I B

I B

Препоръки за медицинско лечение на обструкцията на изходния тракт на лявата камера

I B

I B

I B

Препоръки за септална редуцираща терапия

I C

I B

I C

Допълнителни препоръки за превенция на внезапната сърдечна смърт при пациенти с хипертрофична кардиомиопатия

Вторична превенция

I B

Препоръчва се при пациенти с HCM.

Препоръчва се всички клинично стабилни пациенти с кардиомиопатия да бъдат подложени на рутинно проследяване с помощта 

на мултипараметричен подход, който включва ЕКГ и ехокардиография на всеки 1 до 2 години.

Препоръчва се да бъде предложена психологическа подкрепа от подходящо обучен здравен специалист на всички лица, 

преживели преждевременна внезапна сърдечна смърт на член на семейството с кардиомиопатия.

След каскадно генетично тестване се препоръчва клинична оценка с използване на мултипараметричен подход, който включва 
ЕКГ и сърдечна образна диагностика, както и дългосрочно проследяване при роднини от първа степен, които имат същия 
причиняващ заболяването вариант като пробанда.

Когато не е идентифициран вариант на P/LP в пробанда или не е извършено генетично изследване, при роднини от първа степен 
се препоръчва да се извърши първоначална клинична оценка, използваща мултипараметричен подход, който включва ЕКГ и 
сърдечно изобразяване.

Препоръчва се да се предлага психологическа подкрепа от подходящо обучен здравен специалист на всички лица с наследствена 

кардиомиопатия, които получават имплантируем кардиовертер дефибрилатор.

При всички пациенти с HCM, при първоначална оценка, се препоръчва трансторакална 2D и доплерова ехокардиография в 
покой и по време на маневри на Valsalva в седнало и полулегнало положение – а след това в изправено положение, ако не е 
провокиран градиент – за откриване на LVOTO.
При симптомни пациенти с HCM и градиент в покой или провокиран пиков инстантен градиент на ЛК в изходния тракт 

<50 mmHg, се препоръчва 2D и Доплер ехокардиография по време на натоварване в изправено положение, седнало (когато е 

възможно) или полулегнало положение за откриване на провокиран LVOTO и индуцирана от натоварване митрална регургитация.

Препоръчва се SRT да се извършва от опитни оператори, работещи като част от мултидисциплинарен експертен екип за 

лечението на HCM.

Верапамил или дилтиазем, титрирани до максимална поносима доза, се препоръчват за подобряване на симптомите при 

симптомни пациенти в покой или с провокирана LVOTO, които имат непоносимост или противопоказания за бета-блокери.

Дизопирамид, титриран до максимална поносима доза, се препоръчва в допълнение към бета-блокер (или, ако това не е 

възможно, с верапамил или дилтиазем) за подобряване на симптомите при пациенти в покой или с провокирана LVOTO.

SRT за подобряване на симптомите се препоръчва при пациенти с градиент на LVOT в покой или максимална провокация ≥50 

mmHg, които са във функционален клас III–IV по NYHA/Ross, въпреки максимално поносимата медицинска терапия.

Не-вазодилатативните бета-блокери, титрирани до максимална поносима доза, се препоръчват като терапия от първа линия за 

подобряване на симптомите при пациенти в покой или с провокирана LVOTO.

Септална миектомия, вместо ASA, се препоръчва при деца с показание за SRT, както и при възрастни пациенти с показание за SRT 

и други лезии, които изискват хирургична интервенция (напр. аномалии на митралната клапа).

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти, които са преживели сърдечен арест поради VT или КФ, или които имат 

спонтанна продължителна VT с хемодинамично компрометиране.

Продължава



Препоръки на ESC92

Първична превенция

Калкулаторът HCM Risk-SCD се препоръчва като метод за оценка на риска от внезапна смърт за 5 години при пациенти на възраст

≥16 години за първична превенция .
I B

I B

I B

Препоръки за имплантируем кардиовертер дефибрилатор при пациенти с дилатативна кардиомиопатия

Вторична превенция

I B

Препоръка за мониториране на електрокардиограмата в покой и на амбулаторната електрокардиограма при пациенти с 

недилатативна левокамерна кардиомиопатия 

I C

Препоръки за имплантация на кардиовертер дефибрилатор при пациенти с недилатативна левокамерна кардиомиопатия

I C

Препоръка за мониториране на електрокардиограмата в покой и амбулаторно ехокардиографско мониториране при пациенти 

с аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

Препоръчва се ежегодно амбулаторно ЕКГ мониториране при пациенти с ARVC за подпомагане на диагнозата, лечението и 

стратификацията на риска.
I C

Препоръки за антиаритмично лечение на пациенти с аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

Терапията с бета-блокер се препоръчва при пациенти с ARVC и с КЕ, NSVT и VT. I C

Препоръки за превенция на внезапната сърдечна смърт при пациенти с аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

Вторична превенция

I A

Препоръки за лечение на пациенти с рестриктивна кардиомиопатия

I C

I C

I B

I C

Препоръки за физически упражнения при пациенти с кардиомиопатия

Всички кардиомиопатии

I C

I C

HCM

III C

ARVC

Умерени и/или високо-интензивни упражнения, включително състезателни спортове, не се препоръчват при лица с ARVC. III B

DCM и NDLVC

III C

Препоръки при репродуктивни въпроси при пациенти с кардиомиопатия

Препоръчва се оценка на риска преди бременността и консултиране при всички жени, използващи модифицираната 

класификацията на СЗО за риск при майката.
I C

Валидизирани педиатрични специфични модели за прогнозиране на риска (напр. HCM Risk-Kids) се препоръчват като метод за 

оценка на риска от внезапна смърт за 5 години при пациенти на възраст <16 години за първична превенция .

Препоръчва се 5-годишният риск от ВСС да бъде оценен при първата оценка и преоценен на интервали от 1-2 години или 

когато има промяна в клиничния статус .

ICD се препоръчва за намаляване на риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква причина при пациенти с DCM, които са 

преживели сърдечен арест или са се възстановили от камерна аритмия, причиняваща хемодинамична нестабилност .

Препоръчва се ежегодно амбулаторно ЕКГ мониториране при пациенти с NDLVC или когато има промяна в клиничния статус, за 

подпомагане на лечението и стратификацията на риска 

ICD се препоръчва за намаляване на риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква причина при пациенти с NDLVC, които са 

преживели сърдечен арест или са се възстановили от камерна аритмия, причиняваща хемодинамична нестабилност.

Препоръчва се ICD а за намаляване на риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква причина при пациенти с ARVC, които 

са преживели сърдечен арест или са се възстановили от камерна аритмия, причиняваща хемодинамична нестабилност.

Препоръчва се мултимодалното изобразяване да се използва за разграничаване на RCM от HCM или DCM с рестриктивна физиология.

Препоръчва се да се извършат базални сърдечни и несърдечни изследвания, за да се оцени участието на нервно-мускулната 

система или други синдромни нарушения.

Сърдечна катетеризация се препоръчва при всички деца с RCM за измерване на налягането в белодробната артерия и PVR при 

поставяне на диагнозата и на 6–12 месечни интервали за оценка на промяната в PVR.

Имплантиране на ICD се препоръчва за намаляване на риска от внезапна смърт и смъртност по всякаква причина при пациенти с 

РКМП, които са преживели сърдечен арест или са се възстановили от камерна аритмия, причиняваща хемодинамична нестабилност.

Препоръчват се редовни упражнения с ниска до умерена интензивност при всички способни индивиди с кардиомиопатия.

При всички пациенти с кардиомиопатия се препоръчва индивидуална оценка на риска за предписване на упражнения.

Упражнения с висок интензитет, включително състезателни спортове, не се препоръчват при лица с висок риск и при лица с 

обструкция на левокамерния изходен тракт и индуцирани от натоварване комплексни камерни аритмии.

Високо-интензивни упражнения, включително състезателен спорт, не се препоръчват при симптомни лица, тези с фракция на 

изтласкване на лявата камера ≤40%, предизвикани от натоварване аритмии или патогенни варианти в LMNA или TMEM43

Продължава
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Консултации за безопасна и ефективна контрацепция се препоръчват при всички жени във фертилна възраст и техните партньори. I C

Консултиране върху риска от унаследяване на заболяването се препоръчва при всички мъже и жени преди зачеването. I C

Вагинално раждане се препоръчва при повечето жени с кардиомиопатии, освен ако има акушерски показания за цезарово 
сечение, тежка сърдечна недостатъчност (ИФ <30% или клас III–IV по NYHA) или тежки обструкции на изходния тракт, или при 
жени, които раждат на фона на перорални антикоагуланти.

I C

I C

I C

Препоръки за несърдечна хирургия при пациенти с кардиомиопатия

Пери-оперативно ЕКГ мониториране се препоръчва за всички пациенти с кардиомиопатия, подложени на операция. I C

I B

I C

I C

Препоръка за лечение на сърдечно-съдовите рискови фактори при пациенти с кардиомиопатия

I C

©
E
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23

Препоръчва се лекарството да бъде внимателно ревизирано за безопасност преди бременността и коригирано според 

поносимостта по време на бременност.

При пациентки с ПМ се препоръчва терапевтична антикоагулация с LMWH или VKAs в зависимост от стадия на бременността.

При пациенти с кардиомиопатия и подозирана или известна СН, планирана за междинно или високорискова NCS, се препоръчва 

повторна оценка на ЛК функция с ехокардиография (оценка на LVOTO при пациенти с HCM) и измерване на нивата на 

NT-proBNP/BNP, освен ако не е извършено наскоро.

Препоръчва се пациенти с кардиомиопатия с високорискови генотипове или асоциирани фактори за усложнения от аритмия или 

сърдечна недостатъчност, или тежка LVOTO, да бъдат насочени за допълнителни специализирани изследвания в отделение за 

кардиомиопатия, преди да се подложат на планова NCS.

Идентификация и лечение на рисковите фактори и придружаващите заболявания се препоръчва като неразделна част от подхода 

при пациенти с кардиомиопатия.

При пациенти на възраст <65 години с роднини от първа линия с кардиомиопатия се препоръчва ЕКГ и ТТЕ преди NCS, 

независимо от симптомите.

аПрепоръчителен клас.
bДоказателствено ниво.

2D, двуизмерен; AAD, антиаритмично лекарство; ПМ, предсърдно мъждене; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ASA, алкохолна септална аблация; ATTR, 
транстиретинова амилоидоза; BNP, мозъчен натриуретичен пептид; CHA2 DS2 -VASc, застойна сърдечна недостатъчност или левокамерна дисфункция, хипертония, възраст ≥75 
(по две), диабет, инсулт (по две)-съдова болест, възраст 65–74, полова категория (жени) (скор); CMR, сърдечен магнитен резонанс; CRT, сърдечна ресинхронизираща терапия; 
DCM, дилатативна кардиомиопатия; DPD, 3,3-дифосфоно-1,2-пропанодикарбоксилна киселина; ЕКГ, електрокардиограма; ИФ, изтласкваща фракция; HCM, хипертрофична 
кардиомиопатия; HMDP, хидроксиметилен дифосфонат; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LMWH, хепарин с ниско молекулно тегло; ЛК, лява камера; LVOT, 
левокамерен изходящ тракт; LVOTO, обструкция на изходния тракт на лявата камера; мСЗО, модифицирана Световна здравна организация; NCS, несърдечна хирургия; NDLVC, 
недилатативна левокамерна кардиомиопатия; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; NT-proBNP, N-терминален промозъчен натриуретичен пептид; NYHA, Нюйоркска 
сърдечна асоциация; P/LP, патогенен/вероятно патогенен; PVR, белодробно съдово съпротивление; PYP, пирофосфат; RCM, рестриктивна кардиомиопатия; ДК, дясна камера; 
ВСС, внезапна сърдечна смърт; SRT, септална редукционна терапия; ТТЕ, трансторазална ехокардиограма; КЕ, камерни екстрасистоли; КФ камерна фибрилация; VKA, 
антагонист на витамин К; КТ, камерна тахикардия.

Допълнителни данни са налични в European Heart Journal онлайн.
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