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ензим

ОКС Остър коронарен синдром

ACS Acute coronary syndrome
AED Automated external defibrillator

Автоматичен външен дефибрилатор
ПМ Предсърдно мъждене
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AH Atrial–His interval

Предсърдно-Хисов интервал
ALS Advanced life support

Разширена поддръжка на живота
ARB Angiotensin receptor blocker

Ангиотензин-рецепторен блокер
ARNI Angiotensin receptor neprilysin inhibitor

Ангиотензин-рецепторен неприлизинов  
инхибитор
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Аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия
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AVRT AV re-entry tachycardia
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Синдром на Brugada
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ДНК Дезоксирибонуклеинова киселина
DNA Deoxyribonucleic acid
ЕКГ Електрокардиограма
ECG Electrocardiogram
ИФ Изтласкваща фракция (фракция на изтласкване)
EF Ejection fraction
ERP Early repolarization pattern

ЕКГ образ на ранна реполяризация
ERS Early repolarization syndrome

Синдром на ранна реполяризация
FBI Fast, broad, irregular

Бърз, широк, неравномерен
ХКМП Хипертрофична кардиомиопатия
HCM Hypertrophic cardiomyopathy
HFrEF Heart failure with reduced ejection fraction

Сърдечна недостатъчност с намалена фракция 
на изтласкване

ХНДКМП Хипокинетична недилатативна кардиомиопатия
HNDCM Hypokinetic non-dilated cardiomyopathy
HTX Heart transplantation

Сърдечна трансплантация
HV His–ventricular interval

Интервал His–камера
ICD Implantable cardioverter defibrillator

Имплантируем кардиовертер дефибрилатор
ILR Implantable loop recorder

Имплантируемо записващо устройство
IVF Idiopathic ventricular fibrillation

Идиопатично камерно мъждене
ЛББ Ляв бедрен блок
LBBB Left bundle branch block
LCSD Left cardiac sympathetic denervation

Лява сърдечна симпатикова денервация
LGE Late gadolinium enhancement

Късно гадолиниево усилване
LMNA Lamin A/C

Ламин A/C
LQTS Long QT syndrome

Синдром на дългия QT интервал
ЛК Лява камера, левокамерен, а, е, и
LV Left ventricular
LVAD Left ventricular assist device

Устройство за подпомагане на лявата камера
ЛКИФ Левокамерна изтласкваща фракция
LVEF Left ventricular ejection fraction
ЛКХ Левокамерна хипертрофия
ЛКХ Left ventricular hypertrophy
LVNC Left ventricular non-compaction

Левокамерна некомпактност
LVOT Left ventricular outflow tract

Леевокамерен изходен тракт
МИ Миокарден инфаркт
MI Myocardial infarction
MRA Mineralocorticoid receptor antagonist

Минералкортикоиден рецепторен антагонист
MVP Mitral valve prolapse

Митрален пролапс

MVT Monomorphic ventricular tachycardia
Мономорфна камерна тахикардия

NSVT Non-sustained ventricular tachycardia
Непродължителна камерна тахикардия

NYHA New York Heart Association
Нюйоркска сърдечна асоциация

OHCA Out-of-hospital cardiac arrest
Извън-болничен сърдечен арест

OMT Optimal medical treatment
Оптимално медицинско лечение

ПКИ Перкутанна коронарна интервенция
PCI Percutaneous coronary intervention
PCR Polymerase chain reaction

Полимеразна верижна реакция
PES Programmed electrical stimulation

Програмирана електрическа стимулация
PET-CT Positron emission tomography computed 

tomography
Компютърна томография с позитрон- 
емисионна томография

PPCM Peri-partum cardiomyopathy
Перипартална кардиомиопатия

КЕС Камерна екстрасистола/и/ия
PVC Premature ventricular complex
PVT Polymorphic ventricular tachycardia

Полиморфна камерна тахикардия
QI Quality indicators

Качествени индикатори
ДББ Десен бедрен блок
RBBB Right bundle branch block
РКМП Рестриктивна кардиомиопатия
RCM Restrictive cardiomyopathy
RCT Randomized control trial

Рандомизирано контролирано изпитване
ДК Деснокамерен, а, о, и/Дясна камера
RV Right ventricular
RVOT Right ventricle outflow tract

Изходен тракт на дясна камера
SADS Sudden arrhythmic death syndrome

Синдром на внезапна аритмична смърт
SaECG Signal-averaged ECG

Сигнално-усреднена ЕКГ
ВСА Внезапен сърдечен арест
SCA Sudden cardiac arrest
ВСС Внезапна сърдечна смърт
SCD Sudden cardiac death
ВС Внезапна смърт
SD Sudden death
SGLT2 Sodium–glucose co-transporter 2

Натрий–глюкозен ко-транспортер 2
SHD Structural heart disease

Структурна сърдечна болест
S-ICD Subcutaneous implantable cardioverter 

defibrillator
Подкожен имплантируем кардиовертер  
дефибрилатор
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SMVT Sustained monomorphic ventricular tachycardia
Продължителна мономорфна камерна  
тахикардия

SPTV Sustained polymorphic ventricular tachycardia
Продължителна полиморфна камерна  
тахикардия

SQTS Синдром на късия QT интервал
STEMI ST elevation myocardial infarction

Инфаркт на миокарда с ST елевация
SVT Supraventricular tachycardia

Надкамерна тахикардия
TAVI Transcatheter aortic valve implantation

Транскатетърна аортна клапна имплантация
TdP Torsades de pointes
TOF Тетралогия на Fallot
VA Ventricular arrhythmia

Камерна аритмия
VF Ventricular fibrillation

Камерно мъждене
VT Ventricular tachycardia

Камерна тахикардия
WCD Wearable cardioverter defibrillator

Преносим кардиовертер дефибрилатор- 
жилетка

WPW Wolff–Parkinson–White

1.	 Предисловие
Тези препоръки обобщават и оценяват наличните доказател-
ства с цел да помогнат на здравните специалисти да предло-
жат най-добрите стратегии за управление на отделен пациент 
с дадено състояние. Насоките и техните препоръки трябва да 
улеснят вземането на решения от здравните специалисти в 
ежедневната им практика. Насоките обаче не са заместител 
на връзката на пациента с неговия практикуващ. Окончател-
ните решения относно отделен пациент трябва да бъдат взе-
ти от отговорния(те) здравен(ни) специалист(и) въз основа на 

това, което те считат за най-подходящо при дадените обстоя-
телства. Тези решения се вземат след консултация с пациента 
и лицето, което се грижи за него, според случая.

Препоръките са предназначени за използване от здрав-
ните специалисти. За да гарантира, че всички потребители 
имат достъп до най-новите препоръки, ESC предоставя на-
соките си безплатно. ESC предупреждава читателите, че 
техническият език може да бъде изтълкуван погрешно и от-
хвърля всякаква отговорност в това отношение.

През последните години ESC издаде голям брой препо-
ръки. Поради въздействието им върху клиничната практика, 
критериите за качество за разработване на препоръки са 
установени, за да направят всички решения прозрачни за 
потребителя. Препоръките за формулиране и издаване на 
насоки на ESC могат да бъдат намерени на уебсайта на ESC 
(https://www.escardio.org/Guidelines). Препоръките на ESC 
представляват официална позиция на ESC по дадена тема и 
се актуализират редовно.

В допълнение към публикуването на Препоръки за кли-
ничната практика, ESC изпълнява ЕВРО-наблюдаваща Изсле-
дователска Програма (EURObservational Research Program) 
на международни регистри на сърдечно-съдови заболя-
вания и интервенции, които са от съществено значение за 
оценка на диагностични/терапевтични процеси, използване 
на ресурси и спазване на препоръки. Тези регистри имат за 
цел да осигурят по-добро разбиране на медицинската прак-
тика в Европа и по света на базата на висококачествени дан-
ни, събрани по време на рутинната клинична практика.

Нещо повече, ESC разработва набори от индикатори за 
качество (QI), които представляват инструменти за оценка на 
нивото на прилагане на препоръките и могат да се използват 
от ESC, болници, доставчици на здравни услуги и специалисти 
за измерване на клиничната практика и в образователни про-
грами, както и ключовите послания на Препоръките, с цел по-
добряване на качеството на грижите и клиничните резултати.

Членовете на тази работна група бяха избрани от ESC да 
представляват професионалистите, ангажирани с медицин-
ските грижи за пациенти с тази патология. Процедурата за 
подбор имаше за цел да гарантира, че има представителна 

Таблица 1:	 Класове на препоръките

Класове на 
препоръките Дефиниция Препоръки за употреба

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

Препоръчва се/
показано(а) е

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

   Клас IIa Преобладаващите данни/мнения са в полза 
на полезност/ефикасност

Трябва да се вземе 
предвид

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

Може да се вземе 
предвид

Клас III 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)

Не се препоръчва
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комбинация от членове предимно от целия регион на ESC и 
от съответните общности с под-специалности на ESC. Обръ-
ща се внимание на многообразието и включването, особено 
по отношение на пола и страната на произход. Извършена 
е критична оценка на диагностичните и терапевтичните 
процедури, включително оценка на съотношението риск–
полза. Доказателственото ниво и силата на препоръката за 
конкретни опции за лечение бяха претеглени и оценени по 
предварително създадени скали, както е посочено по-долу. 
Работната група спазваше процедурите за гласуване на ESC. 
Всички препоръки, които са предмет на гласуване, постигна-
ха най-малко 75% сред членовете с право на глас.

Експертите от комисиите за писане и ревизия предос-
тавиха формуляри за деклариране на интереси за всички 
взаимоотношения, които биха могли да се възприемат като 
реални или потенциални източници на конфликт на интере-
си. Техните декларации за интереси бяха прегледани съглас-
но 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 и публикувани в допъл-
нителен документ едновременно с препоръките.

Този процес гарантира прозрачност и предотвратява 
потенциални пристрастия в процесите на разработване и 
преглед. Всички промени в декларациите за интереси, които 
възникваха в периода на писане, бяха съобщени на ESC и ак-
туализирани. Работната група получи цялата си финансова 
подкрепа от ESC без участие на здравната индустрия.

Комитетът на ESC CPG контролира и координира из-
готвянето на нови препоръки. Комитетът е отговорен и за 
процеса на одобрение на тези препоръки. Препоръките на 
ESC се подлагат на задълбочен преглед от Комитета на CPG 
и външни експерти, включително смесица от членове от 
целия регион на ESC и от съответните Общности на ESC по 
подспециалности и национални кардиологични дружества. 
След съответните ревизии, препоръките се подписват от 
всички експерти, включени в работната група. Финализира-
ният документ се подписва от CPG комитета за публикува-
не в European Heart Journal. Препоръките бяха разработени 
след внимателно разглеждане на научните и медицински 
познания и наличните доказателства към момента на напис-
ването им.

Задачата за разработване на Препоръки на ESC включва 
също създаване на образователни инструменти и програми 
за прилагане на препоръките, включително съкратени джоб-
ни версии на препоръките, обобщени слайдове, обобщени 
карти за неспециалисти и електронна версия за дигитални 
приложения (смартфони и т.н.). Тези версии са съкратени и 
по тази причина, за по-подробна информация, потребителят 
трябва да има постоянен достъп до пълната текстова версия 
на препоръките, която е свободно достъпна чрез уебсайта 

на ESC и European Heart Journal. Националните кардиоло-
гични дружества на ESC се насърчават да одобрят, приемат, 
преведат и прилагат всички препоръки на ESC. Необходими 
са програми за прилагане, тъй като е доказано, че изходът 
от заболяването може да бъде благоприятно повлиян от ця-
лостното прилагане на клиничните препоръки.

Здравните специалисти се насърчават да вземат изцяло 
под внимание препоръките на ESC, когато упражняват своя-
та клинична преценка, както и при определянето и прила-
гането на превантивни, диагностични или терапевтични 
медицински стратегии. Насоките на ESC обаче не отменят 
по никакъв начин индивидуалната отговорност на здрав-
ните 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. Отговор-
ност на здравния специалист е и да проверява правилата и 
разпоредбите, приложими във всяка страна за лекарства и 
устройства към момента на предписване и, когато е подхо-
дящо, да спазва етичните правила на своята професия.

Употребата на лекарства извън утвърдените показания 
може да бъде представена в това ръководство, ако доста-
тъчно ниво на доказателства показва, че може да се счита за 
подходящо от медицинска гледна точка за дадено състояние 
и ако пациентите биха могли да имат полза от препоръчана-
та терапия. Окончателните решения по отношение на отде-
лен пациент обаче трябва да се вземат от отговарящия здра-
вен специалист, като се обръща специално внимание на:

1)	 специфичната ситуация при пациента. В това отношение 
се уточнява, че, освен ако не е предвидено друго в на-
ционалните разпоредби, употребата на лекарство извън 
официалното одобрение трябва да бъде ограничена до 
ситуации, когато то е в интерес на пациента по отноше-
ние на качеството, безопасността и ефикасността на гри-
жите и само след като пациентът е бил информиран и е 
дал съгласие;

2)	 специфични за страната здравни разпоредби, показания 
на правителствените регулаторни агенции за лекарства, 
както и етичните правила, на които се подчиняват здрав-
ните специалисти, когато са приложими.

2.	 Въведение
Този документ представлява актуализация на Препоръките 
на ESC от 2015 г. за лечение на пациенти с камерни аритмии 
(VA) и превенция на внезапна сърдечна смърт (ВСС). Нови 
данни в епидемиологията на ВСС, новите доказателства за 
генетиката, изобразяването и клиничните открития за стра-

Таблица 2:	 Ниво на доказателственост

Ниво на  
доказателственост А 

Данни, получени от многобройни рандомизирани клинични изпитвания 
или мета-анализи.

Ниво на  
доказателственост В 

Данни, получени от единично рандомизирано клинично изпитване или 
големи нерандомизирани проучвания.

Ниво на  
доказателственост С 

Консенсус на експертни мнения и/или малки проучвания, ретроспектив-
ни проучвания, регистри.
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тификация на риска за VA и ВСС, както и напредъкът в ди-
агностичната оценка и терапевтичните стратегии направиха 
необходима тази ревизия. Комисията беше съставена от 25 
члена, включително 23 лекари експерти, един методолог и 
един пациентски представител. Бяха подбрани експерти, 
които да покриват всички области на VA и ВСС, както и под-
специалности на кардиологията с помощта на съответни ра-
ботни групи на ESC.

Всички 25 членове на комисията на работната група одо-
бриха всички отделни препоръки след анонимно гласуване. 
Деветдесет и девет рецензенти разгледаха документа. Беше 
проведено системно проучване на литературата след ин-
струкции от методолога в групата, което доведе до включ-
ването на 1155 източници, 485 бяха избрани в подкрепа на 
препоръките и допълнително уточнени в таблица на доказа-
телствата (Допълнителни данни).

2.1.	 Какво е новото
Диагностичните и лечебните части на препоръките бяха 
адаптирани, за да се улесни използването им при ежедневно 
вземане на клинични решения. 

Първата обща част има нови раздели за диагностична 
оценка, включително фармакологични провокиращи тесто-
ве, генетични тестове и систематично изследване на про-
банди и роднини с първични електрически заболявания. 
Предоставени са изчерпателни блок-схеми и препоръки за 
диагностична оценка при първо явяване с VA на пациенти 
без предварително известно сърдечно заболяване при пет 
често срещани клинични сценария. Представени са прак-
тически препоръки за оптимизирано програмиране на им-
плантируемия кардиовертер дефибрилатор (ICD) и алгори-
тми за лечение на пациенти с правилна широко-комплексна 
тахикардия и електрическа буря (Таблица 3).

Таблица 3:	 Нови раздели и концепции

Нови раздели и концепции Раздел

Провокационни диагностични тестове 5.1.3.5

Генетично изследване 5.1.4

Диагностична оценка при първо представяне с VA 
при пациенти без известно сърдечно заболяване 5.2

Лечение на пациенти с електрическа буря 6.1.3

Специални аспекти на терапията с устройство 6.2.3

Таблица 4:	 Нови препоръки през 2022

Препоръки Клас

Публично начално поддържане на живота и достъп до AED

Препоръчва се дефибрилация с публичен достъп да е достъп-
на на места, където е по-вероятно да настъпи сърдечен арест.a I

При OHCA се препоръчва незабавна КПР от странични лица. I

Препоръчително е да се насърчи обучението на общността 
за начална поддръжка на живота, за да се увеличи честотата 
на КПР от странични лица и използването на AED.

I

Трябва да се има предвид алармиране с мобилен телефон 
на обучени за начално поддържане на живота странични 
наблюдатели доброволци, които да помагат на намиращите 
се наблизо жертви на OHCA.

IIa

Лечение на VA. Общи аспекти

DC кардиоверсията се препоръчва като лечение от първа 
линия за пациенти с поносима SMVT, при условие че рискът 
от анестезия/седация е нисък.

I

Оптималното медицинско лечение, включващо ACE-I/ARB/
ARNI, MRA, бета-блокери и SGLT2 инхибитори, е показано при 
всички пациенти със сърдечна недостатъчност с намалена ИФ.

I

Имплантирането на кардиовертер дефибрилатор се препо-
ръчва само при пациенти, за които се очаква преживяемост 
с добро качество >1 година.

I

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT и известна 
или подозирана SHD, трябва да се вземе предвид интраве-
нозен прокаинамид.

IIa

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT при липса 
на установена диагноза може да се има предвид интравено-
зен амиодарон.

IIb

При пациенти със SMVT или SPVT/VF, предизвикани от КЕС 
с подобна морфология и показание за ICD, може да се има 
предвид катетърна аблация, когато ICD не е наличен, проти-
вопоказан е поради съпътстващи медицински причини или 
е отхвърлен от пациента.

IIb

WCD може да се има предвид в ранната фаза след МИ при 
избрани пациенти. IIb

Коронарна артериална болест

При пациенти с КАБ и рецидивиращи, симптомни SMVT или 
ICD шокове за SMVT въпреки хроничната терапия с амиода-
рон, се препоръчва с предимство катетърна аблация пред 
ескалираща терапия с AAD.

I

Образен сърдечен стрес-тест по време на физическо нато-
варване се препоръчва в допълнение към теста за кардио-
пулмонално физическо натоварване след операция при па-
циенти с аномален аортен произход на коронарна артерия 
с анамнеза за прекъснат CA.

I

При преживелите ВСА поради спазъм на коронарната арте-
рия трябва да се обмисли имплантиране на ICD. IIa

Терапията с ICD трябва да се има предвид при пациенти с 
КАБ, клас I по NYHA и ЛКИФ ≤30% въпреки ≥3 месеца ОМТ. IIa

Имплантиране на ICD трябва да се вземе предвид при паци-
енти с КАБ, ЛКИФ ≤40% въпреки ≥3 месеца OMT, и NSVT, ако 
имат индуцируема SMVT чрез PES.

IIa

При пациенти с КАБ и хемодинамично добре поносима SMVT 
и ЛКИФ ≥40%, катетърната аблация в опитни центрове тряб-
ва да се вземе предвид като алтернатива на ICD терапията, 
при условие че са достигнати установените крайни точки.b

IIa

Катетърната аблация трябва да се има предвид при пациен-
ти с КАБ и повтарящи се, симптомни SMVT или ICD шокове за 
SMVT въпреки лечението с бета-блокер или соталол.

IIa

Идиопатична КЕС/VT и КЕС-индуцирана кардиомиопатия

Катетърната аблация като лечение от първа линия се пре-
поръчва за симптомни идиопатични VT/КЕС от RVOT или ле-
вите фасцикули.

I

Бета-блокери или недихидропиридинови КА са показани 
при симптомни пациенти с идиопатична VT/КЕС с произход, 
различен от RVOT или левите фасцикули.

I

При пациенти с КЕС/VT и прояви, които не са типични за 
идиопатичен произход,с CMR трябва да се вземе предвид, 
въпреки нормалната ехокардиограма.

IIa

Бета-блокери, недихидропиридинови КА или флекаинид тряб-
ва да се вземат предвид, когато катетърна аблация не е дос-
тъпна, не е желана или е особено рискова при симптомни па-
циенти с идиопатична VT/КЕС от RVOT или левите фасцикули.

IIa
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Катетърна аблация или флекаинид трябва да се вземат 
предвид при симптомни пациенти с идиопатична VT/КЕС с 
произход, различен от RVOT или левите фасцикули.

IIa

При пациенти с необяснимо намалена EF и обременяване с 
КЕС най-малко 10%, трябва да се вземе предвид КЕС-индуци-
рана кардиомиопатия.

IIa

При пациенти със съмнение за индуцирана от КЕС кардио-
миопатия трябва да се вземе предвид CMR. IIa

При нереагиращи на CRT с чести, преобладаващо мономор-
фни КЕС, ограничаващи оптималното двукамерно пейсира-
не въпреки фармакологичната терапия, трябва да се вземе 
предвид катетърна аблация или AAD.

IIa

Може да се обмисли катетърна аблация за идиопатична VT/
КЕС при безсимптомни пациенти с повторяемо повече от 
20% КЕС на ден при проследяване.

IIb

Амиодарон като лечение от първа линия не се препоръчва 
при пациенти с идиопатични VTs/КЕС. III

ДКМП/ХНДКМП

Генетично изследване (включително поне LMNA, PLN, RBM20 
и FLNC гени) се препоръчва при пациенти с ДКМП/ХНДКМП 
и забавяне на AV проводимостта при възраст <50 години 
или които имат фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или 
ВСС при роднина от първа степен (на възраст <50 години).

I

При роднина от първа степен на пациент с ДКМП/ХНДКМП 
се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма, ако:
•	 индексният пациент е бил диагностициран на възраст 

<50 години или има клинични характеристики, подсказ-
ващи наследствена причина, или

•	 има фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или прежде-
временна неочаквана ВС.

I

CMR с LGE трябва да се има предвид при пациенти с ДКМП/
ХНДКМП за оценка на етиологията и риска от VA/ВСС. IIa

Генетични изследвания (включително поне LMNA, PLN, 
RBM20 и FLNC гени) трябва да се имат предвид за стратифи-
кация на риска при пациенти с очевидна спорадична ДКМП/
ХНДКМП, които се проявяват в млада възраст или с призна-
ци, суспектни за наследствена етиология.

IIa

Трябва да се вземе предвид имплантиране на ICD при паци-
енти с ДКМП/ХНДКМП с ЛКИФ <50% и ≥2 рискови фактора 
(синкоп, LGE при CMR, индуцируема SMVT при PES, патоген-
ни мутации в гени LMNA, PLN, FLNC и RBM20).

IIa

Имплантиране на ICD трябва да се има предвид при пациен-
ти с ДКМП/ХНДКМП и хемодинамично поносима SMVT. IIa

При роднина от първа степен на пациент с очевидно спо-
радична ДКМП/ХНДКМП може да се има предвид ЕКГ и ехо-
кардиограма.

IIb

Участието в натоварвания с висока интензивност, включи-
телно състезателни спортове, не се препоръчва за лица с 
ДКМП/ХНДКМП и LMNA мутация.

III

ARVC

При пациенти със съмнение за ARVC се препоръчва CMR. I

При пациенти със суспектна или сигурна диагноза ARVC се 
препоръчва генетично консултиране и изследване. I

Имплантиране на ICD трябва да се има предвид при симп-
томниd пациенти с окончателна диагноза ARVC, умерена 
деснокамерна или левокамерна дисфункция и или NSVT, 
или индуцируемост на SMVT при PES.

IIa

При пациенти с ARVC с показания за ICD трябва да се вземе 
предвид устройство с възможност за програмиране на ATP 
за SMVT до високи честоти.

IIa

Избягване на натоварвания с висока интензивносте може да 
се има предвид при носители на свързани с ARVC патогенни 
мутации и без фенотип.

IIb

Бета-блокерна терапия може да се има предвид при всички 
пациенти със сигурна диагноза ARVC. IIb

При пациенти с ARVC и симптоми, силно подозрителни за 
VA, PES може да се има предвид за стратификация на риска. IIb

ХКМП

CMR с LGE се препоръчва при пациенти с ХКМП за диагнос-
тична обработка. I

При пациенти с ХКМП се препоръчва генетично консулти-
ране и изследване. I

При роднина по първа линия на пациент с ХКМП се препо-
ръчват ЕКГ и ехокардиограма. I

Имплантирането на ICD трябва да се обмисли при пациенти 
с ХКМП на възраст 16 или повече години с умерен 5-годи-
шен риск от ВСС (≥4 до <6%)f, и със (а) значително LGE при 
CMR (обикновено ≥15% от масата на ЛК); или (b) ЛКИФ 50%; 
или (c) абнормен отговор на кръвното налягане по време на 
тест с натоварванеg; или (d) ЛК апикална аневризма; или (e) 
наличие на саркомерна патогенна мутация.

IIa

При деца <16-годишна възраст с ХКМП и изчислен 5-годи-
шен риск от ВС ≥6% (на базата на HCM Risk-Kids скорh), тряб-
ва да се обмисли имплантиране на ICD.

IIa

При пациенти с ХКМП представящи се с хемодинамично 
поносима SMVT трябва да се обмисли имплантиране на ICD. IIa

При пациенти с ХКМП и рецидивираща, симптоматична VA 
или рецидивираща симптомна ICD терапия трябва да се взе-
ме предвид лечение с AAD.

IIa

Участието в упражнения с висока интензивност може да 
се има предвид при безсимптомни възрастни пациенти с 
ХКМП без рискови маркери.

IIb

Имплантирането на ICD може да се обмисли при пациенти 
с ХКМП на възраст 16 или повече години с нисък изчислен 
5-годишен риск от ВСС (<4%),f и с (a) значителна LGE при CMR 
(обикновено ≥15% от ЛК маса); или (b) ЛКИФ <50%; или (c) ЛК 
апикална аневризма.

IIb

Катетърна аблация в специализирани центрове може да се 
обмисли при избрани пациенти с ХКМП и рецидивиращи, 
симптоматични SMVT или ICD шокове за SMVT, при които 
AADs са неефективни, противопоказани или не се толерират.

IIb

LVNC и RCM

При пациенти с LVNC фенотип кардиомиопатия, базираща 
се на CMR или ехокардиография, трябва да се обмисли им-
плантиране на ICD за първична профилактика на ВСС, след-
вайки препоръките за ДКМП/ХНДКМП

IIa

ICD трябва да се вземе предвид при пациенти с лековериж-
на амилоидоза или свързана с транстиретин сърдечна ами-
лоидоза и хемодинамично непоносима VT.

IIa

Невромускулни заболявания

Препоръчва се инвазивна електрофизиологична оценка 
при пациенти с миотонична дистрофия и палпитации или 
синкоп, които подсказват VA или преживели CA.

I

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти с ми-
отонична дистрофия и SMVT или прекъснат CA, който не е 
причинен от BBR-VT.

I

Инвазивна електрофизиологична оценка трябва да се вземе 
предвид при пациенти с миотонична дистрофия и внезапно 
увеличаване на PR интервала или продължителността на QRS.

IIa
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Инвазивна електрофизиологична оценка трябва да се вземе 
предвид при пациенти с миотонична дистрофия и PR интервал 
≥240 ms или продължителност на QRS ≥120 ms, или които са на 
възраст над 40 години и имат надкамерни аритмии, или които 
са на възраст над 40 години и имат значително LGE при CMR.

IIa

При пациенти с миотонична дистрофия без забавяне на AV 
проводимостта и силно подозрителен за VA синкоп, трябва 
да се вземе предвид имплантиране на ICD.

IIa

При пациенти с миотонична дистрофия с палпитации, силно 
суспектни за VA, и индукция на не-BBR-VT, трябва да се взе-
ме предвид имплантация на ICD.

IIa

При пациенти с мускулна дистрофия крайник-пояс тип 1B 
или Emery-Dreifuss и показания за пейсиране трябва да се 
вземе предвид имплантация на ICD.

IIa

Имплантиране на ICD може да се вземе предвид при паци-
енти с мускулна дистрофия на Duchenne/Becker и значител-
но LGE при CMR.

IIb

Имплантирането на ICD пред постоянен пейсмейкър може 
да се има предвид при пациенти с миотонична дистрофия с 
допълнителни рискови факториi за VA и ВСС.

IIb

При пациенти с миотонична дистрофия не се препоръчва 
серийна електрофизиологична оценка на AV проводимос-
тта и индукция на аритмия, когато липсва съмнение за арит-
мия или прогресия на проводни нарушения в ЕКГ.

III

Възпалителни заболявания

При пациенти с хемодинамично непоносима продължителна VT 
или VF по време на острата фаза на миокардит, трябва да се взе-
ме предвид имплантиране на ICD преди изписване от болницата.

IIa

При пациенти след миокардит с рецидивираща, симптома-
тична VT трябва да се вземе предвид лечение с AAD. IIa

Катетърна аблация, извършена в специализирани центрове, 
трябва да се вземе предвид при пациенти след миокардит, с 
рецидивиращи, симптомни SMVT или ICD шокове за SMVT, при 
които AADs са неефективни, не се понасят или не се желаят.

IIa

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT, възник-
ваща в хроничната фаза на миокардит, трябва да се вземе 
предвид имплантиране на ICD.

IIa

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които имат ЛКИФ 
>35%, но значително LGE при CMR след отзвучаване на острото 
възпаление, трябва да се вземе предвид имплантиране на ICD.

IIa

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които имат ЛКИФ 
35–50% и незначително LGE при CMR, след отзвучаване на 
остро възпаление, трябва да се вземе предвид PES за стра-
тификация на риска.

IIa

При пациенти със сърдечна саркоидоза, ЛКИФ 35–50% и 
индуцируема SMVT при PES, трябва да се вземе предвид им-
плантиране на ICD. 

IIa

Трябва да се вземе предвид лечение с AAD при пациенти 
със сърдечна саркоидоза или рецидивираща симптомна VA. IIa

Амиодарон трябва да се вземе предвид за намаляване на 
обременяването с аритмия при пациенти с кардиомиопатия 
на Chagas, които се представят със симптомни КЕС или VT.

IIa

При пациенти с кардиомиопатия на Chagas и рецидивиращи, 
симптомни SMVT или ICD шокове за SMVT, при които AADs са 
неефективни, противопоказани или не се понасят, трябва да се 
вземе предвид катетърна аблация в специализирани центрове.

IIa

При пациенти с хемодинамично добре поносима SMVT, 
възникваща в хроничната фаза на миокардит, запазена ЛК 
функция и ограничен, податлив на аблация цикатрикс, може 
да се има предвид катетърна аблация като алтернатива на 
ICD терапията след обсъждане с пациента и при условие, че 
са достигнати установени крайни точки.b

IIb

Катетърна аблация в специализирани центрове може да се 
има предвид при реципиенти на ICD със сърдечна саркои-
доза, с рецидивиращи, симптомни SMVT или ICD шокове за 
SMVT, при които AADs са неефективни, противопоказани 
или не се толерират.

IIb

Вродена сърдечна болест

При пациенти с ВСБ, представящи се с продължителни VA, 
се препоръчва оценка за остатъчни лезии или нови струк-
турни аномалии.

I

При избрани пациенти с ВСБ (включително пренасочване на 
предсърдния кръвоток при транспозиция на големите арте-
рии, операция на Fontan и аномалия на Ebstein), представя-
щи се със CA, трябва да се обмисли оценка и лечение на SVT 
с бърза камерна проводимост.

IIa

При пациенти с корекция на TOF, подложени на хирургична 
или транскутанна смяна на белодробна клапа, може да се 
има предвид предоперативно катетърно картографиране 
и трансекция на VT-свързаните анатомични истмуси преди 
или по време на интервенцията.

IIb

При пациенти с коригирана TOF със запазена бивентрику-
ларна функция и симптомна SMVT, като алтернатива на ICD 
терапията, може да се има предвид катетърна аблация или 
съпътстваща хирургична аблация, извършена в специали-
зирани центрове. 

IIb

Идиопатично VF

Препоръчва се идиопатичното VF да бъде диагностицирано 
при оцелели от ВСА, за предпочитане с документиране на 
VF, след изключване на подлежаща структурна, каналопа-
тична, метаболитна или токсикологична етиология.

I

При идиопатично VF трябва да се вземе предвид инфузия на 
изопротеренол, верапамил или хинидин за остро лечение 
на електрическа буря или повтарящи се ICD разряди.

IIa

Хинидин трябва да се вземе предвид за хронична терапия 
за потискане на електрическа буря или повтарящи се ICD 
разряди при идиопатично VF.

IIa

Може да се има предвид клинично изследване (анамнеза, 
ЕКГ и ЕКГ с високи прекордиални отвеждания, тест с нато-
варване, ехокардиограма) на семейни членове от първа сте-
пен на пациенти с идиопатично VF.

IIb

При пациенти с идиопатично VF може да се има предвид 
генетично изследване за гени, свързани с каналопатия и 
кардиомиопатия.

IIb

Синдром на дългия QT интервал

При пациенти с клинично диагностициран LQTS се препо-
ръчва генетично изследване и генетично консултиране. I

Бета-блокери, в идеалния случай неселективни бета-блоке-
ри (надолол или пропранолол), се препоръчват при пациен-
ти с LQTS с документирано удължаване на QT интервала, за 
намаляване на риска от аритмични събития.

I

Мексилетин е показан при пациенти с LQT3 с удължен QT 
интервал. I

При LQTS трябва да се вземе предвид изчисляване на арит-
мичния риск преди започване на терапия на базата на гено-
типа и продължителността на QTc интервала.

IIa

Имплантирането на ICD може да се има предвид при без-
симптомни пациенти с LQTS с високорисков профил (според 
калкулатора на риска 1-2-3 LQTS) в допълнение към специ-
фичните за генотипа медикаментозни терапии (мексилетин 
при пациенти с LQT3).

IIb

Рутинно диагностично изследване с епинефринова прово-
кация не се препоръчва при LQTS. III

Синдром на Andersen–Tawil
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При пациенти с подозиран синдром на Andersen-Tawil се 
препоръчва генетично тестуване. I

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти със 
синдром на Andersen–Tawil след прекъснат CA или непоно-
сима продължителна VT.

I

Синдром на Andersen–Tawil трябва да се вземе предвид при 
пациенти без SHD, които имат най-малко две от следните 
особености:
•	 Проминиращи U вълни със или без удължаване на QT ин-

тервала
•	 Двупосочни и/или полиморфни КЕС/VT
•	 Дисморфични характеристики
•	 Периодична парализа
•	 KCNJ2 патогенна мутация със загуба на функция.

IIa

Бета-блокери и/или флекаинид със или без ацетазоламид 
трябва да се вземат предвид при пациенти със синдрома на 
Andersen-Tawil за лечение на VA.

IIa

ILR трябва да се вземат предвид при пациенти със синдрома 
на Andersen-Tawil и необясним синкоп. IIa

Имплантирането на ICD може да се има предвид при пациен-
ти със синдром на Andersen-Tawil, които имат анамнеза за не-
обясним синкоп или страдат от поносима продължителна VT.

IIb

Синдром на Brugada

Генетичното изследване за SCN5A ген се препоръчва за про-
банди с BrS. I

BrS трябва да се вземе предвид при пациенти без друго сър-
дечно заболяване и индуциран ЕКГ образ Brugada тип 1, кои-
то имат поне едно от следните:
• Аритмичен синкоп или нощно агонално дишане
• Фамилна анамнеза за BrS
• Фамилна анамнеза за ВС (възраст <45 години) с отрицател-
на аутопсия и съмнителни за BrS обстоятелства.

IIa

Имплантирането на бримково записващо устройство трябва 
да се вземе предвид при пациенти с BrS с необясним синкоп. IIa

BrS може да се има предвид като диагноза при пациенти без 
друго сърдечно заболяване, които са с проявена индуцира-
на ЕКГ тип 1 на Brugada.

IIb

PES може да се има предвид при безсимптомни пациенти 
със спонтанна ЕКГ тип I BrS. IIb

Не се препоръчва тестът с блокер на натриевите канали при 
пациенти с предшестващ образ тип I на Brugada. III

Не се препоръчва катетърна аблация при безсимптомни 
пациенти с BrS. III

Синдром на ранна реполяризация

Препоръчва се ERP да се диагностицира като елевация на 
J-точката ≥1 mm в две съседни долни и/или латерални ЕКГ 
отвеждания.

I

Препоръчва се ERS да се диагностицира при пациент, реани-
миран от необяснима VF/PVT при наличие на ERP. I

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти с диа-
гноза ERS, които са преживели CA. I

При жертва на ВСС с отрицателни аутопсия и преглед на 
медицинското досие, и ЕКГ преди смъртта, демонстрираща 
ERP, трябва да се вземе предвид диагнозата ERS.

IIa

Роднини от първа степен на пациенти с ERS трябва да бъдат 
подложени на клинична оценка за ERP с допълнителни ви-
сокорискови характеристики.j

IIa

ILR трябва да се има предвид при лица с ERP и поне една рис-
кова характеристикаk или аритмичен синкоп. IIa

Инфузия на изопротеренол трябва да се вземе предвид при 
пациенти с ERS с електрическа буря. IIa

Хинидин в допълнение към ICD трябва да се вземе предвид 
при пациенти с ERS с рецидивиращо VF. IIa

Аблация на КЕС трябва да се вземе предвид при пациенти с 
ERS с повтарящи се епизоди на VF, тригерирани от подобни 
КЕС, които не реагират на медицинско лечение.

IIa

Може да се има предвид генетично изследване при пациен-
ти с ERS. IIb

Може да се има предвид имплантиране на ICD или хинидин 
при лица с ERP и аритмичен синкоп и допълнителни рискови 
характеристики.k

IIb

Имплантирането на ICD или хинидин може да се обмисли 
при безсимптомни индивиди, които демонстрират високо-
рисков ERPj при наличие на фамилна анамнеза за необясне-
на ювенилна ВС.

IIb

Клинична оценка не се препоръчва рутинно при безсимп-
томни лица с ERP. III

Имплантиране на ICD не се препоръчва при безсимптомни 
пациенти с изолиран ERP. III

CPVT

Генетичното изследване и генетичното консултиране са по-
казани при пациенти с клинична суспекция или клинична 
диагноза CPVT.

I

Бета-блокери, в идеалния случай неселективни (надолол 
или пропранолол) се препоръчват при всички пациенти с 
клинична диагноза CPVT.

I

Може да се има предвид провокация с епинефрин или 
изопротеренол за диагностициране на CPVT, когато тестът 
с натоварване не е възможен.

IIb

Синдром на късия QT интервал

Генетичното изследване е показано при пациенти с диагно-
за SQTS. I

SQTS трябва да се има предвид при наличие на QTc ≤320 ms. IIa

SQTS трябва да се вземе предвид при наличие на QTc 
≥320 ms и ≤360 ms и аритмичен синкоп. IIa

ILR трябва да се вземе предвид при млади SQTS пациенти. IIa

Имплантиране на ICD трябва да се вземе предвид при SQTS 
пациенти с аритмичен синкоп. IIa

SQTS може да се има предвид при наличие на QTc ≥320 ms и 
≤360 ms и фамилна анамнеза за ВС на възраст <40 години. IIb

Хинидин може да се обмисли при (а) пациенти със SQTS, кои-
то отговарят на условията за ICD, но имат противопоказание 
за ICD или го отказват, и (b) пациенти с безсимптомен SQTS и 
фамилна анамнеза за ВСС.

IIb

Изопротеренол може да се има предвид при пациенти със 
SQTS с електрическа буря. IIb

Избрани популации

Препоръчва се спортисти, диагностицирани със сърдечно-
съдово заболяване, свързано със ВСС, да бъдат лекувани съ-
гласно настоящите препоръки за допустимост на спортове.

I

Трябва да се вземе предвид продължаване на бета-блоке-
рите по време на бременност при жени с ARVC. IIa

Перорален метопролол, пропранолол или верапамил тряб-
ва да се имат предвид за дългосрочно лечение на идиопа-
тична продължителна VT по време на бременност.

IIa

Трябва да се вземе предвид катетърна аблация с използ-
ване на нефлуороскопски системи за картографиране, за 
предпочитане след първия триместър, при жени със силно 
симптомна рецидивираща SMVT, които са рефрактерни или 
които имат непоносимост към AAD.

IIa
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Втората част на препоръките е структурирана според 
специфичното за болестта лечение и осигурява допълни-
телно съдържание чрез връзка с актуализираната глава на 
 ESC CardioMed. Стратификацията на риска, превенцията 
на ВСС, лечението на VA и подходът към членовете на се-

мейството се разглеждат по системен начин. Представени 
са показанията за сърдечно-магнитен резонанс (CMR), гене-
тично изследване и актуализирани показания за катетърна 
аблация на камерни аритмии. За болестните единици са пре-
доставени блок-схеми, обобщаващи работния процес за ди-
агностика и лечение. Цветовото кодиране на блок-схемите 
отразява класа на препоръчания подход съгласно тези пре-
поръки и други препоръки на ESC.1–3 

При избрани трансплантирани пациенти с васкулопатия на 
сърдечния алографт или лекувано отхвърляне може да се 
има предвид имплантиране на ICD.

IIb

При пациенти в напреднала възраст, при които не се очак-
ва полза от дефибрилатора поради възрастта на пациента 
и съпътстващите заболявания, може да се вземе предвид 
пропускане на имплантацията на ICD в рамките на първич-
ната профилактика.

IIb

AAD, антиаритмично лекарство; ACE-Is, инхибитори на ангиотен-
зин-конвертиращия ензим; AED, автоматичен външен дефибри-
латор; ARBs, ангиотензин рецепторни блокери; ARNI, ангиотен-
зин рецепторни неприлизинови инхибитори; ARVC, аритмогенна 
деснокамерна кардиомиопатия; ATP, антитахикарден пейсинг; AV, 
атриовентрикуларен; BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикар-
дия; BrS, синдром на Brugada; CA, сърдечен арест; КАБ, коронарна 
артериална болест; КА, калциеви антагонисти; ВСБ, вродена сър-
дечна болест; CMR, сърдечен магнитен резонанс; КПР, кардиопул-
монална реанимация; CPVT, катехоламинергична полиморфна ка-
мерна тахикардия; CRT, сърдечна ресинхронизираща терапия; DC, 
прав ток; ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; ЕКГ, електрокарди-
ограма; ИФ, фракция на изтласкване; ERP, образ на ранна реполя-
ризация; ERS, синдром на ранна реполяризация; ХКМП, хипертро-
фична кардиомиопатия; ХНДКМП, хипокинетична недилатативна 
кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
ILR, имплантируемо записващо устройство; LGE, късно гадолиниево 
усилване; LMNA, ламин A/C; LQTS, синдром на удължен QT интервал; 
ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; LVNC, 
некомпактност на лявата камера; МИ, миокарден инфаркт; MRAs, 
минералкортикоидни рецепторни антагонисти; NSVT, непродължи-
телна камерна тахикардия; NYHA, Нюйоркска сърдечна асоциация; 
OHCA, извънболничен сърдечен арест; ОМТ, оптимална медика-
ментозна терапия; PES, програмирана електрическа стимулация; 
КЕС, камерна естрасистола (преждевременен камерен комплекс); 
RCM, рестриктивна кардиомиопатия; RVOT, изходящ тракт на дяс-
на камера; ВСА, внезапен сърдечен арест; ВСС, внезапна сърдечна 
смърт; ВС, внезапна смърт; SGLT2, натриево-глюкозен ко-транспор-
тер 2; SHD, структурно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна 
мономорфна камерна тахикардия; SPVT, продължителна полимор-
фна камерна тахикардия; SQTS, синдром на късия QT интервал; 
SVT, суправентрикуларна тахикардия; TOF, тетралогия на Fallot; VA, 
камерна аритмия; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия; 
WCD, преносим кардиовертер дефибрилатор-жилетка.
а Търговски центрове, стадиони, спирки на градския транспорт, ка-
зина.
b Неиндуцируемост на VT и елиминиране на електрограми, съот-
ветни на забавено провеждане.
c Включително, но не само, по-напреднала възраст, морфология на 
десен бедрен блок (ДББ), SMVT съответна на риентри.
d Пресинкоп или сърцебиене, предполагащи VA.
e Препоръки на ESC 2020 г. за спортна кардиология и упражнения 
при пациенти със сърдечно-съдови заболявания.4
f На базата на HCM Risk ВСС: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
g Дефинира се като невъзможност за повишаване на систолното на-
лягане с най-малко 20  mmHg от покой до пиково натоварване или 
спад с >20  mmHg от пиковото налягане.
h Въз основа на скора за HCM Kid Risk: https://hcmriskkids.org
i Фактори, фаворизиращи имплантирането на ICD: Възраст,5,6,11 
експанзия на CTG,6–9,13,16 ВС или фамилна анамнеза за ВС,5 анома-
лии на ЕКГ проводимост,16 удължаване на PR,13 ЛББ,5 предсърдни 
аритмии,6,16 непродължителна КТ,5 ЛК дисфункция,17 структурни 
аномалии в CMR.14,15,18
j Високорискови характеристики на ERP: J вълни >2 mm, динамични 
промени в точката J и морфологията на ST сегмента.
k Високорисков ERP: фамилна анамнеза за необяснена ВС <40 годи-
ни, фамилна анамнеза за ERS.
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Таблица 5:	 Промени в препоръките от 2015

Клас

2015 2022

Коронарна артериална болест

При пациенти със синкоп и предшестващ STEMI, 
PES е показана, когато синкопът остава необяс-
ним след неинвазивна оценка.

IIa I

Трябва да се вземе предвид интравенозно лече-
ние с амиодарон при пациенти с рецидивиращи 
PVT/VF през острата фаза на ОКС.

I IIa

При пациенти с КАБ, които отговарят на усло-
вията за имплантиране на ICD, може да се вземе 
предвид катетърна аблация непосредствено 
преди (или веднага след) имплантиране на ICD, 
за да се намали последващото обременяване с 
VT и ICD шокове.

IIa IIb

КЕС-индуцирана кардиомиопатия

При пациенти с кардиомиопатия, за която се 
подозира, че е причинена от чести и предим-
но мономорфни КЕС, се препоръчва катетърна 
аблация.

IIa I

ДКМП/ХНДКМП

Имплантация на ICD трябва да се вземе предвид 
при пациенти с ДКМП/ХНДКМП, симптомна сър-
дечна недостатъчност (NYHA клас II–III) и ЛКИФ 
≤35% след ≥3 месеца ОМТ.

I IIa

Катетърна аблация в специализирани центрове 
трябва да се вземе предвид при пациенти с ДКМП/
ХНДКМП и повтарящи се, симптомни SMVT или 
ICD шокове за SMVT, при които AADs са неефек-
тивни, противопоказани или не се понасят.

IIb IIa

ARVC

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти със сигурна ARVC и аритми-
чен синкоп.

IIb IIa

Имплантиране на ICD трябва да се има предвид 
при пациенти със сигурна ARVC и тежка ДК или 
ЛК систолна дисфункция.

IIb Iia

Възпалителни болести

При пациенти с хемодинамично непоносима 
SMVT, възникваща в хроничната фаза на ми-
окардит, се препоръчва имплантиране на ICD.

IIa I

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти 
със сърдечна саркоидоза, които са с ЛКИФ ≤35%. IIb I

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти 
със сърдечна саркоидоза, които (1) имат докумен-
тирана продължителна VT или (2) прекъснат CA.

IIb I

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които 
имат показание за постоянна сърдечна сти-
мулация, свързана с високостепенен AV блок, 
трябва да се обмисли имплантиране на ICD, не-
зависимо от ЛКИФ.

IIb IIa
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Друга нова концепция в този документ е таблицата на до-
казателствата (вижте Допълнителни данни). Изпитванията и 
проучванията, избрани в подкрепа на дадена препоръка, са 
описани систематично в таблицата на доказателствата след 
внимателен преглед на наличните данни и приложената ме-
тодология, като се дава приоритет на статии, публикувани 
след 2015 г. Препоръките с доказателствено ниво C, които 

не са придружени от справка, са подкрепени от тази група 
експерти. За да се помогне на лекарите в тяхната ежеднев-
на клинична практика, диагностичните и терапевтичните 
процедури с обещаваща полза, обикновено класифицирани 
като клас IIb, но за които доказателствата са ограничени и 
трудни за събиране в близко бъдеще, свързаните препоръки 
са дадени не само по описателен начин, но са и изброени в 
препоръчителната таблица.

3.	 Дефиниции

3.1.	 Подвидове камерни аритмии
Преждевременен камерен комплекс (PVC) [камерна екстрасис-
тола (КЕС)]: Преждевременна поява на абнормен QRS ком-
плекс (типична продължителност ≥120 ms, съответстваща 
Т-вълна типично широка и в обратна посока на основното 
отклонение на QRS, няма предшестваща Р-вълна).

Унифокални или мономорфни КЕС: КЕС с еднаква QRS мор-
фология.

Мултифокални, мултиформни или полиморфни КЕС: КЕС 
с различни QRS морфологии.

Ранна КЕС (КЕС с къс куплиращ интервал): КЕС, която пре-
късва Т-вълната на предшестващия проведен комплекс.

Камерна тахикардия (VT): ≥3 последователни удара с 
честота >100  b.p.m. произхождащи от камерите, независи-
ми от предсърдната проводимост и проводимостта на атри-
овентрикуларния (AV) възел .

Непродължителна камерна тахикардия (NSVT): Пореди-
ца от последователни камерни удари, продължаващи от 3 
удара до 30 s.

Мономорфна камерна тахикардия (MVT): Една и съща 
QRS морфология между всеки удар.

Полиморфна камерна тахикардия (PVT): Непрекъснато 
променлива QRS морфология.

Продължителна мономорфна/полиморфна камерна та-
хикардия (SMVT/SPVT): VT продължаваща най-малко 30 s или 
която изисква интервенция за прекъсване.

Двупосочна камерна тахикардия: алтерниране на елек-
трическата ос на QRS във фронталната равнина от удар на 
удар (напр. при катехоламинергична полиморфна камерна 
тахикардия [CPVT], Andersen–Tawil, дигоксинова токсичност, 
остър миокардит).

Камерна тахикардия torsades de pointes (TdP): Подвид по-
лиморфна VT в контекста на удължаване на QT интервала с 
непрекъснато променящи се QRS комплекси, които прили-
чат на спирала около основната линия на електрокардио-
грамата (ЕКГ) под формата на синусоида.

Камерно мъждене (VF): Хаотичен ритъм с вълнообразни 
колебания, които са неправилни по време и морфология, 
без разграничени QRS комплекси на повърхностната ЕКГ.

Електрическа буря: VA, която се появява 3 или повече 
пъти в рамките на 24 h (разделени от най-малко 5 min), всяка 
от които изисква прекъсване чрез интервенция.

Непрекъсната VT: Трайна продължителна VT, която реци-
дивира бързо въпреки повторните интервенции за прекъс-
ване в рамките на няколко часа.

3.2.	 Внезапна сърдечна смърт
Внезапен сърдечен арест (ВСА): Внезапно спиране на нор-
малната сърдечна дейност с хемодинамичен колапс.

При пациенти с кардиомиопатия на Chagas и 
симптомна VT, при които AAD (амиодарон и бе-
та-блокери) са неефективни или не се понасят, 
може да се има предвид имплантиране на ICD.

IIa IIb

ВСБ

При пациенти след корекция на TOF без симпто-
ми на аритмия, но с комбинация от други риско-
ви фактори,a може да се има предвид електро-
физиологична оценка, включително PES.

IIa IIb

При пациенти с ВСБ и рецидивиращи, симптом-
ни SMVT или ICD шокове за SMVT, които не могат 
да бъдат лекувани с медикаментозна терапия 
или препрограмиране на ICD, трябва да се взе-
ме предвид катетърна аблация, извършена в 
специализирани центрове

I IIa

Първично електрическо заболяване и избрани популации

Имплантирането на ICD се препоръчва при 
пациенти с LQTS, които са симптомниb, докато 
получават бета-блокери и специфични за гено-
типа терапии.

IIa I

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти с CPVT, които преживяват 
аритмичен синкоп и/или документирана двупо-
сочна/ПКТ, докато са на най-високата поносима 
доза бета-блокер и на флекаинид.

I IIa

Трябва да се вземе предвид сърдечно-съдова 
оценка при състезателни атлети преди участи-
ето им.

I IIa

Катетърна аблация на тригерираща КЕС и/или 
RVOT епикарден субстрат трябва да се вземе 
предвид при пациенти с BrS с рецидивиращи 
мотивирани ICD шокове, рефрактерни на лекар-
ствена терапия.

IIb IIa

LCSD трябва да се вземе предвид при пациенти 
с диагноза CPVT, когато комбинацията от бета-
блокери и флекаинид в терапевтични дози не е 
ефективна, или не се понася, или е противопо-
казана.

IIb IIa

AAD, антиаритмично лекарство; ОКС, остър коронарен синдром; 
ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; AV, атриовен-
трикуларен; BrS, синдром на Brugada; CA, сърдечен арест; КАБ, коро-
нарна артериална болест; ВСБ, вродено сърдечно заболяване; CPVT, 
катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия; ДКМП, дила-
тативна кардиомиопатия; ХНДКМП, хипокинетична недилатативна 
кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
LCSD, левостранна сърдечна симпатикова денервация; LQTS, синд-
ром на удължен QT интервал; ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокамерна из-
тласкваща фракция; NYHA, Нюйоркска сърдечна асоциация; OMT, оп-
тимална медикаментозна терапия; PES, програмирана електрическа 
стимулация; КЕС, камерна екстрасистола; PVT, полиморфна камерна 
тахикардия; ДК, дясна камера; RVOT, изходящ тракт на дясна камера; 
SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; STEMI, ми-
окарден инфаркт с елевация на ST; TdP, torsade de pointes; TOF, тетра-
логия на Fallot; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Други рискови фактори включват умерена дисфункция на ДК или 
ЛК, обширен ДК цикатрикс при CMR, продължителност на QRS ≥180 
ms и тежка QRS фрагментация..
b Аритмичен синкоп или хемодинамично непоносима VA.

Продължение
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Внезапна сърдечна смърт (ВСС): Внезапна естествена 
смърт, за която се предполага, че е от сърдечна причина, 
която настъпва в рамките на 1 h от началото на симптоми-
те, когато има свидетели, и в рамките на 24 h от последното 
виждане жив, когато не е имало свидетел. ВСС в случаите на 
аутопсия се определя като естествена неочаквана смърт по 
неизвестна или сърдечна причина.

Внезапна необяснима смърт: необяснима внезапна 
смърт, настъпваща при индивид на възраст над 1 година.

Синдром на внезапна кърмаческа смърт (SIDS): Необяс-
нима внезапна смърт, настъпваща при дете на възраст под 
1 година с отрицателна патологична и токсикологична оцен-
ка и отрицателна съдебномедицинска експертна оценка на 
обстоятелствата при смъртта.

Синдром на внезапна аритмична смърт (SADS): Необяс-
нима внезапна смърт, настъпваща при лице на възраст над 
1 година с отрицателна патологична и токсикологична оцен-
ка. Забележка: Синоним на „внезапна необяснима смърт с 
отрицателна аутопсия“.

3.3.	 Синкоп
Необясним синкоп: преходна загуба на съзнание поради цере-
брална хипоперфузия, характеризираща се с бързо начало, 
кратка продължителност и спонтанно пълно възстановяване, но 
необяснена след конвенционални диагностични изследвания. 
Изследванията и диференциалната диагноза са предоставени в 
Препоръки на ESC 2018 г. за диагностика и лечение на синкоп.1

Аритмичен синкоп: както по-горе, но силно подозрите-
лен за интермитентна брадикардия, бърза надкамерна тахи-
кардия (SVT) или VA.

3.4.	 Специализирани центрове
Мултидисциплинарни тимове: Мултидисциплинарният тим 
с различни специалности се характеризира с отворена ко-
муникация, положително управление и лидерство, подходя-
щи ресурси и комбинация от умения. Вземането на решения 
трябва да бъде споделено в тима.

Специализиран център за катетърна аблация на VA: Паци-
ентът и сложността на процедурата варират в широки граници. 
Някои пациенти се нуждаят от по-опитен оператор и център 
с повече възможности, което е по-вероятно при пациенти с 
неисхемична етиология. Специализираният център има поне 
един оператор с подходящ интервенционен опит, който може 
да е необходими за успешна процедура (напр. перкутанен 
епикарден достъп). В центъра се извършва редовно катетър-
на аблация на VT при структурно сърдечно заболяване (ССБ). 
В допълнение, центърът разполага с необходимите ресурси за 
лечение на медицински състояния, съпътстващи заболявания 
и потенциални усложнения при пациенти, подложени на слож-
на VA аблация; това включва интервенционна кардиологична 
експертиза, спешно поставяне на механични устройства за 
подпомагане на кръвообращението и кардиоторакална хирур-
гична подкрепа. Имайки предвид различната достъпност в ев-
ропейските страни, за предпочитане е сложните пациенти да 
се лекуват в най-опитния център на разумно разстояние.

3.5.	 Генетика
Патогенен вариант и вероятно патогенен вариант: Американ-
ският колеж по медицинска генетика е предоставил рамка за 

тълкуване на причинно-следствената връзка на заболяването 
чрез генетични варианти, стандартизирани в класове. Генетич-
ните варианти, които е най-вероятно да причинят свързано за-
боляване, се наричат V, „патогенни“ и IV, „вероятно патогенни“.

Мутация: Този термин се използва в този документ за оз-
начаване на вариант клас IV или V.

Вариант с несигурно значение: Промяна в последовател-
ността на генната дезоксирибонуклеинова киселина (ДНК), 
която има неизвестен ефект върху здравето на човек.

4.	 Епидемиология на 
внезапната сърдечна смърт, 
обществена осведоменост и 
стратификация на риска

4.1.	 Честота на внезапна сърдечна 
смърт

ВСС представлява приблизително 50% от всички сърдечно-съ-
дови смъртни случаи, като до 50% са първата проява на сърдеч-
но заболяване.19–24 В идеалния случай суспектните за ВСС случа-
ите, трябва да бъдат идентифицирани от повече източници и да 
бъдат подложени на аутопсия, която е необходима за надеждно 
изключване на не-сърдечни причини за внезапна смърт (ВС).

Честотата на ВСС нараства подчертано с възрастта. От 
много ниска честота при кърмачета и деца (1 на 100 000 чове-
ко-години), 25-27 честотата става приблизително 50 на 100 000 
човеко-години при индивиди на средна възраст (в 5-та и 6-та 
декада на живота). 28-30 През осмото десетилетие от живота 
ВСС достига годишна честота от най-малко 200 на 100 000 
човеко-години.20 Във всяка възраст, мъжете имат по-високи 
нива на ВСС в сравнение с жените, дори след корекция на рис-
ковите фактори за коронарна артериална болест (КАБ).24,31–33 
Етническият произход изглежда също оказва голямо влия-
ние.34,35 Изчислено е, че 10–20% от всички смъртни случаи 
в Европа са ВСС.36,37 Приблизително 300 000 души в Европа 
получават извън-болничен сърдечен арест (OHCA), лекуван 
ежегодно от системи за спешна медицинска помощ.38,39 

В западния свят епидемиологията на ВСС е тясно свър-
зана с КАБ, която е отговорна за до 75-80% от случаите на 
ВСС.40 Въпреки че разпространението на КАБ не е намаля-
ло, има значителен спад в смъртността, дължаща се на КАБ. 
Докладите показват, че честотата на ВСС намалява,40-42 но 
рискът от ВСС като пропорция от общата сърдечно-съдова 
смъртност може да се е увеличил.43,44 

Въпреки че редовната физическа активност е от полза за 
сърдечно-съдовото здраве, спортът, особено когато се практи-
кува интензивно, е доказано свързан със ВСС по време на или 
малко след тренировка в избрани популации.45-51 Докладите 
предполагат, че по-голямата част от свързаната със спорта ВСС 
се появява в мястото за отдих,52,53 а не в състезателното поле, 
особено сред участници от мъжки пол на средна възраст, което 
предполага, че КАБ е най-честата основна причина.46,54,55

4.2.	 Причини за внезапна сърдечна 
смърт в различни възрастови групи

Сърдечните заболявания, свързани със ВСС, варират в 
зависимост от възрастта на индивида. При младите има 
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преобладаване на първични електрически заболявания и 
кардиомиопатии, както и миокардит и коронарни анома-
лии.25,27,56-61 Въпреки това, половината от случаите на ВСС 
през четвъртото десетилетие са свързани с КАБ, особено 
остър коронарен синдром (ОКС).62,63

В по-възрастни популации преобладават хронични 
структурни заболявания (КАБ с остри коронарни инци-
денти или хронични коронарни стенози, клапни сър-
дечни заболявания и сърдечна недостатъчност), докато 
потенциално наследствените електрически заболявания 
или структурните неисхемични заболявания могат да 
причинят повече от 50% от ВСС при лица на възраст под 
50 години.27

Възрастовото разпределение при представянето с ка-
мерни аритмии и внезапна сърдечна смърт, доминиращи-
те подтипове аритмия, тригерите, генетичните фактори 
и пол, свързани с повишен риск от камерни аритмии при 
избрани първични електрически и структурни сърдечни 
заболявания, са представени във Фигура 1.

4.3.	 Предсказване на популационен 
спрямо индивидуален риск

В общата популация (лица без известно сърдечно заболя-
ване), най-ефективният подход за предотвратяване на ВСС 
се състои в количественото определяне на индивидуалния 
риск от развитие на КАБ на базата на таблици с рискови ско-
рове.64,65 Няколко проучвания дават доказателства, че има 
генетично предразположение към внезапна смърт по вре-
ме на остра исхемия.66-70 Целта е да бъдат идентифицирани 
относително малките високорискови подгрупи от общата 
популация, изложени на риск от ВСС като първо сърдечно 
събитие. Наскоро бяха предложени модели за нова стра-
тификация на риска от ВСС в общата популация.71–73 Няма 
категорични данни, подкрепящи ползата от програмите за 
масов скрининг сред общата популация за предотвратява-
не на ВСС.74–76 

В продължение на десетилетия изследователите са на-
белязали широк набор от „индикатори“ за ВСС, особено 
възникващи в условията на КАБ. Предложени са няколко 
неинвазивни маркера на риска (включително късни потен-
циали, вариабилност на сърдечната честота, периодична 
динамика на реполяризацията и барорефлексна чувстви-
телност).77 Въпреки обещаващите резултати от първона-
чалните проучвания обаче, тези „предиктори“ все още не 
са повлияли клиничната практика. Използва се единствено 
фракцията на изтласкване на лявата камера (ЛКИФ), често в 
комбинация с класа на Нюйоркската кардиологична асоци-
ация (NYHA) като показание за първична превенция на ICD в 
условията на хронична КАБ и дилатативна кардиомиопатия 
(ДКМП). Схеми за стратификация на риска и калкулатори са 
разработени за наследствени аритмогенни заболявания, 
като хипертрофична кардиомиопатия (ХКМП), аритмогенна 
деснокамерна кардиомиопатия (ARVC) и ламин A/C (LMNA) 
кардиомиопатия.78–82

Какво да се счита за нисък, среден или висок риск за-
виси от вида на събитието (напр. фатално или не) и ри-
ска от събитие сред подлежащата популация. Например, 
смъртността зависи от възрастта, пола и други рискови 
фактори, включително съпътстващи заболявания. Ситу-
ацията се усложнява допълнително, когато се разглежда 
конкретен вид смърт, напр. ВСС. Тогава смъртните не-

ВСС случаи са конкуриращи се с ВСС събития (или конку-
рентни рискове), в смисъл че тяхното възникване предо-
твратява възникването на ВСС и това може да ограничи 
ползата от интервенциите, като ICD, за предотвратяване 
на ВСС.

4.4.	 Калкулатори на риска за внезапна 
сърдечна смърт и преглед на 
методологията

Редица калкулатори на риска за ВСС са предложени за 
възрастни и педиатрични популации.80,81,83–85 Областта 
на моделиране на прогнози се разви през последните 
десетилетия, установявайки стандарти за разработва-
не, валидиране (вътрешно и външно) и докладване на 
моделите за прогнозиране при ВСС.86,87 В допълнение 
към дискриминиращите методи като c-индекса, методи-
те за калибриране като калибриращия наклон получи-
ха наскоро повече внимание, тъй като е важно не само 
разграничаване на пациентите с по-висок риск от тези с 
по-ниски рискове, но също и получаване на сигурна ко-
личествена оценка на самия риск чрез калкулаторите на 
риска.88 Типичните недостатъци при разработването и 
валидирането на калкулатори на риска включват, но не 
се ограничават до използването на исторически извад-
ки, които не са представителни за съвременните кохор-
ти пациенти, липсващи стойности, сборни резултати от 
сборни събития с различно клинично значение, липса на 
външно валидиране и липса на калибриране. В този до-
кумент се използва различна граница за 5-годишен риск 
от ВСС/VA като показание за ICD. Всяка граница беше 
избрана от първоначалните автори и работната група, 
като са взети предвид конкурентният риск, измереният 
резултат (ВСС срещу VA) и убедителността на всеки кал-
кулатор на риска.

4.5.	 Информираност и намеса: публична 
начална поддръжка на живота и 
достъп до автоматични външни 
дефибрилатори

Процентът на преживяемост остава поразително нисък 
след OHCA,89–95 въпреки че са описани големи регио-
нални различия.96 Ранното прилагане на реанимационни 
интервенции, особено преди пристигането на спешна-
та медицинска помощ, е идентифицирано като ключов 
елемент за подобряване на преживяемостта.95,97 Кар-
диопулмоналната реанимация (КПР) от присъстващите 
и използването на публични автоматизирани външни 
дефибрилатори (AED) са демонстрирали подобрение на 
неврологичния и функционален резултат, както и пре-
живяемостта на пациентите с OHCA. Данните подкрепят 
необходимостта от повишена наличност на обществено 
достъпни дефибрилатори за обучение на общността за 
основна поддръжка на живота,89–95 започващи за пред-
почитане в детството и с повторения.98–100 И накрая, 
осигуряването на доброволци, обучени за основна под-
дръжка на живота, чрез използване на мрежи от специ-
фични мобилни приложения, показва, че увеличава чес-
тотата на КПР, инициирана от странични наблюдатели, и 
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в резултат от това, значително намалява времето без ре-
анимация и подобрява изхода при жертвите на OHCA.101–

103 Обучението на държавните служители и членовете на 
общността за значението на увеличената честота на КПР, 

осъществена от странични наблюдатели, и насърченото 
използване на ранна дефибрилация от неспециализира-
ни и професионални спасители има решаващо значение 
за увеличаване на процента на оцеляване.

Генетични рискове
и тригери за VA/ВСС

CPVT
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BrS

ОКС
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ХКМП
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VA/ВСС

Доминантен подвид
VA (%)
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PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

PVT
MVT

0 50 100

Фигура 1:	 Централна фигура.
Генетичен риск за VA/ВСС, типични тригери за VA/ВСС, възраст при представяне с VA/ВСС, преобладаване на пола, и 
типична VA (PVT/VF спрямо MVT) при различни заболявания, свързани с VA/ВСС. ОКС, остър коронарен синдром; ARVC, 
аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; BrS, синдром на Brugada; КАБ, коронарна артериална болест; CPVT, ка-
техоламинергична полиморфна камерна тахикардия; ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; ХКМП, хипертрофична 
кардиомиопатия; LQT, синдром на удължен QT интервал; MVT, мономорфна камерна тахикардия; PVT, полиморфна 
камерна тахикардия; rTOF, коригирана тетралогия на Fallot; ВСС, внезапна сърдечна смърт; VA, камерна аритмия; VF, 
камерно мъждене.
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5.	 Оценка и лечение. 
Общи аспекти

5.1.	 Диагностични средства
5.1.1.	 Анамнеза и физикален преглед
Анамнезата трябва да се съсредоточи върху „червените флаго-
ве”, включително характеристики на аритмичен синкоп, напр. 
липса на вагален продром, и фамилна анамнеза за преждевре-
менна смърт или ВСС, включително напр. удавяне или автомо-
билна катастрофа при синдром на удължен QT интервал (LQTS) 
и CPVT.1,106 Едва доловими признаци, подсказващи наследстве-
ни причини, включват фамилна анамнеза за епилепсия, синд-
ром на внезапна кърмаческа смърт, глухота (LQTS), сърдечна 
недостатъчност или имплантиране на пейсмейкър на възраст 
<50 години. Характеристиките на заболявания, свързани с про-
аритмични състояния, включват мезосистолен клик при про-
лапс на митралната клапа (MVP) и шумове в изходящия тракт с 
Valsalva при ХКМП. Специфични характеристики на кожата мо-
гат да бъдат от значение, напр. Лупус пернио, еритема нодозум 
при саркоидоза, ангиокератом при болестта на Фабри, ксанте-
лазма/ксантом и палмоплантарна кератоза при ARVC.

5.1.2.	Лабораторни изследвания
Натриуретичните пептиди (b-тип-натриуретичен пептид или N-
терминален pro-b-тип-натриуретичен пептид) могат да играят 
роля при идентифицирането на лица с повишен риск от ВСС в 
общата популация107,108 или при пациенти с КАБ.109 Няма дос-
татъчно доказателства за използване на b-тип натриуретичен 
пептид като метод за избор на необходимостта от ICD.110,111

5.1.3.	Неинвазивни и инвазивни тестове

5.1.3.1.	 Електрокардиограма и амбулаторно електрокар-
диографско мониториране2

ЕКГ в 12 отвеждания е важен инструмент за диагностика на 
подлежащото заболяване, за стратификация на избрани 

популации и за диагностициране на подтип VA, ако бъде 
доловен. Документирането на аритмии, свързани със симп-
томи, има решаващо клинично значение, но може да бъде 
предизвикателство при спорадични събития. Поради това, 
видът на устройството за ЕКГ мониториране и времето за 
запис трябва да съответстват на честотата на клиничните 
събития. Мониторирането за период от 24–48 h (обичайно 
“Холтер запис”) е подходящо при ежедневни аритмии,112 
докато интермитентното мониториране за по-дълъг пери-
од с активирани от пациента ЕКГ рекордери (или мобилни-
здравни/смартфони) трябва да се предпочита при нечести 
събития.113 Имплантируемите бримкови рекордери (ILR) 
могат да бъдат полезни за диагностицирането на аритмии 
при пациенти с потенциално животозастрашаващи симпто-
ми, като необясним синкоп.114

5.1.3.2.	 Сигнално-усреднена електрокардиограма
Електрокардиограма с усреднен сигнал (SaECG) може да от-
крие сигнали с много ниска амплитуда (“късни потенциали”) 
в терминалния сегмент на QRS,115 като използва три измер-
вания във времева област: продължителност на QRS, про-
дължителност на сигнала с ниска амплитуда (<40 µV) и сред-
ноквадратичният волтаж на терминалните 40 ms от QRS.112 
Аномалиите в SaECG могат да бъдат оценени и чрез анализ 
на честотната зона.112 SaECG може да допринесе за диагно-
стициране на ARVC.116

5.1.3.3.	 Работна проба
Работната проба е полезна за диагнозата и за оценка на отго-
вора към терапията при пациенти със суспектни/доказани ад-
ренергично-зависими ритъмни нарушения, като индуцирана 
от натоварването идиопатична MVT, PVT или двупосочна VT 
при CPVT.117,118 Четири-минутното възстановително QTc след 
работна проба може да допринесе за диагнозата LQTS.119

5.1.3.4.	 Изобразяване
Образната диагностика има решаващо значение за оценка 
на сърдечната функция и откриване на кардиомиопатии 
(  ESC CardioMed, глава 10).120 Отрицателното образно 
изследване подкрепя първично електрическо заболяване 
при пациент с VA. Ехокардиографията е лесно достъпен 
инструмент за диагностика и стратификация на риска от 
първа линия за клапни заболявания, КАБ и ДКМП, ХКМП, 
ARVC,121 и некомпактна лява камера (LVNC). Ехокардио-
графското изобразяване на скоростта на стрейна позво-
лява разграничаване между активно и пасивно движение 
на миокардни сегменти и ранно откриване на миокардна 
дисфункция. Нарушените движения на стените могат да 
показват предишни инфаркти, кардиомиопатии или възпа-
лителни заболявания. Глобалният надлъжен стрейн е ста-
билен метод за измерване на левокамерната (ЛК) функция 
и може да долови фини промени в ЛК функция, при все още 
запазена ЛКИФ.122 Изобразяването на стрейна може да на-
прави оценка на механичната дисперсия, отразяваща нехо-
могенна контракция, която би могла да е свързана с пови-
шен риск от VA.122–125

Понастоящем CMR осигурява най-точното и възпроизво-
димо измерване на предсърдната, глобалната двукамерна и 
регионалната систолна функция и може да открие миокар-
ден оток, фиброза, инфилтрация и перфузионни дефекти 
( ESC CardioMed, глава 11.4).126 CMR е по-чувствителен от 
ехокардиографията за диагностициране на ARVC,127 диагно-
стичен е при LVNC и може да открие апикални аневризми 

Препоръки
Таблица 1:	 Препоръки за публична начална поддръж-

ка на живота и достъп до автоматични 
външни дефибрилатори

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се дефибрилация с публичен дос-
тъп да е достъпна на места, където е по-вероят-
но да настъпи сърдечен арест.c,90-92

I B

В OHCA се препоръчва бърза сърдечна реани-
мация от минувачи.93–95 I B

Препоръчително е да се насърчи обучението на 
общността за начална поддръжка на живота, за 
да се повиши честотата на КПР от странични на-
блюдатели и използването на AED.93,97,104

I B

Трябва да се вземе предвид известяване чрез 
мобилен телефон на обучени за начално под-
държане на живота странични наблюдатели до-
броволци, с цел подпомагане на намиращите се 
наблизо жертви на OHCA.101–103,105

IIa B

AED, автоматичен външен дефибрилатор; КПР, кардиопулмонална 
реанимация; OHCA, извънболничен сърдечен арест.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Търговски центрове, стадиони, спирки на градския транспорт, казина.
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при ХКМП. Откриването на фиброза чрез късно гадолиниево 
усилване (LGE) допринася за стратификация на риска от VA 
при ХКМП,128 ДКМП,129 и потенциално при пролапса на мит-
ралната клапа с аритмичен синдром.130,131 Новите техники 
за картографиране на миокарда могат да открият дифузна 
фиброза и да подскажат етиологията на левокамерна хипер-
трофия (ЛКХ ) за насочване на специфична терапия, напр. бо-
лест на Фабри и амилоидоза. Прогностичната стойност все 
още предстои да бъде оценена.

5.1.3.5.	 Провокативни диагностични тестове
Те са обобщени в Таблица 6. Често провеждани тестове са 
тестуване с блокер на натриевите канали за синдром на 
Brugada (BrS) и аденозинов тест за изключване на латентна 
преексцитация.135,136 Провокацията с епинефрин може да 
бъде полезна при CPVT, когато не може да се извърши ра-
ботна проба. Епинефринов тест не се препоръчва за LQTS 
поради високия фалшиво положителен процент и ползата 
от работната проба.137 Коронарният вазоспазъм като причи-
на за VF при липса на обструктивни коронарни заболявания/
кардиомиопатия може да бъде тестуван с инкрементни ин-
тракоронарни дози ацетилхолин/ергоновин.

5.1.3.6.	 Електрофизиологично изследване
Електрофизиологични изследвания, включително измер-
ване на базалните интервали (напр. предсърдно–Хисовов 
интервал [AH] и His–камерен интервал [HV]), програмирана 
електрическа стимулация (PES) и електроанатомично кар-
тографиране могат да се използват за диагностични цели и 
за насочване на терапията.145-150 Приносът на PES варира в 
зависимост от основното сърдечно заболяване и неговата 
тежест, наличието или отсъствието на спонтанна VT, съпът-
стващата лекарствена терапия, протокола за стимулация и 
място(а) на стимулация. Типичните протоколи включват сти-
мулация от 2 места на дясната камера (ДК) с 2-3 основни во-
дещи цикъла, въвеждане на 3 екстрастимула и приложение 
на изопреналин.148,151,152

Понастоящем, PES се използва главно за потвърждава-
не на диагнозата VT и индуциране на картографируеми VA, 
като неиндуцируемостта е крайна цел на аблацията. Паци-
енти със сърдечна недостатъчност и ЛКИФ ≤35% обикнове-
но имат индикация за ICD; следователно не е необходима 
индукция на VT/VF преди имплантиране. При пациенти със 
SHD и леко намалена или запазена ЛКИФ, които се предста-
вят с необясним синкоп, индукцията на SMVT с PES може да 
бъде полезна за идентифициране на подлежащата причина 
и за прогнозиране на последващите събития.146,153 Индук-
цията на PVT/VF при SHD обикновено се счита за неспеци-
фична находка.154–156

При първични електрически заболявания PES няма про-
гностична стойност, въпреки че има някои доказателства да 
се обмисли използването му при BrS.127 Инвазивната елек-
трофизиологична оценка може да има важни клинични по-
следици при пациенти с миотонична дистрофия.157

С напредъка в картографирането с висока плътност, вол-
тажното картографиране, показателите за проводимост/ре-
поляризация и фракционирането на електрограмата могат 
да се използват за идентифициране на таргетните места за 
аблация или за диагностициране на кардиомиопатично за-
боляване. Ендокардното картографиране може да бъде по-
лезно за разграничаване на ARVC от доброкачествена VT от 
изходния тракт и за насочване на биопсията при предпола-
гаем миокардит, ARVC и случаи на саркоидоза.158–162

5.1.4.	Генетично тестуване
Мащабното паралелно секвениране или секвенирането от 
следващо поколение доведоха до нарастваща достъпност 
на генетичното тестуване при намалени разходи. Повечето 
диагностични сърдечни генетични тестове включват голе-
ми генни панели, определени от асоциации със заболява-
ния, генерирани от предишни изследвания, т.е. гени канди-
дати.163 Много предишни генни асоциации обаче са били 
оспорени за тяхната диагностична полезност. Поради това 
не се препоръчва включването на съмнителни гени в ру-
тинни диагностични панели.164–168 Проучвания за асоции-
ране в целия геном, установиха, че честите генетични вари-
ации в еднонуклеотидни полиморфизми могат да причинят 
или модифицират фенотиповете в BrS, LQTS, ХКМП и ДКМП. 
Скоровете за полигенен риск, получени от кумулативните 
ефекти на тези единични нуклеотидни полиморфизми, мо-
гат следователно в бъдеще да играят роля в диагностиката 
и определянето на прогнозата при тези състояния.168-173

Секвенирането произвежда цифрови данни, които из-
искват последващ био-информационен анализ, позволя-
ващ точно установяване на повечето ДНК промени, засяга-
щи кодиращата рамка на всеки ген.174 Най-честите находки 
са единични нуклеотидни варианти, причиняващи прости 
аминокиселинни замествания (missense), преждевременни 
прекъсвания или патологични снаждания. Вмъкванията (ин-
серциите) и/или изтриванията (делециите) са по-редки. Кли-
ничното значение на повечето некодиращи варианти все 
още предстои да бъде определено.174,175

Рамка за интерпретация на причиняването на забо-
ляването от генетични варианти стандартизира разпре-
делението им в пет класа: V „патогенен“; IV „вероятно па-
тогенен“; III „вариант с несигурно значение“; II „вероятно 
доброкачествен“; и I „доброкачествен“. Използва се комби-
нация от доказателства: асоциация ген–болест; наличие на 
вариант в здрави и/или болни популации; in silico данни; in 
vitro и in vivo функционални данни; и данни за семейна се-
грегация.176

Мутация (вариант от клас IV или V ) може да се използва 
незабавно или за потвърждаване на диагнозата при пробан-
ди (първият засегнат член на семейството), или за първона-
чална диагноза при роднини и може да помогне за посоката 
на терапията и/или прогнозата. Има показания за периодич-
на преоценка на всички варианти от клас IV и III.176

Пред-имплантационното генетично тестуване е ранна 
форма на пренатална генетична диагностика. Генетичните 
диагнози на in vitro оплодени ембриони се идентифицират 
чрез биопсии, което позволява трансфер на генетично нор-
мални ембриони в матката. Ако техниката е налице, важно 
е да се предостави информация на пациенти с моногенни 
сърдечни заболявания в детеродна възраст. Законодател-
ството за генетично изследване преди имплантация вари-
ра в различните страни и стратегиите се различават.

Генетичните и клиничните тестове трябва да се из-
вършват само от мултидисциплинарни тимове, които 
включват професионалисти с умения да консултират 
относно последиците и несигурността на резултатите и 
опитни кардиолози, способни да насочат теста към пра-
вилния фенотип.135,177–179 Отрицателният резултат не из-
ключва диагнозата и не трябва да се използва с тази цел. 
В Таблица 7 е предоставена рамка за генетични и други 
клинични диагностични тестове за първични електриче-
ски заболявания, основани на доказателства, когато има 
такива.
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5.2.	 Диагностична оценка при първо 
представяне с камерна аритмия на 
пациенти без известно сърдечно 
заболяване

VA и (прекъсната) ВСС са чести първи прояви на неизвестно 
дотогава сърдечно заболяване. Представена е цялостна ди-
агностична оценка при пет често срещани сценария.

5.2.1.	Сценарий 1: Инцидентно откриване на 
непродължителна камерна тахикардия

Алгоритъм за оценка на пациенти с инцидентна находка 
NSVT е представен във Фигура 2.

Инцидентната NSVT е често срещана находка по време на 
рутинна кардиологична оценка (напр. за несърдечни заболява-
ния, преди започване на онкологично лечение, преди участие 
в спортове) и мониториране преди индукция на анестезия/
седация за несърдечни процедури.184 Пациенти с инцидентно 
открити NSVT се нуждаят от допълнителна оценка. Скорошен 
синкоп, подозрителен за сърдечен произход, е високорисков 
симптом и може да наложи незабавно приемане в болница.1,185 
Важно е да бъде определена морфологията на NSVT (полимор-
фна или мономорфна). Типичните морфологии на MVT (Фигура 
3) могат да подскажат идиопатичен произход с благоприятна 
прогноза. Напротив, ранните КЕС, иницииращи непродъл-
жителна PVT или мономорфна NSVT с кратък базален цикъл 
(обикновено <300 ms, средно 245 ± 28, в една серия) може 
да идентифицира пациенти с по-висок риск от ВСС.186,187 ЕКГ 
с 12-отвеждания в покой е оценка от първа линия и може да 
покаже белези на SHD или първични електрически заболява-Та
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Препоръки
Таблица 2:	 Препоръки за генетично изследване

Препоръки Класa Нивоb

Генетичното изследване се препоръчва, когато 
при жив или починал човек се диагностицира 
състояние с вероятна генетична основа и риск 
от VA и ВСС.56,183

I B

Когато за първи път се идентифицира предпола-
гаем причѝнен вариант, се препоръчва оценка 
за патогенност, като се използва международно 
приета рамка.176

I C

Когато вариант от клас IV или клас V е идентифи-
циран при жив или починал човек със състоя-
ние, което носи риск от VA и ВСС, се препоръч-
ва генетично изследване на роднини от първа 
степен и симптоматични роднини и облигатни 
носители.

I C

Препоръчва се генетично изследване и консул-
тиране относно неговите потенциални после-
дици да се извършват от експертен мултидисци-
плинарен тим.179

I C

Препоръчва се клас III (варианти с несигурно 
значение) и клас IV варианти да бъдат оценени 
по възможност разделно в семействата, а вари-
антът периодично да се преоценява.

I C

Не се препоръчва извършването на генетично 
изследване при индексни пациенти с недоста-
тъчно доказателство за генетично заболяване.

III C

ВСС, внезапна сърдечна смърт; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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ния ( ESC CardioMed, глава 8.6).188 Ехокардиографията е изо-
бразителен метод от първа линия, който осигурява важна ин-
формация за сърдечната функция и потенциална SHD ( ESC 
CardioMed 10.3, 10.10, 10.12).120,189,190 Холтер мониторирането е 
полезен метод за оценка на честотата на NSVT и свързаните КЕС 
( ESC CardioMed, глава 8.9).191 В допълнение, най-малко 3-ка-
нален Холтер (V1, две долни отвеждания) може да даде начална 
оценка дали NSVT/КЕС са унифокални или мултифокални, както 
и на мястото(ата) на произход на NSVT. Последното е важно, ако 
NSVT не е документирана преди това в 12-канална ЕКГ.192

Тестът с натоварване може да бъде полезен за улавя-
не на 12-каналната ЕКГ на NSVT и за идентифициране на 
аритмии, предизвикани от натоварване. Нарастването на 
аритмиите с физическо натоварване, които не са с пред-
полагаем идиопатичен произход, трябва да повдигне 
съмнение за SHD и може да наложи съвет за въздържане 
от физически натоварвания до поставяне на диагнозата и 
започване на подходящо лечение. Подлежащата значима 
КАБ трябва да се изключи според предтестовата вероят-
ност при пациента.

Не

Не

Пациенти с инцидентно установена NSVT

Аритмичен синкоп или бърза мономорфна NSVT
или ранни КЕС, последвани от полиморфна NSVT

Дехоспитализацияе Отидете в раздел
Идиопатична КЕС/VT

Подсказващи
идиопатичен произходa

NSVT/КЕС обременяване >10%

12-канална ECG
(Клас I)

Амбулаторна
оценка

Вземете предвид
хоспитализацияа

Ехо-кардиограма 
(Клас I) 

≥24 h Холтер
(Клас IIa)

Подсказващи SHDb Подсказващи/Диагностични за
първична електрическа болестc

Допълнителна оценка според
най-вероятната диагноза

Отидете в раздел
Първична електрическа болест

Да

Да

Оценка на NSVT
(дължина на цикъла, морфология,

индуцирана от натоварване)
(Клас I)

Лична анамнеза
(Кардиоваскуларни рискови

фактори, симптоми,
коморбидности, лекарства)

Фамилна анамнеза
(ВСС, първична електрическа

болест, кардиомиопатия)

Лаборатория
(Електролити,

(NT-)proBNP, TSH/T4)

CMR
(Клас IIa)

Изключете
КАБd

Фигура 2:	 Алгоритъм за оценка на пациенти, представящи се със случайна находка на непродължителна камерна 
тахикардия.

КАБ, коронарна артериална болест; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; NSVT, непродължител-
на камерна тахикардия; КЕС, камерна екстрасистола/ия; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SHD, структурно сърдечно забо-
ляване. 
a ECG морфология, предполагаща RVOT или фасцикуларен произход, отрицателна фамилна анамнеза, нормална 12-канал-
на ЕКГ и ехо-кардиограма.
b напр. аномалии на атриовентрикуларната проводимост, Q зъбци, широк QRS комплекс, отклонения на ST/T вълните, 
ненормално висок или нисък волтаж. Камерна дисфункция/дилатация/хипертрофия/изтъняване на стената, патологично 
движение на стената, мултитопични КЕС/NSVTs/нарастваща с натоварването камерна аритмия (VA).
c Напр. образ на Brugada, дълъг/къс QT, полиморфна/двупосочна VA при натоварване.
d Диагностичен тест за изключване на КАБ според профила и симптомите на пациента.
e Вземете предвид повторна оценка в случай на нови симптоми или промени в клиничното състояние на пациента. 
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CMR трябва да се вземе предвид, когато се подозират 
кардиомиопатии или възпалителни заболявания при пър-
воначалната оценка (  ESC CardioMed, глава 10.4).193 CMR 
може да идентифицира в допълнение области на фиброза 
като субстрати на NSVT.129

5.2.2.	Сценарий 2: Първа изява на продължителна 
мономорфна камерна тахикардия

Алгоритъм за оценка на пациенти, представящи се с първи 
епизод на SMVT, е даден във Фигура 4.

По-голямата част от пациентите с SMVT имат подле-
жаща SHD. SMVT при SHD се дължи главно на свързано с 
цикатрикс риентри и само понякога се дължи на риентри, 
свързано с болест на проводната система, или на фокални 
източници. Важно е дагностициране на подлежащата ети-
ология и идентифициране на пациенти с идиопатична VT. 
Първоначалната оценка включва цялостна клинична и фа-
милна анамнеза, 12-канална ЕКГ и ехокардиография. Необ-
ходим е запис на 12-канална ЕКГ по време на VT, тъй като 
предоставя важна информация за мястото на произход на 
VT. Специфични VT морфологии (като изходен тракт на дяс-

ЛК фасцикуларна VT (ДББ-подобна, горна ос, QRS 130 ms)

RVOT VT (ЛББ-подобна, долна ос, V4 преход)

Фигура 3:	 Типични морфологии на идиопатична камерна тахикардия.
ЛББ, ляв бедрен блок; ЛК, лява камера; ДББ, десен бедрен блок; RVOT, изходящ тракт на дясна камера; VT, камерна тахикардия.

Препоръки
Таблица 3:	 Препоръки за оценка на пациенти с ново-

документирана камерна аритмия

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с ново-документирана VA (чести 
КЕС, NSVT, SMVT) се препоръчва изходна 12-ка-
нална ЕКГ, запис на VA в 12-отвеждаща ЕКГ ви-
наги когато е възможно, и ехокардиограма като 
първостепенна оценка.

I C

При пациенти с ново-документирана VA (чести 
КЕС, NSVT, SMVT) и подозрение за SHD, различна 
от КАБ след първоначалната оценка, трябва да 
се има предвид CMR.194,195

IIa B

При пациенти с инцидентна находка на NSVT 
трябва да се вземе предвид ≥24 h Холтер ЕКГ. IIa C

КАБ, коронарна артериална болест; CMR, сърдечен магнитен резо-
нанс; ЕКГ, електрокардиограма; NSVT, непродължителна камерна 
тахикардия, КЕС, камерни екстрасистоли; SHD, структурно сърдеч-
но заболяване; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахи-
кардия; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Изключване 
на КАБd

CMR 
(Клас IIa)

Автоимунна серология

Сърдечна/тъканна
биопсия

PET-CT

Биопсия, ръководена от
картографиране

(при регионално засягане на миокарда)
(Клас IIb)

Отидете в раздел
Възпалителни сърдечни

заболявания

Допълнителна оценка
в съответствие с

най-вероятната диагноза

Отидете в раздел 
ARVC

EP изследване
и RV електроанатомично

картографиране
(± картографски насочена биопсия)

(Клас IIb)

Насочват към SHD,
различно от КАБcНасочват към КАБbНасочват към

идиопатичен произхода

Насочват към възпалителна болестgНасочват към други кардиопатииfНасочват към ARVCe

Отидете в раздел
идиопатични КЕС/VT КАГ

КАБ

позитивнинегативни

Без КАБ

Отидете в раздел КАБ

Не Да

Пациент с първи епизод на SMVT

12-канална ЕКГ 
(Клас I)

Ехокардиограма 
(Клас I)

12-канална ЕКГ
(Дължина на цикъла, морфология,

индукция при усилие)
(клас I)

Лична анамнеза
(Кардиоваскуларни рискови

фактори, симптоми,
коморбидности, лекарства)

Фамилна анамнеза
(ВСС, първична електрическа

болест, кардиомиопатия)

Лаборатория
(Електролити,

(NT-)proBNP, TSH/T4)

Фигура 4:	 Алгоритъм за оценка на пациенти представящи се с първи продължителен епизод на мономорфна камерна тахикардия.
ARVC, аритмогенна ДК кардиомиопатия;КАБ, коронарна артериална болест; КАГ, коронарна ангиография; CMR, сърдечен 
магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; EP, електро-физиологичен; ЛК, лява камера; PET-CT, позитронно-емисионна 
томография и компютърна томография; КЕС, камерни екстрасистоли; ДК, дясна камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SHD, 
структурно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; VT, камерна тахикардия.
a ЕКГ морфология, предполагаща ДК изходен тракт или фасцикуларен произход, отрицателна фамилна анамнеза, нор-
мална 12-канална ЕКГ и ехо-кардиограма.
b Напр. Q вълни, фрагментация на QRS, ST/T аномалии, патологично движение на стената в коронарните територии.
c Напр. атриовентрикуларни (AV) аномалии на проводимостта, Q зъбци, широк QRS комплекс, инверсия на Т-вълната, па-
тологично високи или ниски волтажи. Камерна дисфункция/дилатация/хипертрофия/изтъняване на стените/аномално 
движение на стените/дифузна хипокинезия.
d Диагностичен тест за изключване на КАБ според профила на пациента и симптомите.
e Съгласно ревизираните критерии на работната група.116

f Напр. аномалии на AV проводимостта, необичайно високи или ниски волтажи, широки QRS, отклонения на ST/T сегмен-
тите, дилатация и дисфункция на ЛК, късно гадолиниево усилване при неисхемично разпределение.
g Напр. аномалии на AV проводимостта, широки QRS, ST/T отклонения, мултифокални КЕС, възпалителна хиперемия и 
оток, фиброза, ЛК и ДК систолна дисфункция, перикарден излив.
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ната камера [RVOT] или фасцикуларен произход) (Фигура 3) 
при липса на фамилна анамнеза за кардиомиопатии и без 
доказателства за SHD подсказват идиопатични VTs.196 Нети-
пичните ЕКГ морфологии и необичайните клинични проя-
ви трябва да породят съмнения за подлежаща SHD, дори и 
когато изходната ЕКГ и ехо-кардиограмата са нормални. В 
такава ситуация трябва да се вземе предвид допълнителна 
оценка с CMR.194 Бедрената риентри камерна тахикардия 
(BBR-VT), наподобяваща бедрен блок в ЕКГ, е признак на на-
рушена проводимост, напр. при ДКМП, миотонична дистро-
фия и след сърдечна клапна хирургия (Фигура 5).

Ако началната оценка породи подозрение за подлежаща 
КАБ, КАГ може да изключи значима КАБ. Ако ЕКГ и ехокар-
диографията пораждат съмнение за кардиомиопатия, CMR 
осигурява важна диагностична информация за разпреде-
лението на цикатрикса и тъканните характеристики (Раздел 
5.1.3.4). Когато неинвазивната оценка е неубедителна, елек-
троанатомичното картографиране и PES могат да се вземат 
предвид за диференциална диагностика между идиопатич-
на VT и ранна ARVC.197 Насочената от електроанатомична 
картография биопсия може да има стойност за осигуряване 

на тъканна диагноза за ARVC и при възпалителни заболява-
ния с фокално разпространение (напр. сърдечна саркоидо-
за).198,199 В случаи на подозирани възпалителни заболявания, 
компютър-томографска позитрон-емисионната томография 
(PET-CT), автоимунна серология, и биопсии на засегнатата 
тъкан са част от диагностичната оценка.200,201

ЕКГ по време на BBR-VTЕКГ по време на синусов ритъм

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

Фигура 5:	 Бедрена риентри камерна тахикардия.
BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикардия; ЕКГ, електрокардиограма.

Препоръки
Таблица 4:	 Препоръка за оценка на пациенти с първи 

епизод на продължителна мономорфна 
камерна тахикардия

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с първи епизод на SMVT могат 
да се вземат предвид електрофизиологично 
изследване, електроанатомично картиране и 
насочени от картирането биопсии, с цел етио-
логична оценка.197–199,202

IIb C

SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

26 Препоръки на ESC



5.2.3.	Сценарий 3: Преживял внезапен сърдечен 
арест

Алгоритъм за оценка на оцелели от внезапен сърдечен 
арест е представен във Фигура 6.

Спешна КАГ се препоръчва при пациенти с миокарден 
инфаркт с ST елевация (STEMI).203–206 Въпреки разнопосоч-
ните констатации от анализи на сборни данни,207–211 три ран-
домизирани контролирани проучвания (RCT) не са открили 
значима полза от ранна КАГ при сърдечен арест (CA) без ST-
елевация. В случай на електрическа нестабилност след СА, 
подозрителна за продължаваща исхемия, този панел при-
ема КАГ за показана. CT на мозъка и гръдния кош може да 
идентифицира бързо не-сърдечни причини за прекратена 
ВС,212 както и резултати от кръвен тест, подходящи за ток-
сикологичен анализ.213–215 Задържането и съхраняването на 
подходящи кръвни проби ще позволи последваща диагнос-

тична оценка, включително ДНК анализ.213 Всички ЕКГ записи 
от службите за спешна помощ, както и записи от проверки 
на сърдечно-съдовите имплантируеми електронни устрой-
ства (CIEDs) също могат да допринесат за диагнозата.216–219 
Всяка 12-канална ЕКГ в покой (включително с високи прекор-
диални отвеждания)220 има фундаментално значение и тряб-
ва да се повтаря редовно във възстановителния период. 
Препоръчва се непрекъснато проследяване на сърдечния 
ритъм до окончателното лечение.221,222 Ехокардиографията 
може да позволи ранна диагностика за идентифициране на 
всяка структурна аномалия.222,223 Коронарното изобразя-
ване ще бъде важно за изключване на КАБ, дисекация или 
аномалии.62,224 Коронарната оптично-кохерентна томогра-
фия и/или интраваскуларният ултразвук могат да помогнат 
за характеризиране на стенозата/стабилността на плаките 
и определяне на подлежащия механизъм на стенозата.225 

12-канална ЕКГ (клас I)

STEMI

Съмнение за извънсърдечна причина

Идентифициране на извънсърдечни причини

Преексцитация или предположение
за първично електрическо заболяване

Несърдечни

КТ на мозъка и гръдния кош (Клас IIa)

Остра виновна лезия

Допълнителна оценка съгласно
препоръките при STEMI

Електрическа нестабилност,
суспектна за продължаваща

миокардна исхемия

Неотложна СAGa (Клас I) Не

Не

Не

Не

Не

Не

Оцелял от ВСА

Да

Да

Да

Да

Да

Преексцитирано ПМ
или вероятна първична
електрическа болестb,c

Да

Оценка на пациентски
характеристики и

обстоятелства на ВСА
(Клас I)

Ехо-кардиограма
(Клас I)

Вземете кръвна проба
за токсикологично и генетично тестуване

(Клас I)

Прегледай/повтори ЕКГ (Клас I)

Фигура 6. Част първа:	 Алгоритъм за оценка на преживели внезапен сърдечен арест.
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КАБ/коронарна аномалия

LGE при CMR

Първична електрическа болест

Ехокардиограма насочваща към КАБ/кардиомиопатия/
клапно сърдечно заболяване/други SHD

Не

Не

Сърдечна СТ/КАГ (Ако не са извършени преди това)
(Клас I)

Високи гръдни и повторни 12-канални ЕКГ
(Клас I)

CMR
(Клас I)

Не

Не

Не

Не

Да

Да

Да

Да

Да

Да

Да

Не

Не

Вазоспазъм

Допълнителна оценка
според най-вероятната

диагноза.
При SMVT, отидете

на сценарий 2:
Пациент с първи
епизод на SMVTd

КАБ/коронарна
аномалия

Първична
електрическа болест

Положителен

Идиопатично VF

Тест за коронарен возоспазъм 
(Клас IIb)

Първична електрическа болест

Суспекция за вазоспазъме

Работна проба
(Клас I)

Тест с блокер на натриевите канали
(Клас I)

Фигура 6. Част втора:	 Алгоритъм за оценка на преживели внезапен сърдечен арест.
ПМ, предсърдно мъждене; КАБ, коронарна артериална болест; КАГ, коронарна ангиография; CMR, сърдечен магнитен 
резонанс; CT, компютърна томография; ЕКГ, електрокардиограма; LGE, късно гадолиниево усилване; ВСА, внезапен сър-
дечен арест; SHD, структурно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; STEMI, ми-
окарден инфаркт с елевация на ST; VF, камерно мъждене.
a Препоръките на ESC от 2017 г. за лечение на остър миокарден инфаркт при пациенти с елевация на ST-сегмента.3
b Изключване на SHD според възрастта и характеристиките на пациента; Продължителността на QT трябва да се оцени отново 
няколко дни след спирането.
c Вземете предвид сърдечна CT/КАГ в зависимост от характеристиките на пациента и клиничния контекст.
d Ехографската функция на лявата камера трябва да бъде оценена отново няколко дни след ареста, за да се изключи зашеме-
тяването като причина за систолна дисфункция.
e В случай на силно клинично подозрение (типични симптоми и преходна ST елевация по време на мониториране), може да се 
обмисли по-ранен тест за коронарен вазоспазъм.
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Жертви на внезапна смърт

Запазете тъкани за евентуални
генетични тестове

(Клас I)

Пълна аутопсияа

(Клас I)

Насочване на роднини от първа
линия за кардиологична оценка 

(Клас I)

Следсмъртно генетично тестуване
с генетична консултацияс

(Клас I)

Запазете кръв за потенциални
токсикологични тестове

(Клас I)

Таргетно генетично тестуване 
(Клас I)

Насочете роднини от
първа степен за сърдечна оценка

(Клас I)

Токсикологичен тест 
(Клас I)

Съберете подробни описания за:

(Клас I)

Извън-сърдечна причина за CD ВСС от ненаследствена причина

Причината е диагностицирана Негативна аутопсия

Отидете на Сценарий 5:
Роднини с неизяснена ВС

Роднина от SADS
възраст <50 г., или обстоятелства,

или фамилна анамнеза, подсказващи
наследствено заболяване

ВСС от суспектна
наследствена причинаb

Причина за смърт, която не се дължи
на лекарствено предозиране

Синдром на внезапна аритмична
смърт (SADS)

Лекарствено предозиране

• Обстоятелства на смъртта
• Симптоми и минала анамнеза 

на починалите
• Семейна анамнеза

Фигура 7:	 Алгоритъм за оценка на жертви на внезапна смърт.
SADS, синдром на внезапна аритмична смърт; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, внезапна смърт.
a Препоръчва се аутопсия, в идеалния случай при всички случаи на неочаквана ВС и винаги при лица под 50 години. 
Аутопсията трябва да включва пълно макроскопско изследване и хистопатология на всички органи. В идеалния случай 
сърцето трябва да бъде изследвано от сърдечен патолог–експерт. Пробите, подходящи за извличане на ДНК, трябва да 
бъдат запазени, когато има съмнения за наследствени причини или необяснима смърт.
b На базата на всички обстоятелства, което включва отрицателни аутопсии, аутопсии с несигурни находки, неисхемични карди-
омиопатии, коронарна артериална болест, при която се подозира фамилна хиперхолестеролемия, и дисекации на гръдна аорта.
c След информирано съгласие на близките.
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Многократно е доказано, че CMR има значителна допъл-
нителна диагностична стойност, по-специално при скрита 
кардиомиопатия.131,226–228 Първичните електрически заболя-
вания могат да бъдат разкрити чрез провокативни маневри 
като провокация с блокер на натриевите канали,136,229–231 
ЕКГ при изправяне от легнало положение,232,233 провока-
ция с аденозин,144,234 провокация с епинефрин,141,152,235–239 
ергоновин/ацетилхолин,222,240 психичен стрес,241,242 и рабо-
тен тест.116,117,119,232,243 Електрофизиологичното изследване и 
електроанатомичната картография могат да бъдат полезни 
за осигуряване на специфично характеризиране на пациен-
та за механизма на СА и за предлагане на терапевтични въз-
можности при някои пациенти.244– 248 Генетичните тестове 
могат да идентифицират молекулярна причина за ВСА чрез 
идентифициране на патогенни мутации в гени, свързани със 
специфични фенотипове.213,249,250

5.2.4.	 Сценарий 4: Жертви на внезапна смърт
Алгоритъм за оценка на ВС е представен във Фигура 7.

Потенциално генетично сърдечно заболяване може да 
бъде идентифицирано в 25–49% от случаите на ВСС при 
млади (<50 години). То може да засегне и роднини на почи-
налия.25,56,59 За да се установи причината за смъртта, е важно 
да се съберат всички налични данни за предишни симптоми, 
коморбидности и фамилна анамнеза.25,56,215,262,263

Основната роля на аутопсията при ВС е да установи 
причината за смъртта. Сърдечният патолог-експерт про-
меня първоначалната диагноза в 41% от случаите, което 
подчертава необходимостта от експертна оценка.263–265 
Наследствените сърдечни заболявания, които се иденти-
фицират при аутопсия, включват кардиомиопатии (ХКМП, 
ДКМП ARVC) и преждевременна КАБ.25,27,56,266 Токсиколо-
гичният скрининг може да разкрие предозиране на ле-
карства или полифармация при 31–56% от случаите на ВС 
при млади лица.267,268 При аутопсионно–негативни случаи 
с отрицателна токсикология може да се приложи терминът 
синдром на внезапна аритмична смърт (SADS), а първични-
те електрически заболявания могат да бъдат потенциални 
причини за смъртта.56,183,223,253 Запазена тъкан за извлича-
не на ДНК има важно значение за следсмъртния генетичен 
анализ, при който до положителен резултат може да се дос-
тигне в един от три случая.183,269,270

Клиничната оценка на роднини от първа линия е важна, 
ако причината за смъртта след аутопсията е неизвестна 
(Раздел 5.2.5, сценарий 5) или се подозира, че е унаследе-
на, с отчетена комбинирана диагностична ефективност на 
генетичната и клиничната оценка от 18–53%.252,266,271 По-
смъртно генетично изследване на починалия, насочено 
към причината за смъртта, е идентифицирало мутации в 
около една трета от случаите.56,266,269

Препоръки
Таблица 5:	 Препоръки за оценка на преживели внеза-

пен сърдечен арест

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка

Изследването на оцелял от ВСА без очевидна из-
вън-сърдечна причина се препоръчва да бъде над-
зиравано от мултидисциплинарен тим.177,251‑256

I B

При електрически нестабилни пациенти, след 
оцеляване от ВСА със съмнение за продължава-
ща миокардна исхемия, е показана коронарна 
ангиография.

I C

При преживели ВСА пациенти трябва да се вземе 
предвид CT на мозъка/гръдния кош, когато харак-
теристиките на пациента, ЕКГ и ехокардиографи-
ята не съответстват на сърдечна причина.212,257

IIa C

При представяне на преживели ВСА се препо-
ръчва вземане на кръвни проби за потенциално 
токсикологично и генетично изследване.56,214

I B

При всички ВСА се препоръчва преглед на за-
писите в CIED и преносимите монитори.217,218 I B

При преживелите ВСА се препоръчват повтор-
ни ЕКГ в 12 отвеждания по време на стабилен 
ритъм (включително високи прекордиални ЕКГ 
отвеждания), както и продължително сърдечно 
мониториране.220,222

I B

Ехокардиографията се препоръчва за оценка 
на сърдечната структура и функция при всички 
оцелели от ВСА.

I C

Коронарно изображение и CMR с LGE се пре-
поръчват за оценка на сърдечната структура 
и функция при всички оцелели от ВСА без ясна 
подлежаща причина.62,222,223,226

I B

Тестът за блокиране на натриевите канали 
и тестът с натоварване се препоръчват при 
преживели ВСА без ясна подлежаща причи-
на.117,222,258–260

I B

При преживели ВСА може да се има предвид из-
следване с ергоновин, ацетилхолин или хипер-
вентилация за диагностициране на коронарен 
вазоспазъм.240,261

IIb B

CIEDs, сърдечни имплантируеми електронни устройства; CMR, сър-
дечен магнитен резонанс; CT, компютърна томография; ЕКГ, елек-
трокардиограма; LGE, късно гадолиниево усилване; ВСА, внезапен 
сърдечен арест.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 6:	 Препоръки за оценка на жертвите на вне-

запна смърт

Препоръки Класa Нивоb

Изследването на неочаквана ВС, особено в слу-
чай на съмнение за наследствено заболяване, 
трябва да бъде приоритет на общественото 
здраве.20,25,56

I B

В случаите на ВС се препоръчва да се събе-
ре подробно описание на обстоятелствата на 
смъртта, симптомите преди смъртта, семейната 
история и да се прегледат предишни медицин-
ски досиета.25,56

I B

В идеалния случай се препоръчва пълна аутоп-
сия във всички случаи на неочаквана ВС, и вина-
ги при лица <50 години.183,264,265,267,269,270

I B

В случаите на ВСС се препоръчва да се запазят 
проби, подходящи за екстракция на ДНК, и да 
се направи консултация със сърдечен пато-
лог, когато се подозира наследствена причина 
или при необяснима причина за смърт.264,265

I B

Токсикологичните анализи се препоръчват при 
случаи на ВС с несигурна причина за смърт
та.267,268

I B

За ВСС, където причината е известна или се 
предполага че е наследствена, се препоръчва 
генетично изследване, насочено към причи-
ната.56,266,269

I B

Продължава

30 Препоръки на ESC



5.2.5.	Сценарий 5: Роднини на починали със 
синдром на внезапна аритмична смърт

Алгоритъм за оценка на роднини на наследници на SADS е 
представен във Фигура 8.

Проучвания, оценяващи семействата на починалите от 
SADS, са идентифицирали подлежащо генетично сърдечно 
заболяване при роднини, за което се предполага, че е при-
чина за смъртта при липса на други находки. Общият про-
цент диагностичен добив е от 18 до 53%, в зависимост от 
популацията и клиничните протоколи за изследване.276 Ус-
тановените етиологии са включвали LQTS, BrS, CPVT и други 
нарушения, като кардиомиопатия.276 Всички протоколи на 
проучването са разчитали на подобен първоначален под-
ход за оценка на патологичните доклади на починалия, ме-
дицинската анамнеза и обстоятелствата на смъртта и след 
това предлагане на клинична оценка на роднини с мини-
мум, включващ лична анамнеза, фамилна анамнеза, физи-
кален преглед, ЕКГ и тест с натоварване, както и ехокарди-
ография.223,252,253,277–282 Това, по което са се различавали, е 
била честотата на използване на допълнителни тестове, 
като ЕКГ с високи отвеждания, Холтер мониториране, си-
гнално усреднена ЕКГ, CMR и провокативно тестуване.135 
Провокацията с лекарства, блокиращи натриевите канали, 
и ЕКГ с високи отвеждания, извършени системно при род-
нини на SADS, са довели в едно проучване до 28% добив на 
BrS диагнози;281 все пак има опасения за фалшиви положи-
телни резултати.139 Освен това провокацията с епинефрин 
не е проучвана систематично в семейства на SADS, но спо-
ред мнението на този панел може да бъде полезна при па-
циенти със съмнение за CPVT, които не могат да извършват 
работна проба.137

Скорошни данни показаха най-малко 13% генетичен 
добив в случаите на SADS.135,178,183,276,283 Рутинното просле-
дяване на семейства без поставена диагноза води до малко 
нови диагнози,284 въпреки че деца на починали могат да 

бъдат проследявани до късна възраст за пенетрираща с 
възрастта болест.181

Ако аутопсията е двусмислена или ако аутопсия не е 
била предприета при млад случай на ВСС с фамилна или 
лична анамнеза, подозрителна за наследствено сърдечно 
заболяване, тогава добивът от фамилната оценка е подо-
бен на този при ясни случаи на SADS.223,253,271

След SADS се препоръчва следсмъртно гене-
тично изследване, насочено към първично 
електрическо заболяване, когато починалият е 
млад (<50) и/или обстоятелствата и/или семей-
ната анамнеза подкрепят първично електриче-
ско заболяване.56,183,223

I B

Когато аутопсията диагностицира възможно 
наследствено сърдечно заболяване, се препо-
ръчва роднините от първа линия да се изпратят 
за кардиологична оценка в специализирана 
клиника.271,272

I B

В случаи на не-аутопсирана ВС, когато се по-
дозира наследствено сърдечно заболяване, се 
препоръчва да се насочат роднини от първа 
линия за сърдечна оценка в специализирана 
клиника.223,253,273

I B

След SADS може да се има предвид следсмърт-
но генетично изследване на починалия за до-
пълнителни гени.

IIb C

След SADS не се препоръчва следсмъртно 
генетично изследване със секвениране на 
екзом или геном без предварителни хипо-
тези.274,275

III B

ДНК, дезоксирибонуклеинова киселина; SADS, синдром на внезап-
на аритмична смърт; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, внезапна 
смърт.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължение

Препоръки
Таблица 7:	 Препоръки за оценка на роднини на почи-

нали със синдром на внезапна аритмична 
смърт

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се фамилна оценка на починали 
от SADS:
•	 за роднини по първа линия
•	 за роднини, които трябва да носят мутация 

на базата на анализ на семейната анамнеза
•	 за роднини със суспектни симптоми
•	 когато възрастта на починалия е <50 годи-

ни или ако има други косвени данни или 
фамилна анамнеза, които говорят за на-
следствено заболяване.223,252,253,277,281

I B

Препоръчва се фамилната оценка на почина-
ли от SADS да включва генетично изследване, 
когато послесмъртното генетично изследва-
не след смъртта на починал от SADS открива 
патогенна мутация.183,253,277,281

I B

Препоръчва се началната фамилна оценка 
на починали от SADS да включва снемане на 
медицинска анамнеза и извършване на физи-
кален преглед, стандартна и висока прекор-
диална ЕКГ, ехокардиография и тест с нато-
варване.223,252,253,277,281

I B

В семейства със SADS без диагноза след кли-
ничната оценка се препоръчва проследяване 
на децата на починалите до достигане на зря-
ла възраст.181,284

I C

Фармакологично изследване с блокер на на-
триевите канали трябва да се вземе предвид 
при роднини на починали от SADS, които са 
на 16 или повече години, когато началното 
изследване и/или находките при пробанда 
увеличават подозрението за BrS.277,281

IIa B

Амбулаторното мониториране на сърдечния 
ритъм и CMR могат да се имат предвид при 
роднини на починали от SADS.223,253,277,281

IIb C

Фармакологично изследване, включително 
провокация с епинефрин (ако тестът с нато-
варване е неподходящ) и провокация с бло-
кер на натриевите канали може да се има 
предвид при роднини от първа степен на по-
чинали от SADS с нормални начални изслед-
вания.223,281

IIb B

В семейства на SADS без диагноза след кли-
ничната оценка не се препоръчва проследя-
ване на безсимптомни възрастни, които мо-
гат да бъдат изписани със съвет да се върнат, 
ако развият симптоми или ако фамилната 
анамнеза се промени.181,284

III C

BrS, синдром на Brugada; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, 
електрокардиограма; SADS, синдром на внезапна аритмична 
смърт.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Диагноза

Не

Диагноза

Не

Диагноза

Не

Роднини на починал по необяснени причини

• Медицинска анамнеза
• Физикално изследване
• Стандартна и висока
     прекордиална ЕКГ
• Ехокардиография
• Работна проба 
                    (Клас I)

Клинична и/или
генетична диагноза

Подход към роднините
според състоянието

Амбулаторно мониториране
на сърдечния ритъм и CMR

(Клас IIb)

Проследяване
на деца на починали.

Изписване на безсимптомни
възрастниc.

(Клас I)

Не-аутопсиран починал
от внезапна смърт

в млада възраст, с фамилна
анамнеза за ВСС или при

обстоятелства, подсказващи
наследствено сърдечно заболяване

Починал от SADS
Генетичното изследване е

отрицателно или не е извършено
(възраст <50 години или обстоятелства
или фамилна анамнеза, предполагащи

наследствено заболяване)

Починал от SADS
Идентифицирана патогенна

мутация

Фамилна оценка при
роднини от първа степен

или роднини със суспектни
симптоми

(Клас I)

Да

Да

Да

Фамилна оценка при роднини
от първа степен, задължителни

носители или роднини
със суспектни симптоми

според състоянието
(Клас I)

Генетично консултиране и
каскадно тестуване на роднините

(клас I)

Тест с блокер
на натриевия канала

(Клас IIа)

Епинефринов тестb 
(Клас IIb)

Фигура 8:	 Алгоритъм за оценка на родственици на починали от необяснима внезапна смърт.
CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; SADS, синдром на внезапна аритмична смърт; ВСС, внезап-
на сърдечна смърт.
a Над 16 години ± всякакви подозрения за синдром на Brugada при тестове или обстоятелства на смъртта.
b Ако работната проба не е осъществима.
c Преоценете дали има промяна в семейната анамнеза или нови симптоми
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6.	 Терапии при камерни 
аритмии. Общи аспекти.

6.1.	 Остро лечение

6.1.1.	Лечение на обратими причини
Обратимите причини могат да представляват до 50% от 
ВСА.285,286 През повечето време обаче е трудно да се опре-
дели точната основна причина за ВСА и дали тя е обратима. 
Задължителна е цялостна оценка на пациентите със ВСА, ако 
основното сърдечно заболяване е неизвестно или се подози-
ра прогресия на заболяването (Раздел 5.2.3, сценарий 3). Елек-
тролитният дисбаланс, като хипокалиемия, може да предиз-
вика VA, а бързо покачване на извънклетъчния калий може да 
доведе до асистолия.287–289 Други фактори като брадикардия, 
исхемия, коронарен спазъм, тромбоза, треска, остро гладува-
не и диета могат да допринесат до поява на VA.290–292 Препо-
ръчва се остра корекция на тези обратими фактори.

Лекарствено-индуцирани аритмии трябва да се по-
дозират при пациенти, лекувани със средства, за които е 

известно, че променят електрическите свойства на сърце-
то (напр. предизвикващи удължаване на QRS и/или QT ин-
тервала) или причиняващи електролитни аномалии (напр. 
тиазидни и бримкови диуретици). Когато се предполагат 
аритмии, предизвикани от лекарството, трябва да се спре 
всяко предизвикващо лекарство и да се избягват вещества, 
за които е известно, че удължават QT интервала (напр. сота-
лол).293,294 Хипомагнезиемията и/или хипокалиемията може 
да са свързани с Torsades de pointes (TdP). Интравенозният 
магнезий е ефективна терапия за TdP дори при липса на 
хипомагнезиемия.295 При рефрактерни случаи на рециди-
виращ TdP в условията на придобит дълъг QT, аритмията 
може да бъде потисната чрез увеличаване на подлежаща-
та сърдечна честота чрез използване на изопротеренол 
(изопреналин) или трансвенозно пейсиране.

Пациенти, които преживяват ВСА в контекста на пред-
полагаема обратима причина, може да имат висок процент 
смъртност.286 В скорошно голямо обсервационно проуч-
ване296 върху преживели ВСА, приписвано на обратима и 
коригираема причина, последващото имплантиране на ICD 
е било свързано с по-ниска смъртност по всички причини, 

Не

Не

Не

Остро лечение на пациент с правилна тахикардия с широк QRS комплекс

Кардиоверсия   (Клас I)

Прокаинамид
(Клас IIa)

Флекаинид
Аймалин
Соталол

Амиодаронc
(Клас IIb)

Прокаинамид
(Клас IIa)

Амиодарон
(Клас IIb)

Верапамил
(Клас I)

Кардиоверсия/дефибрилация/ALS
(Клас I)

Анамнеза, физикален преглед,
12-канална ЕКГ

Известна или
суспектна структурна

сърдечна болест

Аденозин или вагусови
прийоми, при вероятна SVTа

(Клас IIa)

Бета-блокери
(Клас I)

Риск от анестезията
при кардиоверсиятаb

Хемодинамична
поносимост

Друг или
несигурен тип

Известна VT
от изходния тракт

Известна
фасцикуларна VT

Да Не

Риск от анестезията
при кардиоверсиятаb

Да

Да

Да

Идиопатична VT

Фигура 9:	 Алгоритъм за спешно лечение на правилна тахикардия с широк QRS комплекс.
ALS, напреднала жизнена подръжка; ЕКГ, електрокардиограма; SVT, суправентрикуларна тахикардия; VT, камерна та-
хикардия.
a Освен SVT, аденозинът може също да прекрати идиопатична VT, което тогава показва тригерираната активност като 
подлежащ механизъм на аритмията.
b Ползата от кардиоверсията трябва да се претегли спрямо рисковете, свързани с анестезията/седацията.
c Като се вземе предвид ограничената наличност на други антиаритмични лекарства.
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с изключение на абортирана СА, настъпваща при наличие 
на остър миокарден инфаркт (МИ). Следователно необхо-
димостта от профилактично имплантиране на ICD трябва 
да се вземе предвид на базата на подлежащото сърдечно 
заболяване и на индивидуална оценка на бъдещия риск от 
животозастрашаваща VA.

6.1.2.	Остро лечение на продължителна 
мономорфна камерна тахикардия

Пациентите представящи се със SMVT трябва да бъдат лекува-
ни според симптомите и етиологията (Фигура 9). Пациентите 
представящи се с хемодинамична нестабилност изискват не-
забавна синхронизирана кардиоверзия. Ако синхронизира-
нето не е възможно, трябва да се използва несинхронизиран 
шок. Кардиоверзията не е показана при пациенти с повтаря-
щи се NSVTs (Фигура 10). Важно е документирането на всяка 
хемодинамично поносима тахикардия с широк QRS на 12-ка-
нална ЕКГ. Трябва да се вземе предвид приложение на адено-
зин300 или вагусови прийоми с непрекъснат запис на ЕКГ в 12 

00:00

mm:ss

00:30

01:00

01:30

02:00

02:30

03:00

03:30

04:00

04:30

05:00

05:30

06:00

06:30

07:00

07:30

08:00

08:30

09:00

Повтарящи се записи на VT

Фигура 10:	 Повтарящи се записи на камерна тахикардия, прекъсвани от единични синусови комплекси.

 VT, камерна тахикардия.

Препоръки
Таблица 8:	 Препоръки за лечение на обратими състояния

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се оттегляне на вредни средства, 
винаги когато се подозират лекарствено-инду-
цирани VAs.293,294,297

I B

При пациенти с VA се препоръчва изследване за 
обратими причини (напр. електролитен дисба-
ланс, исхемия, хипоксемия, треска).с,292,298

I C

Въпреки възможна коригируема причина за пред-
ставящата се VA, нуждата от имплантиране на ICD 
трябва да се вземе предвид на базата на индивидуал-
на оценка на риска от последваща VA/ВСС.286,296,299

IIa C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ВСС, внезапна 
сърдечна смърт; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Неизчерпателен списък.
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отвеждания, ако има вероятност от надкамерна тахикардия 
(SVT). Интравенозният аденозин може също да прекрати спе-
цифични подтипове VT. Такъв отговор подкрепя медиираната 
от цикличен аденозин монофосфат (cAMP) тригерна актив-
ност като подлежащ механизъм на VT.301 Преексцитираното 
предсърдно мъждене (ПМ) може да бъде разпознато по „FBI“ 
(бърз, широк, неправилен) ЕКГ модел. То може да имитира VT 
и интравенозното приложение на лекарства, които забавят 
AV проводимостта, като аденозин, бета-блокери и амиода-
рон, трябва да се избягват.302 Бързото прекратяване на SMVT 
се препоръчва дори при поносима SMVT, тъй като може да 
настъпи бързо хемодинамично влошаване. Прекратяването 
може да се постигне с електрическа кардиоверсия, антиарит-
мични лекарства или пейсиращи техники. Всички антиарит-
мични лекарства (AADs) могат да доведат до хипотония, но 
трябва да се вземе предвид и индивидуалният риск от анесте-
зия/седация, необходим за кардиоверсия. За фармакологич-
но прекъсване на хемодинамично поносима VT с неизвестна 
етиология може да се използва интравенозен прокаинамид 
или амиодарон. В проучването PROCAMIO,303 терапията с про-
каинамид е била свързана с по-често прекратяване на тахи-
кардията и по-малко сериозни нежелани сърдечни събития, 

отколкото амиодарон. Интравенозният прокаинамид не тряб-
ва да се използва при пациенти с тежка сърдечна недостатъч-
ност, остър инфаркт на миокарда и краен стадий на бъбречно 
заболяване. Приложението на други AADs (аймалин, соталол 
и флекаинид)304,305 може да се има предвид при пациенти 
без значимо сърдечно заболяване, но трябва да се претегли 
внимателно рискът от нежелани събития. Наличието на AADs 
трябва да се вземе предвид , напр. прокаинамид не е наличен 
в много европейски страни. При пациенти с ICD ръчното по-
гасяващо пейсиране може да прекрати тези VTs с дължина на 
цикъла под програмираната честота на детекция на ICD. В слу-
чай на известна идиопатична VT (Фигура 4) за остра конверсия 
се препоръчва лечение с бета-блокери (при RVOT VT)306 или 
верапамил (при фасцикуларна VT)307 . Въпреки че верапамил 
може да прекрати други видове идиопатична VT307, могат да 
възникнат важни неблагоприятни ефекти като тежка хипо-
тония. Ако етиологията на VT е несигурна, интравенозното 
приложение на верапамил не се препоръчва.308,309 Изчерпа-
телната оценка на пациентите с SMVT е задължителна, ако ос-
новното сърдечно заболяване е неизвестно или се подозира 
прогресия на заболяването (Раздел 5.2.2, сценарий 2).

Пациент с електрическа буря или повтарящи се ICD разряди

ALS включително външна
кардиоверзия/дефибрилация 

(Клас I)

Преценка на
ритъма/ICD

разпит Неподходяща терапия
поради ПМ/SVT/нисък праг
на сензиране на електрода

Рекурентни
непродължителни

епизоди на VA

Немотивирани
или ненужни

терапии

Електрическа
буря

Седация (с цел удобство)
КласI)

Оценка на
хемодинамичния

статус

Не

Не

Да

Да
Хемодинамично

стабилен

Тип VA

Оценка на вида VA

СТЪПКА 1

СТЪПКА 2

СТЪПКА 3

Оптимизи-
рано програ-

миранеа

на ICD 
(Клас I)

Лечение
на ПМ/SVTa

Деактивиране
на ICD чрез

поставяне на магнит,
ако няма наличен

програматор
(Клас I)

Деактивиране
на ICD чрез

поставяне на магнит,
ако няма наличен

програматор
(Клас I)

Оптимизи-
рано програ-

миранеа

на ICD 
(Клас I)

Полиморфна VA Мономорфна VA

Фигура 11. Първа част:	 Подход при пациенти с електрическа буря или повтарящи се разряди на имплантируемия 
кардиовертер дефибрилатор.
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6.1.3.	Подход при електрическа буря и 
непрекъсната камерна тахикардия

Електрическа буря се среща често при пациенти с ICD и е 
дефинирана като три или повече епизода на продължител-
на VA, настъпващи в рамките на 24 h, изискващи или антита-
хикардна стимулация (ATP), или кардиоверсия/дефибрила-
ция, като всеки епизод е разделен от най-малко 5 min.310 –312 
Пациентите, преживели електрическа буря, са предразпо-
ложени към психологически разстройства, декомпенсация 
на сърдечна недостатъчност и повишена смъртност.313,314 
Тежестта на електрическа буря може да варира от повта-
рящи се безсимптомни епизоди на VT, прекратени с ATP, 
до животозастрашаваща електрическа нестабилност с VA, 
която се повтаря често след множество шокове. Чести шо-
кове от ICD могат също да бъдат подадени немотивирано 
(Фигура 11).

В случаи на немотивирани ICD шокове (напр. пора-
ди SVT или дефекти на електрода) или ненужна терапия с 
ICD (напр. за NSVT или за репетитивни VTs, които спират и 
рестартират спонтанно), се препоръчва деактивиране на 
терапиите с ICD. Ако няма наличен специалист по електро-

физиология или програмист, ICD може да бъде деактиви-
ран чрез поставяне на магнит върху устройството.

В случай на хемодинамична нестабилност при първо-
началната оценка се препоръчва въвеждане на разширена 
поддръжка на живота (ALS).315 Обратимите състояния, доп-
ринасящи за започване и продължаване на VA, трябва да 
бъдат коригирани (вж. Раздел 6.1.1). По-нататъшното лече-
ние зависи от вида на VA и основната етиология.312,316 Често 
е необходим многостранен подход за лечение, състоящ се 
от препрограмиране на ICD, когато е необходимо, терапия 
с AAD, седация, катетърна аблация, автономна модулация и 
механична циркулаторна подкрепа.

Трябва да се обърне внимание на повишения симпа-
тиков тонус. При пациенти с повтарящи се ICD шокове, 
седацията е показана за облекчаване на психологическия 
дистрес и намаляване на проаритмогенния симпатиков 
тонус. Най-често се използва първоначално лечение с бе-
та-блокери, за предпочитане неселективни бета-блокери 
като пропранолол, който е бил по-добър от метопролола 
в едно проучване,317 в комбинация с амиодарон.318 При 
пациенти с рецидивиращи хемодинамично нетолери-

Подлежаща етиология

Отидете до
блок-схемата

STEMI
(Фигура 14)

Лечение
според

подлежащото
състояние

(Клас I)

Полиморфна VA

Остра
исхемия

Външни пре-
ципитиращи

фактори

Полиморфна VA
тригерирана

от унифокални
КЕС

Придобит
дълъг QT

Първична
електрична

болест

Катетърна
аблация
(Клас IIa)

Катетърна
аблация 
(Клас IIa)

Отстранете
преципитира-
щите фактори

(Клас I)

Mg++/K+ i.v. 
(Клас I) Mg++/K+ i.v. 

(Клас I)
Изопротеренол

(Клас I)

Изопротеренол
(Клас IIa)

Brugada, ERS

Рекурентна VA

Идиопатично VF Дълъг QT, CPVT

Хинидин 
(Клас IIa)

Катетърна
аблация на

тригерни КЕС
(Клас IIa)

Автономно
модулиране 

(Клас IIa)

AAD според
подлежащата

болест 
(Клас IIa)

Изопротеренол
(Клас IIa)

Бета-блокер
(Клас I)

Хинидин 
(Клас IIa)

Велапамил
(Клас IIa)

Пейсиране 
(Клас I)

Пейсиранеd

(Клас I)Хинидинb

(Клас IIb)

Дълбока седация/интубация
(Клас IIa)

Механична
циркулаторна подкрепа

(Клас IIb)

Фигура 11. Втора част:	 Управление на пациенти с електрическа буря или повтарящи се разряди на имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор.
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рани VTs, резистентни към амиодарон, е установено, че 
ландиолол (ултра-късо действащ β1-селективен блокер) 
е бил ефективен за потискане на аритмия в две по-малки 
проучвания.319,320 Прилагането на други AADs като прока-
инамид,321 лидокаин,322 или хинидин296,297 зависи от спе-
цифичната ситуация, типа VA и подлежащата етиология. 
Ако електрическата буря остане неподатлива след мно-
жество шокове за няколко часа, въпреки наличните анти-

аритмични терапии, трябва да се вземе предвид дълбока 
седация/интубация, заедно с механична вентилация.325 
Ако лечението с бета-блокер е недостатъчно или не се 
толерира за намаляване на симпатиковия тонус, избрани 
пациенти могат да се възползват от автономна модулация, 
т.е. перкутанна ганглийна стелатна блокада,326 торакална 
епидурална анестезия,327 или лява сърдечна симпатикова 
денервация.328

Не

Да

Обременяване с VAc

Мономорфна VA

Висока Ниска

Оптимизация на
програмиранетоа на ICD

(Клас I)

Оптимизация на
програмиранетоа на ICD

(Клас I)

На амиодарон или амиодарон
не е желателен

Катетърна аблация
(Клас I)

AAD съгл. основното
заболяване и

сърдечната функция

Бета-блокер/седация 
(Клас I)

Катетърна аблация
(Клас I)

Дълбока седация/интубация
(Клас IIa)

Автономна модулация
(Клас IIb)

Механично подпомагане
на кръвообращението

(Клас IIb)

Погасяващо пейсиранее

Амиодарон i.v. 
(Клас I)

Рекурентна
електрическа буря

Рекурентна електрическа буря

Фигура 11. Трета част:	 Лечение на пациенти с електрическа буря или повтарящи се разряди на имплантирания 
кардиовертер дефибрилатор.

AAD, антиаритмично лекарство; ПМ, предсърдно мъждене, ALS, Advanced Life Support; CPVT, катехоламинергична поли-
морфна камерна тахикардия; ERS, синдром на ранна реполяризация; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
КЕС, камерна екстрасистола; STEMI, инфаркт на миокарда с ST-елевация; SVT, суправентрикуларна тахикардия; VA, ка-
мерна аритмия; VF, вентрикуларна фибрилация.
а Специални аспекти на раздела за терапия с имплантируеми устройства.
b Няма данни за ефекта на хинидин върху задействани от КЕС полиморфни VA при пациенти с кардиомиопатии.
c Високото обременяване с VA се отнася до клиничен сценарий на много чести епизоди на VA, изискващи ICD шокове, 
когато могат да бъдат постигнати само кратки периоди на стабилен ритъм. Ниското обременяване с VA се отнася до кли-
ничен сценарий на повтарящи се ATPs/ICD шокове, последвани от стабилен ритъм.
d Ако брадикардията или след-екстрасистолните паузи улесняват започването на PVT/VF.
e Погасяващ пейсинг (чрез пейсинг с малко по-висока честота от съответния ритъм) може да бъде полезен за временно 
потискане на бавна рекурентна/непрестанна VT.
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Най-честата аритмия в основата на електрическа буря е 
SMVT, свързана със SHD, която е податлива на катетърна абла-
ция.313,329 Успешната аблация е свързана със значително нама-
ляване на VT и рецидивите на електрическа буря и подобрена 
дългосрочна преживяемост в ретроспективни анализи.330,331 
При пациенти с непрекъсната бавна MVT, катетърната абла-
ция е за предпочитане пред AAD терапията, която може до-
пълнително да забави VT. Катетърна аблация трябва да се 
има предвид и при пациенти с повтарящи се симптоматични 
епизоди на PVT или VF, предизвикани от подобни КЕС.221,332-334 
Институцията на механична циркулаторна подкрепа може 
да се има предвид за хемодинамична стабилизация, когато 
конвенционалната терапия е неуспешна, и за осигуряване на 
циркулаторна подкрепа по време на аблация.335 В скорошен 
мета-анализ336, включващ 2465 пациенти, е била установена 
значително по-ниска смъртност при профилактично меха-
нично циркулаторно поддържащо лечение сред пациентите 
страдащи от електрическа буря или високорисков PAINESD 
скор.337 И обратно, спасителното използване на механична 
циркулаторна подкрепа по време на аблация е било свързано 
с висок процент смъртност.338 При пациенти с електрическа 
буря поради рецидивираща PVT/VF, по-нататъшното лечение 
се определя от подлежащата етиология (Фигура 11).

6.2.	 Дългосрочно лечение

6.2.1.	Фармакотерапия
Оптималното медицинско лечение на основното сърдечно 
заболяване, включително максималните поносими дози ле-
карства за сърдечна недостатъчност, е задължително.341

При пациенти със сърдечна недостатъчност с намалена 
фракция на изтласкване (HfrEF) Препоръките на ESC 2021 г. 
за диагностика и лечение на остра и хронична сърдечна не-
достатъчност препоръчват инхибитор на ангиотензин-кон-
вертиращия ензим (ACE-I)/ангиотензин рецепторен блокер 
(ARB)/ангиотензин рецепторни неприлизинови инхибито-
ри (ARNIs), минералкортикоидни рецепторни антагонисти 
(MRAs), бета-блокери и инхибитори на натрий-глюкозния ко-
транспортер 2 (SGLT2) за намаляване на смъртността поради 
сърдечна недостатъчност и ВСС.342

AADs имат важна роля като допълнителна терапия при 
лечението на VA, особено при симптомни пациенти (Таблица 
8). Досега нито един AAD, с изключение на бета-блокерите, 

Препоръки
Таблица 9:	 Препоръки за спешно лечение на про-

дължителна камерна тахикардия и елек-
трическа буря

Препоръки Класa Нивоb

Остро лечение на продължителна VT

DC кардиоверсията се препоръчва като лече-
ние от първа линия при пациенти с хемодина-
мично непоносима SMVT.303,339

I B

DC кардиоверсията се препоръчва като лече-
ние от първа линия при пациенти представящи 
се толерирана SMVT, при условие че рискът от 
анестезия/седация е нисък.

I C

При пациенти представящи се с хемодинамич-
но толерирана идиопатична VT се препоръчва 
лечение с интравенозен бета-блокер (RVOT VT) 
или верапамил (фасцикуларна VT).306,307

I C

При пациенти представящи се с правилна хе-
модинамично толерирана тахикардия с широк 
QRS комплекс, подозирана за SVT, трябва да се 
вземе предвид прилагане на аденозин или вагу-
сови прийоми.300

IIa C

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT 
и известна или подозирана SHD, трябва да се 
вземе предвид интравенозен прокаинамид.303

IIa B

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT 
при липса на уточнена диагноза може да се има 
предвид интравенозен амиодарон.303

IIb B

При пациенти с хемодинамично поносима SMVT 
при липса на значима SHD, може да се има пред-
вид флекаинид, аймалин или соталол.304,305

IIb C

Интравенозният верапамил не се препоръчва 
при тахикардия с широк QRS комплекс с неиз-
вестен механизъм.308,309

III B

Лечение при електрическа буря

Препоръчва се лека до умерена седация при пациен-
ти с електрическа буря за облекчаване на психологи-
ческия дистрес и намаляване на симпатиковия тонус.

I C

Антиаритмична терапия с бета-блокери (за 
предпочитане неселективни) в комбинация с 
интравенозен амиодарон се препоръчва при 
пациенти със SHD и електрическа буря, освен 
ако не е противопоказана.317,318

I B

Интравенозен магнезий с добавка на калий се 
препоръчва при пациенти с TdP.295 I C

Изопротеренол или трансвенозно пейсиране за 
увеличаване на сърдечната честота се препо-
ръчва при пациенти с придобит LQT синдром и 
рецидивираща TdP, въпреки корекцията на пре-
ципитиращи състояния и на магнезия.

I C

Препоръчва се катетърна аблация при паци-
енти, представящи се с непрекъсната VT или 
електрическа буря поради SMVT, рефрактерна 
на AADs.330,331

I B

При пациенти с неподатлива електрическа 
буря, рефрактерна на лекарствено лечение 
трябва да се вземе предвид дълбока седация/
интубация.325

IIa C

Трябва да се има предвид катетърна аблация 
при пациенти с повтарящи се епизоди на PVT/
VF, предизвикани от подобна КЕС, неповлиява-
щи се от медицинско лечение или коронарна 
реваскуларизация.221,332,333

IIa C

Хинидин може да се има предвид при пациенти с 
КАБ и електрическа буря поради рецидивираща 
PVT, когато друга терапия с AAD е неуспешна.323,324

IIb C

Модулация на автономната нервна система 
може да се има предвид при пациенти с елек-
трическа буря, рефрактерни на медикаментоз-
но лечение и при които катетърната аблация е 
неефективна или невъзможна.326,328,340

IIb C

Може да се вземе предвид въвеждане на меха-
нично подпомагане на кръвообращението при 
лечението на рефрактерна на лекарства елек-
трическа буря и при кардиогенен шок.335

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; КАБ, коронарна артериална бо-
лест; DC, прав ток; LQT, дълъг QT; КЕС, камерна/и екстрасистола/и; 
PVT, полиморфен VT; RVOT, изходящ тракт на дясна камера; SHD, 
структурно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна мономор-
фна камерна тахикардия; SVT, надкамерна тахикардия; TdP, torsades 
de pointes; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължава

Продължение
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не е показал намаляване на смъртността по всякаква при-
чина. Всяко лекарство има значителен потенциал за при-
чиняване на нежелани реакции, включително проаритмия. 
Например, множество AADs, както и голям брой лекарства с 
други терапевтични показания, могат да удължат QT интер-
вала (http://www.crediblemeds.org) и да провокират TdP, да 
имат отрицателни хронотропни ефекти, да влошат сърдеч-
ната недостатъчност и да причинят брадикардия. Няколко 
лекарства повишават риска от VA при пациенти с BrS (http://
www.brugadadrugs.org). Модификацията на рисковите фак-
тори, когато е възможна, е важна за превенция на проарит-
мия. При пациенти, които се нуждаят от потенциално пре-
дизвикващо аритмия лекарство, се препоръчват редовни 
ЕКГ и други изследвания в съответствие с профила на паци-
ента и характеристиките на AAD (Фигури 12 и 13).

Препоръки
Таблица 10:	 Препоръки за лечение с лекарства за сър-

дечна недостатъчност

Препоръки Класa Нивоb

Оптимално медицинско лечение, включващо ACE-
I/ARB/ARNIs, MRA, бета-блокери и SGLT2 IA2022 
инхибитори, е показано при всички пациенти със 
сърдечна недостатъчност с намалена EF.343–347

I A

ACE-I инхибитор на ангиотензин-конвертиращия ензим; ARB, ангиотен-
зин рецепторен блокер; ARNIs, ангиотензин рецепторен неприлизин 
инхибитор; EF, фракция на изтласкване; MRA, минералкортикоидни ре-
цепторни антагонисти; SGLT2, натрий-глюкозен ко-транспортер 2.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Таблица 8:	 Антиаритмични лекарства (остро и хронично лечение)

Анти- 
аритмични 
лекарства

Ефекти върху ЕКГ Показания 
(специфични 

показания)

Дневни перорални 
дози 

(i.v.доза)

Странични ефекти Противопоказания, 
предупреждения, други 

съображения
Амиодарон Намалява често-

тата от синусовия 
възел,

удължава QT
интервалаа

КЕС, VT, VF 200–400 mg Натовар-
ваща доза: 600–1200 

mg/24 ч. 8–10 дни.
(Натоварваща доза:

5 mg/kg за
20 min–2h, 2–3 пъти за 

24 h, след това
600–1200 mg/24 часа 

8–10 дни)
No oral use

Сърдечни:
Брадикардия, TdP (рядко)

Екстракардиални:
Фоточувствителност, 

отлагания в роговица-
та, хипотиреоидизъм, 
хипертиреоидизъм, 

белодробна токсичност, 
хепатотоксичност, поли-
невропатия, променено 

оцветяване на кожата

Предупреждения:
дисфункция на синусовия 
възел, тежки смущения на 

AV проводимост, хипертире-
оидизъм. 

Други съображения:
Може да се използва при 
пациенти със сърдечна 

недостатъчност. Увеличава 
риска от миопатия, когато се 

използва със статини

Аденозин Преходен AV блок Правилна широ-
ко-комплексна 

тахикардия с неиз-
вестен произход 

(изходен тракт VT)

Без перорална упо-
треба

(6–18 mg болус)

Гръдна болка, зачервява-
не, бронхоконстрикция

Противопоказания:
Тежка астма, преексцитира-

но ПМ
Други съображения:

Антагонист: теофилин

Аймалин Удължава продъл-
жителността на 
QRS и QT интер-

валаa

VT
(демаскиране на 

BrS ЕКГ)

Без орална употреба
(1 mg/kg за 5–10 мин

(максимална доза 
100 mg) или

1 mg/kg при скорост
10 mg/min)

Сърдечни:
VF (рядко при съмнение 

за BrS), понякога TdP, 
отрицателен инотропен 

ефект
Екстракардиални:

Холестатична жълтени-
ца, главоболие, гадене, 

тромбоцитопения

Противопоказания:
BrS ЕКГ тип I, удължаване 

на QT

Бета-блокер Намалява често-
тата от синусовия 
възел, удължава 

PR интервала, скъ-
сява QT интервала

КЕС, VT
(LQTS, CPVT)

Различни (вариращи) Сърдечни:
Брадикардия, AV блок, 

хипотония, отрицателен 
инотропен ефект

Екстракардиални:
Умора, бронхоспазъм, 

сексуални смущения, де-
пресия, студени крайници

Противопоказания:
Тежка дисфункция на 

синусовия възел, тежки нару-
шения на AV проводимост, 
декомпенсирана сърдечна 

недостатъчност, коронарен 
вазоспазъм, тежка астма, BrS

Ландиолол
(β1-селективен 
блокер със 
свръхкратко 
действие)

Вижте 
бета-блокери

VT, електрическа
буря

Без орална употреба
100 µg/kg болус за
1 минута, инфузия
10–40 µg/kg/min 

(max 80 µg/kg/min; 
максимална 24 h

обща доза
57,6 mg/kg/ден)

Вижте бета-блокерите Противопоказания:
Вижте бета-блокерите.

Брадикардия, хипотония
Други съображения:

Ограничен опит за използ-
ването му повече от 24 часа

Надолол
(Неселективен 
β1β2 блокер)

Вижте 
бета-блокери

КЕС, VT
(LQTS, CPVT)

40–120 mg Вижте бета-блокерите Противопоказания:
Вижте бета-блокери

Продължава
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Пропранолол
(неселективен 
β1β2 блокер)

Вижте 
бета-блокери

КЕС, VT
(електрическа 

буря,
LQTS, CPVT)

80–320 mg
(160 mg/24 h)

Вижте бета-блокерите Противопоказания:
Тежка дисфункция на 

синусовия възел, тежки 
нарушения на AV проводи-

мостта, тежки нарушения на 
вътрекамерната проводи-
мост, прекаран МИ, сигни-
фикантна SHD, хипотония
Други съображения: На-

малява обструкцията в ЛК 
изходен тракт и симптомите 

при HCM

Дизопирамид Увеличава често-
тата от синусовия 
възел и удължава 

PR интервала, про-
дължителността на 

QRS и  
QT интервалаа

КЕС, VT 250–750 mg Сърдечни:
Негативен инотропен 

ефект, AV блок, проарит-
мия (MVT, рядко TdP)

Екстракардиални:
Антихолинергични 

ефекти

Противопоказания:
Тежка дисфункция на 

синусовия възел, тежки 
нарушения на AV проводи-

мостта, тежки нарушения на 
вътрекамерната проводи-
мост, прекаран МИ, сигни-
фикантна SHD, хипотония
Други съображения: На-

малява обструкцията в ЛК 
изходен тракт и симптомите 

при HCM

Флекаинид Удължава PR 
интервала, про-
дължителността 

на QRS и QT интер-
валаа

КЕС, VT (демаски-
ране на BrS ЕКГb)

200–400 mg 
(1–2 mg/kg за 10 min)

Сърдечни: 
Проаритмия (MVT, поня-
кога TdP), отрицателен 
инотропен ефект, сину-
сова брадикардия, AV 

блок, 1:1 AV проводимост 
по време на трептене

Екстракардиални:
Ефекти върху централна-
та нервна система (напр. 

сънливост, диплопия, 
главоболие)

Противопоказания:
Прекаран MИ, значителна 

SHD, BrS, тежка дисфункция 
на синусовия възел, тежки 

AV или вътрекамерни нару-
шения на проводимостта, 

наследствен LQTS
(различен от LQTS3), тежко
бъбречно заболяване (CrCl

<35 mL/min/1,73 m2)
Други съображения:

Прекратете, ако QRS се 
разшири >25% или се появи 

бедрен блок

Изо- 
протеренол

Увеличава често-
тата от синусовия 

възел, скъсява 
QT интервала

(Електрическа буря 
при BrS, идиопа-

тично VF, и ERS, TdP 
и предозиране на 
бета-блокерите; 
придобит LQTS)

Няма перорална 
употреба

(0.5–10 µg/min)

Сърдечни:
Синусова тахикардия, 

вазодилатация
Екстракардиални:

Главоболие, изпотяване, 
тремор

Противопоказания:
ОКС, LQTS

Други съображения:
Кратко плазмено полувреме

(2 min)

Лидокаин Без значими 
ефекти

(VT/VF 
във връзка с ОКС)

Няма перорална 
употреба

(50–200 mg болус, 
след това 

2–4 mg/min)

Сърдечни:
Сино-атриален арест

Екстракардиални:
Ефекти върху централна-
та нервна система (напр. 

сънливост, замайване)

Предпазни мерки:
Намалена доза при намален 

чернодробен кръвоток 
(напр. шок, β-блокада, тежка 

сърдечна недостатъчност
Други съображения:

По-ефективен при високи 
калиеви нива. Малко 

странични хемодинамични 
ефекти

Мексилетин Без значими 
ефекти

КЕС, VT 
(LQT3)

600–1200 mg
Насищаща доза: 

400 mg начална доза, 
последвана от 600 mg 
през първите 24 часа

Сърдечни:
Синусова брадикардия 

при дисфункция на сину-
совия възел, хипотония

Екстракардиални:
Ефекти в централната 
нервна система (напр. 

тремор, дизартрия, 
замайване), стомашно-

чревни оплаквания

Противопоказания:
Дисфункция на синусовия 

възел, тежки нарушения на 
AV проводимостта, тежка 
сърдечна недостатъчност

Прокаинамид Удължава PR ин-
тервала, продъл-
жителността на 

QRS и  
QT интервалаа

VT (100 mg болус, може 
да се повтори след 5 

минути,  
ако няма ефект,  

макс. 500–750 mg 
[макс. 50 mg/min]. 

След това 2–6 mg/min)

Сърдечни:
Синусова брадикардия, 

хипотония, TdP
Екстракардиални:

Обрив, миалгия, вас-
кулит, системен лупус, 

агранулоцитоза

Противопоказания:
Тежка дисфункция на 

синусовия възел, тежки 
нарушения на AV проводи-

мостта, тежки нарушения на 
вътрекамерната проводи-

мост, хипотония поради 
тежка ЛК дисфункция, BrS

Продължение
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Пропафенон Удължава PR 
интервала, про-
дължителността 

на QRS и QT интер-
валаа

КЕС, VT 450–900 mg Сърдечни:
Синусова брадикардия, 

AV блок, отрицателен 
инотропен ефект, про-

аритмия  
(MVT, понякога TdP)
Екстракардиални:
Стомашно-чревни 

смущения, главоболие, 
сухота в устата

Противопоказания:
Прекаран MИ, значителна 

SHD, BrS, тежка дисфункция 
на синусовия възел, тежки на-
рушения на AV или вътрека-
мерната проводимост, LQTS, 

сигнификантно бъбречно или 
чернодробно заболяване

Други съображения:
Прекратете, ако QRS се 

разшири >25% или при но-
вовъзникнал бедрен блок

Хинидин Увеличава често-
тата от синусовия 
възел  и удължава 

PR интервала, 
продължителнос-

тта на QRS и QT 
интервалаа

(VFc, BrS, SQTS) 600–1600 mg 
Натоварваща доза: 
Започнете с 200 mg 
на всеки 3 часа до 

поява на ефект, макс. 
3 g през първите 

24 часа

Сърдечни:
Хипотония, TdPd

Екстракардиални:
Стомашно-чревни 

нарушения, слухови и 
зрителни нарушения, 

объркване, левкопения, 
хемолитична анемия, 

тромбоцитопения, ана-
филаксия

Противопоказания:
Тежка дисфункция на 

синусовия възел, тежки 
нарушения на AV или вътре-

камерната проводимост, 
преживян МИ, значителна 

SHD, хипотония, LQTS

Ранолазин Намалява често-
тата от синусовия 
възел, удължава 

QT интервалаа

VT
(LQTS3)

750–2000 mg Сърдечни:
Синусова брадикардия, 

хипотония
Екстракардиален:
Замаяност, гадене, 

запек, стомашно-чревни 
смущения, главоболие, 

обрив

Противопоказания:
Тежка дисфункция на сину-

совия възел, тежка сърдечна
недостатъчност, LQTS 

(различен от LQTS3)
Предупреждения: 

Придружаващо лечение 
свързано с удължаване на 

QT интервала

Соталол Намалява често-
тата от синусовия 
възел, удължава 

QT интервалаа

VT 160–640 mg 
(0,5–1,5 mg/kg за 

10 min. Ако е необхо-
димо, може да бъдат 
повторени след 6h)

Вижте бета-блокери, 
TdPd (>2% от пациентите, 

внимателно проследя-
ване на QT интервала 

и CrCl)

Противопоказания:
Тежка дисфункция на сину-
совия възел, тежки смуще-

ния в AV проводимост, тежка 
сърдечна недостатъчност с 
намалена ЛКИФ, значителна 
ЛКХ, CrCl <30 ml/min, коро-

нарен вазоспазъм, LQTS
Предпазни мерки:

Съпътстващи лечения свър-
зани с удължаване на QT 

интервала, хипокалиемия
Други съображения:

Ефектите от блокирането на 
калиевите канали изискват 
по-висока доза, отколкото 
бета-блокерните ефекти

Верапамил Удължава 
PR интервала

(ЛК фасцикуларна 
тахикардия)

120–480 мг
(5–10 mg в бавен 

болус. При необхо-
димост може да се 

повтори в рамките на 
30 минути)

Сърдечни:
Синусова брадикардия 
при дисфункция на си-

нусовия възел, AV блок, 
отрицателен инотропен 

ефект, хипотония
Екстракардиални:
Стомашно-чревни 

нарушения, периферни 
отоци, зачервяване

Противопоказания:
Сърдечна недостатъчност 

с намалена ЛКИФ, тежка 
дисфункция на синусовия 

възел и тежки нарушения на 
AV проводимостта, VT

с неизвестен произход, ОКС, 
WPW синдром

Други съображения:
Нарастване на риска от ми-
опатия, когато се използва 

със статини

ОКС, остър коронарен синдром; ПМ, предсърдно мъждене; AV, атриовентрикуларен; BrS, синдром на Brugada; CPVT, 
катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия; CrCl, креатининов клирънс; ЕКГ, електрокардиограма; ERS, синдром 
на ранна реполяризация; HCM, хипертрофична кардиомиопатия; LQTS, синдром на удължен QT интервал; ЛК, лява камера; 
ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; ЛКХ, левокамерна хипертрофия; МИ, миокарден инфаркт; MVT, мономорфна 
камерна тахикардия; КЕС, камерни екстрасистоли; SHD, структурно сърдечно заболяване; SQTS, синдром на късия QT 
интервал; TdP, torsades de pointes; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия; WPW, Волф–Паркинсон–Уайт.
a Предпазна мярка при съпътстващи състояния или лекарства, които удължават QT интервала. Трябва да се преустанови, ако 
QTc >500 ms. Вижте Фигура 13 Алгоритъм за оценка преди започване и проследяване на пациенти, нуждаещи се от лекарства, 
свързани с удължаване на QT интервала.
b Ако аймалин не е наличен.
с Подостър МИ, мултифокални ектопични преждевременни контракции, свързани с Purkinje, ERS, идиопатично VF.
d Проаритмичните нежелани реакции изискват силни показания при пациенти без ICD.

Продължение
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6.2.2.	Лечение с устройства

6.2.2.1.	 Имплантируем кардиовертер дефибрилатор
ICD е неразделна част от лечението на пациенти, преживели 
CA поради VA или тези, за които се счита, че са изложени на 
висок риск от това. Недостатъците са високи първоначални 
разходи за устройството, усложнения свързани с устрой-
ството и относително големият брой лекувани, необходим 
за предотвратяване на една ВСС при първична превенция.

Мета-анализ на пациентско ниво на три ранни проучва-
ния на ICD349–351, сравняващи ICD с медикаментозна терапия 

за вторична профилактика на ВСС, е демонстрирал 28% на-
маление на смъртността (HR 0,72; 95% CI 0,6–0,87; P=0,0006) 
почти изцяло поради намаляване на аритмичната смърт (HR 
0,5; 95% CI 0,37–0,67; P <0,0001) в групата с ICD.352 Следовател-
но използването на ICD за вторична превенция на ВСС, на-
стъпила при липса на обратими причини, е широко прието.

Няколко рандомизирани контролирани проучва-
ния353-356 са установили ролята на ICD за първична профи-
лактика на ВСС при пациенти със сърдечна недостатъчност с 
ЛКИФ ≤35%. Докладваното намаление на смъртността беше 
подкрепено наскоро от два големи съвременни проспек-

Пациент, който се нуждае от блокери на натриевите канали

Оценка на рисковия профил
на пациента преди започване

ЕКГ 1-2 седмици след започване
или увеличаване на дозатае

Започнете лечениес

Започнете лечение при индивидуално решение
(риск/полза)d

Известно сърдечно заболяване
или

ЕКГ аномалии
или

Абнормна ехокардиограма

ΔQRS > 25%f или патологичен тест
с натоварване?

(нов BBB, ΔQRS >25% 
или QRS >130 ms)

Противопоказания:

Не

Не

• Синдром на Brugadaa

• Предишен МИ (флекаинид)b

• Тежка ЛК дисфункция
• Тежка клапна сърдечна болест
• Тежка брадикардия, BBB, > първа степен AV блок

Предпазни мерки:
• Всяка степен на ЛК дисфункция
• ЛК хипертрофия
• Всяко значимо клапно сърдечно заболяване
• AV блок първа степен
• Удължен QT интервал (дизопирамид, хинидин)

Вземете предвид смяна с друго лекарство
Помислете за намаляване на дозата

Помислете за измерване на серумното ниво
на лекарството

Да

Да

Продължете лечението
Информирайте пациента за

предупредителни симптоми (синкоп)
Периодична ЕКГ за оценка на ширината на QRS 

Контролни промени в бъбречната
и чернодробната функция

Дръжте сметка за потенциалните
лекарствени взаимодействия

Фигура 12:	 Алгоритъм за оценка преди започване и проследяване на пациенти, нуждаещи се от блокери на натриеви-
те канали.

AV, атриовентрикуларен; ВВВ, бедрен блок; ЕКГ, електрокардиограма; ЛК, лява камера; МИ, миокарден инфаркт.
a http://www.brugadadrugs.org.
b Флекаинид, енкаинид.
c Едновременно приложение на лекарства с AV нодален блокиращ ефект при пациенти с предсърдно мъждене или пред-
сърдно трептене.
d При носители на имплантируем кардиовертер дефибрилатор може да се приеме по-висок риск от лекарствено инду-
цирана проаритмия.
e Съгласно Препоръките на ESC 2020 г. за диагностика и лечение на предсърдно мъждене.348
f ΔQRS >25% не е абсолютна граница, а зависи от ширината на QRS преди започване на лекарството и индивидуалните 
съображения за съотношение риск–полза при пациента.
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тивни регистъра, включващи повече от 5000 пациенти.357,358 
В проучване EU-CERT-ICD, имплантирането на ICD за първич-
на превенция е било свързано с 27% по-ниска смъртност 
със сходни резултати при КАБ и ДКМП.357 Резултатите от из-
питване DANISH обаче показват, че ползата от смъртността 
може да е по-малко ясна при сегашни пациенти с неисхемич-
на сърдечна недостатъчност (вж. Раздел 7.1.3.1).359

При подготовката за терапия с ICD е от първостепенно 
значение да се вземе предвид продължителността на живо-
та на пациента, качеството на живот и съпътстващите забо-
лявания, както и да се преоценят и обсъдят тези проблеми с 
пациента по време на смяна на генератора. Има доказател-
ства, че пациенти с краен стадий на бъбречно заболяване, с 
диабет и пациенти в напреднала възраст имат по-малка или 
никаква полза от ICD за първична профилактика.357,360–362 
Жените са недостатъчно представени във всички изпитва-
ния на първичната профилактика и данните показват, че те 

може би имат по-малка полза.361 Рискът от ВСС като цяло 
трябва да се претегли спрямо индивидуалния конкурентен 
риск от не-аритмична смърт.363,364

В контекста на ориентираната към пациента медицина, 
лекарите и здравните специалисти трябва да ангажират 
кандидатите и получателите на ICD в съвместен процес на 
вземане на решения. Комуникацията на подходяща инфор-
мация, осигуряваща добро разбиране на ползите, рисковете 
и потенциалните последици от различните опции, за да се 
даде възможност на пациента да участва във вземането на 
решения, е задължителна. Този споделен процес на вземане 
на решение трябва да обсъди различните сценарии, вклю-
чително имплантиране на ICD за първична профилактика, 
обмисляне на необходимостта от подмяна на генератора на 
ICD и грижите в края на живота. Важно е, че възприятието 
за “добро качество на живота” зависи от множество факто-
ри, които се претеглят по различен начин от хора с различен 

Пациент, нуждаещ се от лекарство, свързано с удължаване на QT интервалаa

Оценка на рисковия профил
на пациента преди започване

ЕКГ изходно, след 1 ден и след 1–2 седмици
от началото или след увеличаване на дозатас

Продължете лечението
Информирайте пациента за предупредителните симптоми (синкоп)
Контролирайте промените в бъбречната и чернодробната функция

Дръжте сметка за потенциалните лекарствени взаимодействия

Започнете лечение

QTc >500 ms

Противопоказан: Не започвайте лечението

 indication with close

Дълъг QT синдром
или базален QTc >500 msb

Хипокалиемия/хипомагнезиемия/
бъбречна недостатъчност/чернодробна

недостатъчност/ЛК хипертрофия/сърдечна
недостатъчност/допълнително

удължаващо QT лекарство

Не

Не

Не

Помислете за смяна с друго лекарство
Ако показанията са силни, помислете за намаляване на дозата

Вземете предвид измерване на серумното ниво на лекарството
Да

Да

Да

Фигура 13:	 Алгоритъм за оценка преди началото и проследяване на пациенти, нуждаещи се от лекарства свързани с 
удължаване на QT.

ЕКГ, електрокардиограма; ЛК, лява камера.
a http://www.crediblemeds.org.
b При силни показания и липса на алтернативно лечение, консултирайте се със специалист.
c Съгласно Препоръки за ESC 2020 г. за диагностика и лечение на предсърдно мъждене.348
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културен, религиозен и социално-икономически произход. 
Въпреки че клинично-предиктивните скорове като MADIT-
ICD,365 могат да осигурят полезна допълнителна информа-
ция, вземането на клинично решение не трябва да разчита 
само на такива резултати.

Усложненията на ICD терапията включват неподходящи 
терапии, фрактури на електрода и инфекции свързани с 
устройството. Беше въведен подкожен имплантируем кар-
диовертер дефибрилатор (S-ICD) за справяне с проблеми, 
свързани с трансвенозните електроди. S-ICD няма интравас-
куларен проводник и следователно не може да осигури ATP. 
В проучването PRAETORIAN 849 пациенти с ICD, но без инди-
кация за пейсиране, бяха рандомизирани да получат S-ICD 
или трансвенозен ICD.366 При среден срок на проследяване 
49 месеца беше показана немалостойност за първичната 
крайна точка на свързваните с устройството усложнения и 
немотивирани шокове. Процентът на немотивираните шо-
кове е 9,7% в групата на S-ICD и 7,3% в групата на ICD (HR 1,43; 
95% CI 0,89–2,30), а процентът на свързаните с устройството 

усложнения е 5,9% в S-ICD и 9,8% в групата на ICD (HR 0,69; 
95% CI 0,44–1,09). Не е имало разлика и във вторичната край-
на точка смърт и мотивирани шокове, но проучването не е 
имал достатъчна статистическа сила за доказване на нема-
лостойност на тази вторична крайна точка. Трябва да се от-
бележи, че повече от 80% от включените пациенти са били в 
клас I и II по NYHA и че включените пациенти са били по-мла-
ди в сравнение с предишни изпитвания на ICD.

6.2.2.2.	 Добавяне на сърдечна ресинхронизираща терапия2

Сърдечната ресинхронизираща терапия (CRT) действител-
но намалява смъртността при сърдечна недостатъчност,367 
а внимателната оценка на потенциалната полза от CRT при 
пациенти с индикация за ICD преди имплантирането е за-
дължителна.2 Ролята на добавянето на дефибрилатор е по-
малко установена.368,369 Продължаващото рандомизирано 
контролирано проучване RESET-CRT има за цел да определи 
въздействието на CRT-дефибрилатора върху общата смърт-
ност и ВСС при пациенти със сърдечна недостатъчност с по-
казание за CRT.

6.2.2.3.	 Преносим кардиовертер дефибрилатор-жилетка
Преносимият кардиовертер дефибрилатор-жилетка (WCD) 
е външен дефибрилатор, за който е доказано, че открива 
успешно и лекува VT и VF.370 Следователно е подходящ за 
пациенти, които са изложени на риск, но временно не са 
кандидати за ICD поради, например, екстракция на инфекти-
рано устройство и последващо антибиотично лечение.371 
Нерешен проблем е защитата на пациентите в ранната фаза 
(40 дни) след МИ. Проучването VEST включва 2302 пациенти 
с остър инфаркт на миокарда и ЛКИФ ≤35% и ги рандомизи-
ра рано в съотношение 2:1 да получат WCD или не при ръ-
ководено от препоръките оптимално медицинско лечение 
(OMT).372 След проследяване от 90 дни не е имало разлика в 
първичната крайна точка аритмична смърт (1,6 спрямо 2,4%; 

Препоръки
Таблица 11:	 Препоръки за имплантиране на кардио-

вертер дефибрилатор (общи аспекти)

Препоръки Класa Нивоb

Имплантирането на кардиовертер дефибрила-
тор се препоръчва само при пациенти, за които 
се очаква преживяемост при добро качество на 
живота >1 година.

I C

Не се препоръчва имплантиране на ICD при па-
циенти с непрекъснати VAs, докато не се постиг-
не контрол на VA.

III C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 12:	 Препоръки за вторична профилактика 

на внезапна сърдечна смърт*

Препоръки Класa Нивоb

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациен-
ти с документирано VF или хемодинамично непо-
носима VT при липса на обратими причини.349–352

I A

При пациенти с VT/VF, индикация за ICD и липса 
на противопоказание за амиодарон, амиодарон 
може да се има предвид, когато няма възмож-
ност за ICD, когато има контра-индикации пора-
ди конкуриращи се медицински причини или е 
отхвърлен от самия пациент.

IIb C

При пациенти със SMVT или SPVT/VF, предизвика-
ни от КЕС с подобна морфология и индикация за 
ICD, може да се има предвид катетърна аблация, 
когато няма възможност за ICD, когато има кон-
тра-индикации поради конкуриращи се медицин-
ски причини или е отхвърлен от самия пациент.

IIb C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; КЕС, камерни 
екстрасистоли; SMVT, продължителна мономорфна VT; SPVT, про-
дължителна полиморфна VT; VF, камерно мъждене; VT, камерна та-
хикардия.
* За първична превенция и специфични аспекти на вторичната пре-
венция, отидете в Раздел 7.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 13:	 Препоръки за подкожен имплантируем 

кардиовертер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

Подкожният дефибрилатор трябва да се раз-
глежда като алтернатива на трансвенозния де-
фибрилатор при пациенти с показание за ICD, 
когато антибрадикардна стимулация, сърдечна 
ре-синхронизация, или ATP не са необходими.366

IIa B

ATP, антитахикардно пейсиране; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 14:	 Препоръки за добавяне на сърдечна ре-

синхронизираща терапия към имплан-
тируем кардиовертер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

Когато е показан ICD се препоръчва да се пре-
цени дали пациентът би могъл да има полза от 
CRT-дефибрилатор.367

I C

CRT, сърдечна ресинхронизираща терапия; ICD, имплантируем кар-
диовертер дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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RR 0,67; 95% CI 0,37–1,21; P = 0,18). Появило се е безпокойство 
от ниското медианно време на носене от 18 h (IQR 3,8–22,7). 
Медианното време на носене е било по-високо (23,4 h, IQR 
22,2–23,8) в скорошен многоцентров регистър след струк-
турирано обучение на пациентите.371 Въпреки това, въз ос-
нова на наличните данни, работната група не препоръчва 
рутинна употреба на WCD в ранните периоди след МИ. Не-
зависимо от това, използването на устройството може да 
се има предвид при избрани пациенти след МИ, за които се 
счита, че са изложени на висок риск от ВСС.

Данните за ползата от WCD за първична профилактика 
на ВСС в други клинични ситуации (напр. остър миокардит, 
показание за първична профилактика по време на бремен-
ност) са оскъдни и понастоящем не могат да бъдат направе-
ни препоръки.

6.2.3.	Специални аспекти на терапията с 
устройства

6.2.3.1.	 Оптимизация при програмиране на 
устройството

Оптимизираното програмиране на ICD е от съществено зна-
чение за свеждане до минимум на тежестта на терапията с 
ICD и за подобряване на изхода на пациента.373–375 Подробни 
препоръки са налични в консенсусни документи на експер-
тите.376,377 Брадикардният режим трябва да бъде персонали-
зиран, за да се предотврати ненужното ДК пейсиране, като 
по този начин се намаляват хоспитализациите за сърдечна 
недостатъчност и общата смъртност378–380 ( ESC CardioMed, 
глава 43.21).381 Стратегията за програмиране на детекция 
на тахикардията, включваща удължени настройки и високи 
прагове на честота (≥188 bpm проучване Advance III,382 ≥200 
MADIT-RIT383) намалява ICD терапиите и общата смъртност, 
без да увеличава риска от синкоп.373,382,383 Доказателствата са 
по-силни за първичната превенция в сравнение с показания-
та за вторична превенция382 ( ESC CardioMed, глава 43.21).381 
Последователното използване на SVT/VT дискриминатори, 
дори при честоти до 230 удара в минута, се препоръчва при 
реципиенти на ICD без пълен сърдечен блок за намаляване 
на немотивираните терапии.383–385 Правилното предсърдно 
сензиране е предпоставка за активирането на двукухинните 
дискриминатори376 (  ESC CardioMed, глава 43.21).381 Като 
цяло, програмирането на детекция в множество зони се пред-
почита, защото позволява усъвършенствана детекция и те-
рапия при тахикардии с различни честоти.383,386 Еднозоново 
програмиране с висока честота на детекция може да се има 
предвид при пациенти с висока вероятност само за VF (напр. 

първични електрически заболявания).387 При подкожните 
ICDs трябва да се програмира конфигурация с две зони. До-
казано е, че стандартизираното програмиране, включващо 
по-ниска зона на „условен шок“ с активирани алгоритми за 
дискриминация и по-висока „шокова зона“, базирана само на 
честотни критерии, намалява честотата на немотивирания 
шок, без да компрометира безопасността на пациента.388–390 
Беше доказано, че системното използване на погасяваща ATP 
преди подаване на шок, включително и при много бързи ка-
мерни тахиаритмии, намалява шоковата терапия без увелича-
ване на аритмичния синкоп.375,384,391 ATP под формата на залп 
с фиксирана честота (burst) е за предпочитане пред залповете 
с нарастваща честота (ramp), поради повишената ефикасност 
при първото погасяване на тахикардията.392 За проследяване 
на носителите на ICD трябва да бъде насърчено включване на 
дистанционно наблюдение, за да се оптимизира наблюдение-
то на целостта на устройството, да се даде възможност за бър-
зо откриване и управление на събития, които могат да бъдат 
предприети,за да се предотврати появата на немотивирани 

Препоръки
Таблица 15:	 Препоръки за преносим кардиовертер 

дефибрилатор-жилетка

Препоръки Класa Нивоb

WCD трябва да се вземе предвид при възрастни 
пациенти с индикация за ICD за вторична про-
филактика, които временно не са кандидати за 
имплантиране на ICD.

IIa C

WCD може да се има предвид в ранната фаза 
след МИ при избрани пациенти.371,372 IIb B

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; WCD, преносим 
кардиовертер дефибрилатор-жилетка.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 16:	 Препоръки за оптимизирано програми-

ране на устройството

Препоръки Класa Нивоb

Показано е оптимизирано програмиране на ICD, 
за да се избегнат немотивирани и ненужни тера-
пии и да се намали смъртността.373–375

I A

При пациенти с еднокухинен или двукухинен 
ICD без показания за антибрадикардно пейси-
ране се препоръчва минимизиране на камерно-
то пейсиране.378–380

I A

Показано е програмиране на удължени настрой-
ки за детекция (критерии за продължителност 
най-малко 6–12 сек. или 30 интервала).373,382,383

I A

Препоръчва се програмиране на граница на 
най-бавната тахикардия подлежаща на лечение 
≥188 b.p.m. при пациенти с ICD за първична про-
филактика.382,383

I A

При пациенти със SHD се препоръчва програ-
миране на най-малко една ATP терапия във 
всички зони на тахиаритмия.375,384,391

I A

Препоръчва се да бъдат програмирани алгори-
тми за дискриминация на SVT срещу VT за тахи-
кардии с честота до 230 b.p.m.383–385

I B

Препоръчва се да активирате алармен сигнал за 
повреда на електрода.397–399 I B

Препоръчва се дистанционно мониториране, за 
да бъде намалена честотата на немотивираните 
шокове.395

I B

Програмиране на burst ATP като първи опит се 
препоръчва пред ramp ATP.392 I B

За S-ICD се препоръчва конфигурация с двойна 
зона за детекция с активиране на дискримина-
ционния алгоритъм в по-долната условна шоко-
ва зона.388–390

I B

За рутинно програмиране на ICD трябва да се 
вземе предвид активиране на повече от една 
зона за детекция на тахикардия.383,386

IIa B

ATP, анти-тахикардно пейсиране; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор; SHD, структурно сърдечно заболяване; S-ICD, по-
дкожен ICD; SVT, надкамерна тахикардия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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шокове393–396 ( ESC CardioMed, глава 43.21).381 Предложени-
те препоръки за оптимално програмиране на устройството са 
приложими за повечето получатели на ICD. При отделни паци-
енти може да е необходима персонализация.

6.2.3.2.	 Придружаващо лечение за избягване на немотиви-
рана терапия с имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор

Освен оптимизация на програмирането на устройството, 
фармакологичното и/или инвазивното лечение може да пре-
дотврати немотивирана ICD терапия. Бета-блокерите (карве-
дилол превъзхожда метопролол в MADIT-CRT) трябва да се 
титрират до максималната поносима доза при пациенти със 
сърдечна недостатъчност, за да се намали рискът от немоти-
вирана терапия.400 При пациенти с немотивирани терапии по-
ради рецидивираща SVT, катетърната аблация трябва да бъде 
лечение от първи порядък, като се има предвид неговият ви-
сок успех и ниският процент усложнения.302,401–403 В случай на 
свързани с ПМ немотивирани терапии, които не се повлияват 
от оптимизирано фармакологично лечение за контрол на чес-
тотата, се предлага индивидуализирана стратегия за лечение 
(контрол на честотата срещу контрол на ритъма), зависеща от 
характеристиките на пациента.348 При пациенти с ранно ПМ, 
приемането на стратегия за ритъмен контрол е подобрило 
изхода при пациентите в проучването EAST-AFNET.4.404 При 
пациенти със CRT-дефибрилатор, аблацията на AV възела е 
свързана с намален брой немотивирани ICD шокове и по-ни-
ска честота на хоспитализацията в сравнение с лекарственото 
лечение405 ( ESC CardioMed глава 41.14).406

6.2.3.3.	 Психо-социално въздействие на лечението с им-
плантируем кардиовертер дефибрилатор

Почти 20% от получилите ICD страдат от тревожност и депре-
сия, които са свързани с повишена смъртност.408–411 При паци-
ентите с ICD психологическият дистрес се причинява главно от 
загрижеността за потенциално получаване на шокове от ICD, а 
не от това, че са получили ICD шок.412,413 Така, оценката на тре-
вожността, свързана с ICD, се препоръчва при всички пациенти 
с ICD, преди да настъпят ICD шокове. Систематичният скрининг 
на пациенти с ICD за психологически дистрес е осъществим 
чрез използването на специфични въпросници.413–416

Значителна част от пациентите с ICD с клинично значими 
симптоми на тревожност и депресия остават недостатъчно ле-
кувани.417 Необходима е комуникация с всички получатели на 
ICD, за да се изяснят погрешните схващания относно функцията 

на устройството, да се обсъдят опасения относно сексуалното 
функциониране, ограниченията за шофиране, и да се препоръ-
ча план за действие в случай на шокова терапия.418,419 Може да 
е необходимо насочване към специалисти по психично здраве 
за специфични интервенции.418,420 Когнитивно-поведенческата 
терапия може да бъде осигурена и от обучени кардиологични 
медицински сестри за облекчаване на тревожността.421 Уеб-
базираните интервенции могат да се окажат полезни и за по-
добряване на психо-социалното благополучие при пациенти с 
ICD с повишен психо-социален дистрес.422

6.2.3.4.	 Пациенти с устройства за подпомагане на лявата 
камера

VAs се срещат често сред носителите на устройство за под-
помагане на лявата камера (LVAD).425-428 Обикновено VAs се 
понасят добре, тъй като LVADs поддържат адекватен сърде-
чен дебит и предотвратяват циркулаторен колапс.429 Въпре-
ки това, продължителните нелекувани VAs могат да доведат 
до циркулаторен колапс дори при наличие на LVAD, особено 
скоро след имплантиране на устройството и при пациенти с 
по-висока белодробна съдова резистентност.430 VAs преди и 
след имплантирането на LVAD са свързани с повишен риск 
от сърдечно-съдова и обща смъртност, докато ICD може 
значително да намали продължителната VA.425,426,431–434 Тези 
данни подкрепят имплантиране на ICD за вторична превен-
ция при реципиенти на LVAD със симптомна VA.

Обсервационни проучвания при пациенти с предишно 
поколение пулсативен LVAD съобщиха за по-дълга преживя-
емост с ICD435–437 ( ( ESC CardioMed, глава 37.32).438

Последните регистри, включващи носители на LVAD с 
непрекъснат поток, поставят под съмнение намаляването 
на смъртността от ICD, но наличните данни са противоречи-
ви.425,426,428,439,440 Анализът на регистъра INTERMACS, включващ 

Препоръки
Таблица 17:	 Препоръки за придружаващо лечение за 

избягване на немотивирана терапия с им-
плантируем кардиовертер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се катетърна аблация при пациен-
ти с ICD с рецидивираща SVT, водеща до немоти-
вирани ICD терапии.401,402

I C

Фармакологично лечение или катетърна абла-
ция се препоръчва при пациенти със свързани 
с ПМ немотивирани ICD терапии, въпреки опти-
малното ICD програмиране.401,405,407

I C

ПМ, предсърдно мъждене; ICD, имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор; SVT, надкамерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 19:	 Препоръки за имплантиране на карди-

овертер дефибрилатор при реципиенти 
на левокамерно асистиращо устройство

Препоръки Класa Нивоb

Имплантирането на ICD трябва да се обмисли 
при реципиенти на LVAD със симптомни про-
дължителни VA.425,431

IIa B

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LVAD, устройства 
за подпомагане на лявата камера; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 18:	 Препоръки за психо-социално лечение 

след имплантиране на имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с ICD се препоръчва оценка на пси-
хологическия статус и лечение на дистреса.421–423 I C

Препоръчва се комуникацията между пациент и 
лекар/медицински специалист с цел справяне с опа-
сенията, свързани с ICD, и за обсъждане на въпроси, 
свързани с качеството на живота, преди имплантира-
не на ICD и по време на болестната прогресия.412,424

I C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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най-голямата кохорта LVAD с непрекъснат поток, показа, че 
наличието на ICD не е свързано с удължена преживяемост.428 
Липсата на документирана полза за оцеляване сред носите-
лите на LVAD с непрекъснат поток, заедно с вероятността за 
толериране на VA и съответните рискове при поставяне на 
ICD при тези пациенти (риск от инфекция, взаимодействие с 
устройството), благоприятства индивидуализиран подход.

6.2.3.5.	 Усложнения при устройствата
Предотвратяване на усложненията от ICD е важно за намаля-
ване на свързаната заболеваемост, смъртност и финансово на-
товарване. По време на имплантиране на устройствата трябва 
да се приложи антибиотична профилактика, перипроцедурна 
подготовка на пациента и подходяща хирургична техника, за 
да се предотвратят инфекции на устройството и образуване на 
джобен хематом.441–443 Достъпът до цефаличната или аксилар-
ната вена е за предпочитане пред подключичната вена, за да се 
намали рискът на пневмоторакс и повреда на електрода.444–446 
Правилният избор на ICD системи е важен. Еднокухинните ICD 
се препоръчват при пациентите за първична профилактика 
без показания за предсърдно или секвенциално AV пейсира-
не. Това намалява перипроцедурните усложнения и замените 
на генератора в сравнение с двукухинните ICD. Този подход 
не увеличава риска от немотивирани шокове, ако се използва 
оптимално програмиране на устройството.447–450 Рутинното 
използване на дефибрилаторни електроди с една намотка се 
предпочита поради по-ниския риск от усложнения по време 
на отстраняване на електрода без свързани разлики в ефикас-
ността на шока.451,452 Използването на електроди с двойна на-
мотка може да се вземе предвид в клинични условия, при кои-
то се подозира по-висок праг на дефибрилатора, напр. ХКМП, 
десностранни имплантации.453,454

6.2.3.6.	 Съображения в края на живота
Пациентите с активни ICD имат значителна честота на шоко-
ве в последната фаза от живота.455 При терминално болни 
пациенти и в края на живота здравните специалисти могат 
да улеснят вземането на решение от пациента и семейство-
то на пациента, като обяснят по чувствителен и разбираем 
начин ползите и тежестта от продължаването на терапията с 
ICD.456 Пациентите трябва да бъдат информирани за възмож-
ностите за деактивиране на ICD. Като цяло, деактивирането 

на анти-брадикардната терапия не се препоръчва, за да се 
избегне влошаване на качеството на живот, а в някои страни 
деактивирането при пациенти със зависимост от пейсмей-
кър може да бъде забранено от закона.457 Деактивирането 
трябва да се обсъди преди имплантиране на устройство и 
когато има значително влошаване на здравословното със-
тояние на пациента. Въпреки нарастващата тенденция за 
разглеждане и деактивиране на устройството след внима-
телно обмисляне, текущите проценти са все още ниски и има 
нужда от подобрена грижа за пациента.458,459

6.2.4.	Интервенционална терапия

6.2.4.1.	 Катетърна аблация

6.2.4.1.1.	 Пациенти със структурно сърдечно заболяване.
При пациенти със SHD, SMVTs се дължат най-вече на риен-
три-механизъм свързан с цикатрикс.460–465

Поради по-висок риск от ВСС, имплантирането на ICD 
обикновено се препоръчва при пациенти с продължителни 
VA, свързани със SHD.466–468 Всъщност, ICD не предотвратя-
ват VA и много от тези пациенти биха получили симптоматич-
ни рецидиви на VT/VF, водещи до синкоп или ICD шокове и 
може да се нуждаят от допълнително лечение.330,383,419,469–471

При пациенти със SHD изборът на антиаритмични средства 
е ограничен най-вече до бета-блокери, соталол и амиодарон за 
подпомагане на контрола върху рецидивите на VT/VF, а това ле-
чение се възпрепятства често от странични ефекти.318,472

Благодарение на постигнатия през последните три десе-
тилетия напредък, катетърната аблация става все по-важна 
за лечението на свързани с цикатрикс VTs.473 От началото на 
90-те години на миналия век катетърната аблация на BBR-VT е 
много успешна474–477 и се счита за терапия от първа линия466,467 
(Фигура 5). Впоследствие беше доказано, че катетърната абла-
ция е много ефективна за контрол на непрекъснатите VTs или 
електрически бури330,331 и за намаляване на последващото 
обременяване с VT. Много обсервационни проучвания показ-
ват положителен ефект от аблацията на VT върху клиничния 
изход по отношение на рецидивите на VT.478–483 При пациенти 
с КАБ, в три рандомизирани проучвания471,484,485 се съобщава 
че катетърната аблация, сравнена с конвенционалното лече-
ние, намалява вероятността за последващи ICD шокове и пре-
дотвратява повторните епизоди на VT.

Критичната част на риентри кръговете на VT, наричана 
„защитèн VT истмус”, е основна цел на аблацията,460,486 но 
е много трудно да се демаскира при хемодинамично непо-
носима VT.487,488 Поради високата вероятност за множество 
риентри кръгове в цикатрикса и трудностите при иденти-
фициране на критичните истмуси, стратегията за аблация 

Препоръки
Таблица 20:	 Препоръки за предотвратяване на ус-

ложнения от имплантируем кардиовер-
тер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

Препоръчва се еднокухинен ICD пред двукухи-
нен ICD при първична профилактика на паци-
енти без настояща или очаквана индикация за 
предсърдно или AV секвенциално пейсиране, 
поради по-нисък риск от свързани с устрой-
ството усложнения.447,448,450

I A

Използването на електроди с една намотка 
пред ICD електроди с двойна намотка трябва да 
се вземе предвид, поради по-ниския процент 
усложнения при трансвенозна екстракция на 
електрода.451

IIa C

AV, атриовентрикуларен; ICD, имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 21:	 Препоръки за проблеми в края на живо-

та при носители на имплантируеми кар-
диовертер дефибрилатор

Препоръки Класa Нивоb

Информирана дискусия с пациента и семейство-
то относно възможностите за деактивиране на 
ICD и съвместно вземане на решения са показа-
ни преди имплантиране и в случай на значител-
но влошаване на здравословния статус.458

I C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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се разви през годините към по-разширена аблация на арит-
могенния субстрат.489–492 Трябва да се обърне специално 
внимание на случаите с PVT/VF, инициирани от подобни КЕС 
, където задействащата КЕС (често свързана с мрежата на 
Purkinje) трябва да бъде прицел на аблация.221,332,333,493

Електро-физиологичните характеристики на кръговете на 
VT зависят от основното SHD. По този начин пост-инфарктните 
VT са свързани главно с ендокарден VT кръг (податлив на ен-
докардна аблация), докато местоположението на риентри VT 
кръговете е по-разнообразно при пациенти с кардиомиопа-
тии.494–496 Интрамуралното и/или епикардното засягане при 
тях се срещат по-често. Това допринася значително за разли-
ката в клиничните резултати при VT аблация по отношение на 
подлежащото сърдечно заболяване, като при КАБ резултатът е 
по-добър, отколкото при неисхемични етиологии.497–499

Ефективната аблация изисква трайни аблационни лезии 
на аритмогенна тъкан. В някои случаи, като интрамурални VT, 
остават трудности при постигането на тази цел с настоящите 
катетри, независимо от подхода (ендокарден/епикарден).500 
За да се подобри образуването на миокардни лезии, сега се 
прави оценка на нови катетърни техники (напр. биполярна/
иглена аблация, транскоронарна алкохолна аблация),501–506 
както и на лъчетерапевтичната аблация507,508 или хирургична-
та аблация,509 които понастоящем са спасителни лечения.

При планиране на VT аблация е важно да се събере ця-
лата налична информация за аритмогенния субстрат, особе-
но за идентифициране на цикатриксите (чрез използване на 
CMR или CT сканиране),510–514 и за определяне на изходното 
място на VAs чрез документиране на 12-канална ЕКГ на кли-
ничните VTs или КЕС, които индуцират PVT/VF.

Средният дългосрочен процент на успеваемост на VT 
аблация варира от 30% до 70%, в зависимост от подлежащата 
SHD.481,515–518 Може да възникнат пери-процедурни усложне-
ния, по-специално инсулт, сърдечна тампонада или смърт.519–522

6.2.4.1.2.	  Пациенти без очевидно структурно сърдечно забо-
ляване.

„Идиопатични VTs“ е терминът за VTs, които не са свързани 
със SHD или генетичен аритмичен синдром. Повечето иди-
опатични VT се дължат на тригерна активност, но верапа-
мил-сензитивните фасцикуларни VT се дължат на риентри 
механизъм (включващ ЛК мрежа на Purkinje).523 Три важни 
ключови характеристики разграничават идиопатичните VT 
от VT, свързани със SHD. Първо, идиопатичните VT произхож-
дат най-вече от едно място и специфична област на сърцето 
(а именно изходните трактове на дясната или лявата каме-
ра,524,525 по периметъра на клапните пръстени,526–528 папи-
ларните мускули,529 или ЛК мрежа на Purkinje).523 Второ, при 
идиопатичните VTs няма доловим цикатрикс.530 И накрая, 
идиопатичните VTs имат доброкачествена прогноза, така че 
обикновено не се препоръчва имплантиране на ICD.466

Мястото на най-ранно активиране по време на VT е цел-
та на аблация за фокалните източници, докато анормалната 
тъкан на Purkinje (с диастолна активност по време на VT) е 
целта на аблация при лявата фасцикуларна VT.531,532

Катетърната аблация е дефинитивно лечение при пове-
чето пациенти с идиопатична VT, а пери-процедурните ус-
ложнения са редки.533–537

6.2.4.2.	 Автономна модулация
Ролята на автономната нервна система за насърчаване на 
аритмиите отдавна е призната, което води до концепцията 
за триъгълника на Coumel за аритмогенезата.538

Доказано е, че симпатиковата активация играе ключова 
роля в индуцирането на VAs при някои заболявания, като вро-
ден LQTS и CPVT,539,540, а за левостранната сърдечна симпати-
кова денервация беше доказано, че е свързана с намаляване 
на честотата на аритмогенния синкоп при вроден LQTS.541,542 
Ефикасността на сърдечната симпатикова блокада чрез раз-
лични подходи (торакална епидурална анестезия, перкутанна 
анестезия или хирургична резекция на ganglion stellatum) за 
намаляване на обременяването с аритмия при рефрактерна 
VT/VF е призната в няколко малки обсервационни проучва-
ния.326,328,340 Необходими са допълнителни проучвания за 
оценка кои пациентите могат да се възползват от модулация 
на автономната нервна система за по-добър контрол на VT/VF.

7.	 Диагностична оценка, 
лечение и стратификация 
на риска според клиничното 
представяне и известното 
(вероятното) заболяване

7.1.	 Специфични структурни сърдечни 
заболявания

7.1.1.	 Коронарна артериална болест
7.1.1.1.	 Остри коронарни синдроми и вазоспазъм

7.1.1.1.1.	 Остри коронарни синдроми.
ВСС е основна причина за смъртност при ОКС, причинена 
най-вече от продължителни VAs, по-специално VF. По-голя-
мата част от проучванията са докладвали за пациенти със 
STEMI. От пациентите със STEMI 4–12% развиват VA в рамките 
на първите 48 h след началото на симптомите.69,543,544 VA пре-
ди реперфузия са по-чести от индуцираните от реперфузия 
или възникващи след реперфузия аритмии при STEMI.545 Хе-
модинамична нестабилност, кардиогенен шок, ЛКИФ < 40%, 
и сумата от отклоненията на ST-сегмента във всички отвеж-
дания са независими предиктори за VA при STEMI, както и 
при не-STEMI.69,546 Освен това образът на ранна реполяриза-
ция е свързан с повишен риск от VA и ВСС при ОКС.547

Профилактика на камерните аритмии при инфаркт на мио
карда с ST елевация

Спешната реперфузия е най-важната терапия,292 548 тъй 
като острата исхемия предизвиква аритмии. Лечението с бета-
блокери също се препоръчва за предотвратяване на VA.3,549 В 
скорошно рандомизирано проучване на пациенти със STEMI, 
ранният интравенозен метопролол преди перкутанна коро-
нарна интервенция е намалил честотата на аритмиите в ост-
рата фаза и не е бил свързан с увеличаване на нежеланите 
събития.550 Профилактичното лечение с AADs не е доказано 
да е полезно и дори може да бъде вредно.322 Коригирането на 
електролитния дисбаланс е силно препоръчително.289

Лечение на продължителна камерна тахикардия и камерно 
мъждене при остър коронарен синдром

Електрическата кардиоверсия или дефибрилация е ин-
тервенция на избор за остро прекъсване на VAs при пациен-
ти с ОКС (Фигура 14).205,339 Рецидивиращата продължителна 
VT, особено когато е полиморфна, или рецидивиращото VF 
може да показват непълна реперфузия или рецидив на ос-
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тра исхемия. В този случай е показана незабавна коронарна 
ангиография.3 За рецидивираща PVT, дегенерираща във VF, 

се препоръчват бета-блокери.551,552 В допълнение, дълбо-
ката седация може да бъде полезна за намаляване на епи-

Профилактика и лечение на VА в острата фаза на STEMI

Бета-блокер i.v. преди ПКИ, ако не е противопоказана,b

(Клас IIa)

Спешна КАГ и реваскуларизация
(Клас I)

Допълнителна реваскуларизация, ако е необходимоa

(Клас I)

Попълване на K+, Mg2+ a

(Клас I)

Бета-блокер i.v.b

(Клас I)

Амиодарон i.v.
(Клас IIa)

Лидокаин i.v.
(Клас IIb)

Дълбока седация/интубацияc

(Клас IIb)

Седация (за комфорт)c

(Клас I)

VA

Повтаряща се VA

Автономна модулацияc

(Клас IIb)

Катетърна аблацияd

(Клас IIa)

Механична циркулаторна подкрепаc

(Клас IIb)

Погасяващо пейсиранеа

(Клас IIa)

Повтаряща се VA

Фигура 14:	 Алгоритъм за профилактика и лечение на камерни аритмии при инфаркт на миокарда с ST-елевация.
КАГ, коронарна ангиограма; ПКИ, перкутанна коронарна интервенция; STEMI, инфаркт на миокарда с ST-елевация; VA, камер-
ни аритмии
a Насоките на ESC от 2017 г. за лечение на остър миокарден инфаркт при пациенти с елевация на ST-сегмента.
b Интравенозните бета-блокери трябва да се избягват при пациенти с хипотония, остра сърдечна недостатъчност, AV 
блок или тежка брадикардия.
c Блок-схема за управление на електрическа буря.
d Ако сходна КЕС задейства повторна полиморфна VA..
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зодите на VT или VF.553 Интравенозният амиодарон трябва 
да се вземе предвид за остро потискане на рецидивиращи 
хемодинамично значими VA, въпреки че има малко контро-
лирани проучвания за амиодарон по време на STEMI554, а 
доказателствата в тази ситуация са основно екстраполирани 
от проучвания на OHCA.555 Ако лечението с бета-блокери и 
амиодарон не е ефективно, може да се обмисли лидокаин.322 
Използването на други AADs при ОКС не се препоръчва.549,556 
При хемодинамично нестабилни пациенти с рефрактерна VA 
може да се вземе предвид механично подпомагане на кръ-
вообращението.336,557 За VA в контекста на относителна бра-
дикардия или свързана с пауза, пейсирането може да бъде 
ефективен метод за предотвратяване на рецидиви.

Прогностично значение на ранните камерни аритмии
Ранните VA се дефинират като VT/VF, възникващи в рам-

ките на 48 h след STEMI. В съвременната ера на реваскула-
ризация, базирана на перкутанна коронарна интервенция 
(ПКИ), почти всички VA се появяват в рамките на първите 
24 h.558 Ранните VA са свързани с до шесткратно увеличе-
ние на вътре-болничната смъртност, докато дългосрочната 
прогноза изглежда не се засяга значимо.543,559,560 В проспек-
тивно кохортно проучване, пациентите с VF по време на ост-
рата фаза на STEMI са имали ниска и много сходна честота на 
късна ВСС в сравнение с пациентите без VF при 5-годишно 
наблюдение.560 Трябва да се отбележи, че ранната мономор-
фна VT е била свързана със значително по-висока честота на 
адекватни включвания на ICD в сравнение с ранното VF и е 
била независим предиктор за смърт при дългосрочно про-
следяване.561 Прогностичната значимост на VT и VF в острата 
фаза на МI може да бъде различна. Въздействието на VA, въз-
никваща късно след реперфузия (>48 h) върху късната ВСС, 
е по-малко ясно.

Podolecki et al.559 наскоро показаха, че дългосрочната 
обща смъртност след STEMI се предсказва от VA, възниква-
ща късно след реперфузия (>48 h след реперфузия), дока-
то ранните реперфузионни VAs не повлияват 5-годишния 
резултат. Необходими са допълнителни проучвания за из-
ясняване на въздействието на VA, възникваща >48 h след 
STEMI върху късната ВСС при съвременни пациенти, под-
ложени на остра ПКИ.

7.1.1.1.2.	 Вазоспазъм. 
Спазмите на коронарните артерии биха могли да играят 
важна роля в патогенезата на VA. Дългосрочната прогноза 
на пациенти с вариантна ангина, които са преживели СА, е 
по-лоша, отколкото при други пациенти с вариантна анги-
на.562,563 В едно скорошно многоцентрово европейско про-
учване,564 пациенти с животозастрашаващи VAs в резултат 
на коронарен вазоспазъм са имали висок риск от рецидив, 
особено когато е била прилагана недостатъчна медицинска 
терапия. Докато калциевите антагонисти (КА) са в състояние 
да потискат епизодите, бета-блокерите могат да стартират 
VA. Тъй като медицинската интервенция и множеството 
вазодилататорни лекарства може да не са достатъчно за-
щитни, все пак трябва да се вземе предвид поставяне на ICD 
при преживели ВСА с вариантна ангина.

7.1.1.2.	 Ранна фаза след миокарден инфаркт
Първите седмици след STEMI носят най-висок риск както за 
смърт по всякаква причина, така и за ВСС, особено при па-
циенти с намалена ЛКИФ.565,566 Поради тази причина се пре-
поръчва ранна оценка на ЛКИФ, т.е. преди изписване.567,568 
Ранното рутинно профилактично имплантиране на ICD през 
първите 40 дни след МИ не е намалило смъртността при па-
циенти след МИ с намалена ЛКИФ в две рандомизирани про-
учвания (DINAMIT и IRIS),569,570 и следователно не се препоръч-
ва. Ранната оценка чрез допълнителни неинвазивни тестове, 
освен измерването на ЛКИФ, също не се е оказала полезна 
за стратификация на риска по отношение на ВСС.571 Ограни-
чени данни подсказват, че стратификацията на инвазивния 
риск чрез PES в ранната фаза след МИ може да бъде полезна 
за идентифициране на високорискови пациенти с намалена 
ЛКИФ.572 Въпреки това, полезността на този подход не е по-
твърдена досега в рандомизирани проучвания. Рандомизи-
раното проучване PROTECT-ICD (NCT03588286) проучва в мо-
мента дали PES може да насочва решението за имплантиране 
на ICD при пациенти с намалена EF в ранната фаза след STEMI.

Обратното ремоделиране след МИ е свързано със значи-
телно по-ниски честоти на смърт, ВСА и други неблагопри-
ятни клинични резултати.573,574 Следователно оценката на 
показанието за профилактична имплантация на ICD, обикно-
вено извършвана чрез повторна ехокардиография, трябва 
да се извърши във фаза на след-ре-моделиране на МИ след 
първите 6 седмици при пациенти с ЛКИФ преди изписване 
≤40%. Повторната оценка на ЛКИФ преди 6 седмици след МИ 
може да не направи разлика между зашеметяване на мио-
карда и ремоделиране.

В ранната фаза след МИ електрическа буря и/или пов-
тарящи се епизоди на PVT или VF са непосредствено живо-
тозастрашаващи състояния. В тези условия е важно да се 
изключи исхемията като отключващ фактор за аритмиите. 
Ако медицинското лечение не е достатъчно за потискане на 

Вазоспазъм

При оцелели от ВСА с коронарен артериален 
спазъм, трябва да се вземе предвид импланти-
ране на ICD.562–564

IIa C

AAD, антиаритмично лекарство; ОКС, остър коронарен синдром; 
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; PVT, полиморфна 
камерна тахикардия; ВСА, внезапен сърдечен арест; STEMI, миокар-
ден инфаркт с елевация на ST; VA, камерна аритмия; VF, камерно 
мъждене.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Препоръки
Таблица 22:	 Препоръки за лечение на камерни арит-

мии при остър коронарен синдром и 
вазоспазъм

Препоръки Класa Нивоb

Лечение на VAs при ОКС

Интравенозно лечение с бета-блокер е показано 
при пациенти с рецидивираща PVT/VF по време 
на STEMI, освен ако не е противопоказано.551,552

I B

Трябва да се има предвид интравенозно лечение 
с амиодарон при пациенти с рецидивираща PVT/
VF по време на острата фаза на ОКС.552,554,555

IIa C

Интравенозният лидокаин може да се вземе 
предвид за лечение на рецидивиращи PVT/VF, 
които не отговарят на бета-блокери или ами-
одарон, или ако амиодаронът е противопоказан 
по време на острата фаза на ОКС.554

IIb C

Профилактичното лечение с AAD (различни от 
бета-блокерите) не се препоръчва при ОКС.322 III B

Продължава

Продължение
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епизодите на аритмия, катетърната аблация е потенциално 
ефективна, особено ако епизодите са фокално предизвика-
ни от подобни КА.332,575 Ако PVT рецидивира въпреки лече-
нието с бета-блокер и амиодарон, има съобщения за потис-
кане чрез терапия с хинидин.323

7.1.1.3.	 Хронична коронарна артериална болест

7.1.1.3.1.	 Първична превенция на внезапната сърдечна смърт 
при пациенти с намалена изтласкваща фракция.

Четиридесет дни след STEMI, приблизително 5% от пациен-
тите ще имат ЛКИФ ≤35%.576 Тези пациенти са изложени на 
риск от ВСС. Следователно, при пациенти с ЛКИФ ≤35% и 
симптоми на сърдечна недостатъчност NYHA клас II и III, се 

Препоръки
Таблица 23:	 Препоръки за стратификация на риска и 

лечение на камерни аритмии рано след 
миокарден инфаркт

Препоръки Класa Нивоb

Стратификация на риска

Препоръчва се ранна (преди изписване) оценка 
на ЛКИФ при всички пациенти с остър МИ.567,568 I B

При пациенти с ЛКИФ преди изписване ≤40%, 
се препоръчва повторна оценка на ЛКИФ 6-12 
седмици след МИ, за да се оцени потенциалната 
необходимост от имплантиране на ICD за пър-
вична профилактика.568,573,574

I C

Лечение на VAs

Трябва да се вземе предвид катетърна аблация 
при пациенти с повторни епизоди на PVT/VF, 
предизвикани от сходни КЕС, неповлияващи се 
от медикаментозно лечение или коронарна ре-
васкуларизация в подострата фаза на МИ.332

IIa C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКИФ, левокамер-
на изтласкваща фракция; МИ, миокарден инфаркт; КЕС, камерни 
екстрасистоли; PVT, полиморфна камерна тахикардия; VA, камерна 
аритмия; VF, камерно мъждене.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължава

Продължение

NSVT
или необясним синкоп

NYHA клас ≥II

ЛКИФ ≤30%

ЛКИФ ≤35%ЛКИФ 36–40%

Не

Не

Не

Пациент с хронична КАБ

Оценка на ЛКИФ 6–12 седмици  след остър
МИ при пациенти с ЛКИФ ≤40% при изписване

(Клас I)

Имплантация на ILRa

(Клас I)

PES
(Клас I)

ICD
(Клас I)

Без индуцируема SMVT
и с необясним синкоп Индуцируема SMVT

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Проследяване

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Да

Да

Да

Фигура 15:	 Алгоритъм за стратификация на риска и първична превенция на внезапна сърдечна смърт при пациенти с 
хронична коронарна артериална болест и намалена фракция на изтласкване.

КАБ, коронарна артериална болест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ILR, имплантируемо записващо устрой-
ство; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; МИ, миокарден инфаркт; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; NYHA, 
Нюйоркска сърдечна асоциация; PES, програмирана електрическа стимулация; SMVT, продължителна мономорфна камерна та-
хикардия.
a Препоръки на ESC 2018 г. за диагностика и лечение на синкоп.1

51Препоръки на ESC



препоръчва първично превантивно имплантиране на ICD.356 
Имплантирането на ICD трябва да се има предвид и при без-
симптомни пациенти с EF ≤30%.354 В тази популация, намаля-
ване на смъртността от ICD е доказано в четири RCTs.353–356 
При пациенти с КАБ, намалена ЛКИФ (≤40%) и бeзсимптомна 
NSVT, индуцируемостта чрез PES идентифицира пациенти, 
които имат полза от ICD, независимо от класа по NYHA.355

След публикуването на гореспоменатите проучвания 
стратегиите за ранна ре-васкуларизация и съвременните 
лекарства за сърдечна недостатъчност са намалили общия 
риск от ВСС при пациенти със сърдечна недостатъчност.577 
Въпреки че общата смъртност е намалена, относителното 
намаление от ICD е с постоянните 27%, което е потвърдено 
в две скорошни големи проспективни регистърни проуч-
вания, включващи 2327 европейски пациенти между 2014 и 
2018 г. (EU-CERT-ICD)357 и 2610 шведски пациенти, включени 
между 2000 и 2016 г. (SwedeHF регистър).358

7.1.1.3.2.	 Първична профилактика на внезапната сърдечна 
смърт при пациенти със запазена или леко намале-
на фракция на изтласкване.

Няма данни, подкрeпящи първично профилактично им-
плантиране на ICD при пациенти след инфаркт със запа-
зена или леко намалена ЛКИФ. Тези пациенти са хетеро-
генни по отношение на техния потенциален аритмичен 
субстрат и се полагат усилия за идентифициране на тези 
с най-висок риск от ВСС. PES се препоръчва при пациенти 
след инфаркт, при които синкопът остава необясним след 
неинвазивна оценка, за насочване на лечението на паци-
ента (Фигура 15).146

В проучването PRESERVE-EF, 41 от 575 пациенти след 
инфаркт с ЛКИФ ≥40% и един неинвазивен ЕКГ рисков 
фактор повече от 40 дни след МИ е било възможно ин-
дуциране на VT/VF по време на PES и са получили ICD.151 
По време 32-месечния период на проследяване не е на-
стъпила ВСС и 9 от 37 пациенти с ICD са получили моти-
вирана терапия с ICD. Въпреки това, ролята на мотивира-
ното ICD лечение като заместител на ВСС при пациенти 
със запазена ЛКИФ е неизвестна и са необходими ран-
домизирани проучвания. Профилактично лечение с AAD, 
различни от бета-блокери, не е показано, независимо от 
ЛКИФ.556,578,579

7.1.1.3.3.	 Вторична профилактика на внезапната сърдечна 
смърт

Трите основни проучвания на ICD за вторична превенция 
включват 1866 пациенти между 1990 и 1997 г.349–351 Мета-
анализ на пациентско ниво демонстрира 28% намаление 
на смъртността (HR 0,72; 95% CI 0,60–0,87; P = 0,0006), поч-
ти изцяло поради намаляване на аритмичната смърт (HR 
0,50; 95% CI 0,37–0,67; P < 0,0001) в групата на ICD.352 Това 
означава удължаване на преживяемостта с 4,4 месеца 
при средно проследяване от 6 години с ICD. Около 80% 
от изследваната популация е страдала от КАБ. Пациенти 
с добре поносима SMVT са изключени от изпитвания за 
вторична превенция (Фигура 16).

Препоръки
Таблица 24:	 Препоръки за стратификация на риска, 

превенция на внезапна сърдечна смърт 
и лечение на камерни аритмии при хро-
нична коронарна артериална болест

Препоръки Класa Нивоb

Стратификация на риска и първична превенция на ВСС

При пациенти със синкоп и преживян STEMI, PES 
е показана, когато синкопът остава необясним 
след неинвазивна оценка.146,584

I C

При пациентите с КАБ, симптоматична сърдечна не-
достатъчност (NYHA клас II–III) и ЛКИФ ≤35% въпреки 
≥3 месеца OMT, се препоръчва терапия с ICD.354,356

I A

ICD терапията трябва да се вземе предвид при 
пациенти с КАБ, NYHA клас I и ЛКИФ ≤30% въ-
преки ≥3 месеца OMT.354

IIa B

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 
предвид при пациенти с КАБ, ЛКИФ ≤40% въпре-
ки ≥3 месеца OMT, и NSVT, ако са индуцируеми 
за SMVT чрез PES.355

IIa B

При пациенти с КАБ не се препоръчва профилактично 
лечение с AADs, различни от бета-блокери.556,578,579 III A

Вторична профилактика на ВСС и лечение на VA

Имплантиране на ICD се препоръчва при паци-
енти без продължаваща исхемия с документи-
рано VF или хемодинамично непоносима VT, на-
стъпваща след повече от 48 часа след МИ.349–351

I A

При пациенти с КАБ и рецидивиращи, симп-
томни SMVT или ICD шокове за SMVT, въпреки 
хроничната терапия с амиодарон, катетърната 
аблация се препоръчва за предпочитане пред 
ескалиране на терапията с AAD.471

I B

Добавянето на перорален амиодарон или за-
местване на бета-блокер със соталол трябва да 
се вземе предвид при пациенти с КАБ с реци-
дивиращи, симптомни SMVT или ICD шокове за 
SMVT, докато са на лечение с бета-блокер.318,581

IIa C

При пациенти с КАБ и хемодинамично добре 
поносима SMVT и ЛКИФ ≥40%, катетърната 
аблация в опитни центрове трябва да се раз-
глежда като алтернатива на ICD терапията, 
при условие че са достигнати необходимите 
крайни точки.c,480,580

IIa C

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 
предвид при пациенти с хемодинамично по-
носима SMVT и ЛКИФ ≥40%, ако аблацията на 
VT е неуспешна, недостъпна или не е желана.

IIa C

Катетърна аблация трябва да се има предвид 
при пациенти с КАБ и рецидивиращи, симп-
томни SMVT или ICD шокове за SMVT, въпреки 
лечението с бета-блокери или соталол.471

IIa C

При пациенти с КАБ, подходящи за импланти-
ране на ICD, може да се обмисли катетърна 
аблация точно преди (или непосредствено 
след) имплантиране на ICD, за да се намали 
последващото натоварване с VT и ICD шоко-
ве.484,485,582,583

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; КАБ, коронарна артериална бо-
лест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКИФ, ле-
вокамерна изтласкваща фракция; МИ, миокарден инфаркт; NSVT, 
непродължителна камерна тахикардия; NYHA, Нюйоркска сърдеч-
на асоциация; ОМТ, оптимална медицинска терапия; PES, програ-
мирана електрическа стимулация; ВСС, внезапна сърдечна смърт; 
SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; STEMI, ми-
окарден инфаркт с ST елевация; VA, камерна аритмия; VF, камерно 
мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължава

Продължение
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7.1.1.3.4.	 Лечение на пациенти с хемодинамично поносима 
камерна тахикардия и запазена или леко намалена 
фракция на изтласкване.

С по-доброто разбиране на механизмите на VT след МИ, 
както и с подобрените технологии за аблация и изобразя-
ване, катетърната аблация се превърна в опция за лечение 
на хемодинамично добре поносима VT при избрани паци-
енти след МИ със запазена или леко намалена EF, дори без 
охраняващ ICD. Едно малко едноцентрово ретроспективно 
проучване изследва пациенти с КАБ, ЛКИФ >40% и хемо-
динамично поносима VT, които са претърпели катетърна 
аблация като терапия от първа линия.580 Изследователите са 
могли да премахнат 90% от клиничните и 58% от всички ин-
дуцируеми VT. Впоследствие 42% от пациентите са получили 
ICD. След период на средно проследяване 3,8 години, 42% от 
пациентите са починали, независимо от наличието или от-
съствието на ICD (P = 0,47).

По-голямо многоцентрово ретроспективно проучване 
е разгледало 166 пациенти с ЛКИФ >30%, представящи се с 
добре поносима SMVT, които са лекувани само с катетърна 
аблация, и е сравнило резултата с контролна група от 378 
пациенти с имплантирани ICD.480 От 166-те пациенти, под-
ложени на аблация като първа терапия, 55% са страдали от 
КАБ. Средната ЛКИФ е била 50%, и след средно проследя-

ване 32 месеца общата смъртност не се различава между 
групите (12%).

Тези данни подсказват, че трябва да се вземе предвид 
или имплантиране на ICD, или аблация в опитни центрове 
при пациенти със запазена или леко намалена EF, представя-
щи се с хемодинамично поносима SMVT. Трябва да се отбеле-
жи, че въпреки че ICD обикновено се имплантират в тази по-
пулация, проучванията за вторична ICD превенция не успяха 
да покажат полза за преживяемостта при пациенти с ЛКИФ 
≥35%.352 Въпреки че SMVT рядко се причинява от исхемия, а 
реваскуларизацията сама по себе си не предпазва от реци-
див на VT, преди катетърна аблация е разумно изключване 
или лечение на сигнификантна КАБ.

7.1.1.3.5.	 Лечение на рецидивираща камерна тахикардия при 
носители на имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор.

Честата симптомна VT при реципиенти на ICD трябва да 
се лекува медикаментозно или с амиодарон, или със сота-
лол.318,581 При пациенти с КАБ, при които SMVT рецидивира 
по време на лечение с амиодарон, се препоръчва катетърна 
аблация вместо ескалация на терапията с AAD. В проучване-
то VANISH съставната крайна точка смърт, VT буря и мотиви-
рана ICD терапия се достига значително по-рядко в групата 

SMVT при пациент с хронична КАБ

Имплантиране на ICD
(Клас I)

Катетърна аблация
(Клас IIb)

Катетърна аблация
(Клас IIa)

Амиодаронb

(Клас IIa)

Катетърна аблация
(Клас IIа)

Амиодарон
(Клас IIa)

Катетърна аблация
(Клас I)

Да Да

Не

Не

Хемодинамично 
толериран

На амиодарон
Отидете на блок-схема
електрическа буря

(Фигура 11)

Симптоматична SMVT

SMVT при носители на ICDaПърво представяне

Електрическа буря≥40% ЛКИФ <40%

Соталол
(Клас IIa)

Имплантиране на ICDb

(Клас IIa)

Фигура 16:	 Алгоритъм за лечение на продължителна мономорфна камерна тахикардия при пациенти с хронична ко-
ронарна артериална болест.

КАБ, коронарна артериална болест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; 
SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия.
a aНепрекъсната камерна тахикардия в мониторната зона: обсъдете катетърна аблация.
b Ако катетърна аблация не е достъпна, не е успешна или не е желана от пациента.
c За намаляване на ICD шоковете.
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с аблация в сравнение с групата на увеличена терапия с ами-
одарон при среден срок на проследяване от 28 месеца (59% 
спрямо 68,5%; HR 0,72; 95% CI 0,53–0,98; P = 0,04).471 Продъл-
жаващото изследване VANISH2 (ClinicalTrials.gov Identifier: 
NCT02830360) разглежда въпроса дали катетърната аблация 
като лечение от първа линия превъзхожда терапията с AAD 
при пациенти с прекаран МИ и SMVT.

Превантивната аблация на VT след първа документирана 
SMVT, последвана от имплантиране на ICD, не намалява нито 
смъртността, нито хоспитализациите за аритмия или влоша-
ваща се сърдечна недостатъчност в сравнение със стратеги-
ята за отложена аблация едва след третия ICD шок.582 Въпре-
ки това, при пациенти, които се представят с първи епизод 
на VT и при които е показано ICD, катетърната аблация, из-
вършена непосредствено преди или малко след импланти-
рането на ICD, може да се вземе предвид за намаляване на 
последващите VT и ICD шокове.484,485,583

7.1.1.4.	 Коронарни аномалии
Аномалният аортен произход на коронарна артерия, лява 
или дясна, изхождаща от противоположния синус на Валсал-
ва, е свързан с повишен риск от ВСС, особено при индиви-
ди <35 години по време на или след интензивно физическо 
натоварване.585 Аномалният аортен произход на лявата ко-
ронарна артерия е по-рядък, но по-злокачествен от аномал-
ния аортен произход на дясната коронарна артерия. Други 

рискови фактори за ВСС са интерартериален ход между 
аортата и белодробната артерия, цепковиден отвор, висок 
отвор, излизане под остър ъгъл и интрамурален ход и него-
вата дължина.585,586 Показанията за хирургична интервен-
ция, особено при безсимптомни пациенти, се основават на 
оценка на високорисковата анатомия чрез CTA и оценката на 
индуцираната от физическо натоварване исхемия, използ-
вайки усъвършенствани образни методи.586–588 Има показа-
ния и за образен сърдечен стрес-тест за оценка на предизви-
каната от физическо натоварване исхемия след хирургична 
интервенция, особено при пациенти с прекъснат CA.588

7.1.2.	 Идиопатични камерни екстрасистоли/
камерна тахикардия и индуцирана от 
камерни екстрасистоли кардиомиопатия

7.1.2.1.	 Идиопатични камерни екстрасистоли/камерна та-
хикардия

КЕС/VT при пациенти без SHD се определят като идиопатични 
(Фигура 17). При пациенти с предполагаеми идиопатични КЕС/
VT на базата на негативна анамнеза и нормален физикален 
преглед, 12-каналната ЕКГ и трансторакалната ехокардиогра-
фия са важни първи диагностични стъпки за изключване на 
подлежаща SHD. Обикновено се извършва 24-часово Холтер 
мониториране на ЕКГ, за да се определи обременяването с 
КЕС. Мултиформените КЕС при продължително ЕКГ монито-
риране и фините промени в ЕКГ или ехокардиографията тряб-
ва да бъдат разпознати.589 CMR трябва да се извършва, когато 
ЕКГ и ехо-кардиографията не изключват категорично SHD или 
клиничното представяне повдига съмнение за SHD.590,591

Пациентите трябва да бъдат лекувани, когато КЕС/VT са 
симптомни или свързани с влошаване на сърдечната функ-
ция. Клиничното протичане и отговорите на различни лече-
ния са проучени най-вече при тези, произхождащи от RVOT 
или левите фасцикули.

Няколко лекарства са използвани за лечение на идиопа-
тични КЕС/VT. Препоръките се основават на малки или некон-
тролирани серии. Бета-блокерите и КА са най-проучваните 
лекарства и е доказано, че и двете са ефективни за потискане 
на аритмия.304 Доказателствата за флекаинид са оскъдни.592 
В случай на по-голямо натоварване с КЕС при по-висока 
сърдечна честота или по време на тренировка, трябва да се 
предпочитат бета-блокери.593 Ако няма такава зависимост, 
употребата на флекаинид или КА се свързва с по-ефективна 
супресия на КЕС. Бета-блокерите също трябва да бъдат из-
брани, когато се подозира фокална тригерна активност. КА 
трябва да бъде лекарството на избор за фасцикуларни КЕС/
VT. Въпреки че липсват данни, бета-блокерите или КА се счи-
тат за първи избор при КЕС с произход извън RVOT или левите 
фасцикули, тъй като флекаинидът може да има проаритмични 
странични ефекти. Амиодаронът е свързан с тежка системна 
токсичност и трябва да се използва само ако аблацията или 
други лекарства са неуспешни или не могат да бъдат използ-
вани.594 Обобщение на препоръките за лечение с AADs на 
идиопатични КЕС/VT и кардиомиопатия, индуцирана или вло-
шена от КЕС, е предоставено в Таблица 9.

Съобщава се за висока успеваемост на катетърната абла-
ция на идиопатични КЕС/VT с редки усложнения, особено 
при RVOT и фасцикуларните видове.535 В рандомизирано 
проучване, включващо пациенти с RVOT КЕС, аблацията е 
превъзхождала терапията с AAD за потискане на аритмия 
без разлики в усложненията.595 Следователно аблацията се 
препоръчва като терапия от първа линия за RVOT и фасци-

Препоръки
Таблица 25:	 Препоръки за предпазване от внезап-

на сърдечна смърт при пациенти с ко-
ронарни аномалии

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка

Препоръчва се образен сърдечен стрес-тест по 
време на физическо натоварване в допълнение 
към теста за кардиопулмонално натоварване 
при пациенти с аномален аортен произход на 
коронарна артерия с интерартериален ход 
за потвърждаване/изключване на миокардна 
исхемия.587

I C

След операция се препоръчва изобразяване на 
сърдечния стрес по време на физическо нато-
варване в допълнение към теста за кардиопул-
монално натоварване при пациенти с аномален 
аортен произход на коронарна артерия с анам-
неза за прекъснат СА.

I C

Лечение

Хирургия се препоръчва при пациенти с анома-
лен аортен произход на коронарна артерия със 
CA, синкоп, за който се подозира, че е свързан с 
VA, или ангина, когато са изключени други при-
чини.585,586,588

I C

Хирургията трябва да се вземе предвид при без-
симптомни пациенти с аномален аортен произ-
ход на коронарна артерия и данни за миокард-
на исхемия или аномален аортен произход на 
лявата коронарна артерия с високорискова 
анатомия.c,585,586,588

IIa C

CA, сърдечен арест; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Високорисковата анатомия се дефинира като интерартериален 
ход, цепковиден отвор, висок отвор, излизане под остър ъгъл и ин-
трамурален ход и неговата дължина.
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куларни КЕС/VT. Наличната информация за други форми на 
идиопатични КЕС/VT е ограничена и се ограничава най-ве-
че до непосредствения аблационен успех, който като цяло 
е по-нисък и се свързва с повече рецидиви, отколкото за 
RVOT и фасцикуларни КЕС/VT.540 В допълнение, достъпът до 
и аблацията на определени места (напр. синус на Валсалва, 
билото на ЛК) може да увеличи риска от процедурни услож-
нения. Следователно, когато 12-каналната ЕКГ е силно подо-
зрителна за КЕС/VT източник извън RVOT или левите фасци-
кули, нивото на препоръката за аблация е по-ниско.

Като цяло, лечението на децата трябва да бъде подобно на 
това на възрастните. Въпреки това, аблацията трябва да се от-
ложи при млади и малки деца, поради риска от усложнения и 
относително по-големия размер на аблационната лезия спря-
мо сърцето на детето.596,597 Верапамил не се препоръчва като 
първа линия терапия при деца на възраст <1 година, тъй като 
в някои доклади за случаи се свързва с хипотония.542 Трябва да 
се отбележи, че всички съобщени пациенти са имали или сър-
дечна недостатъчност, предозиране на верапамил, или други 
съпътстващи AADs по времето, когато е даден верапамил.598

Пациент с КЕС / мономорфна VT и неочевидна SHDa

ЕКГ, Холтер и ехокардиограма

Оценка

Оценка

>20% КЕС RVOT/фасцикуларни КЕС/VTd

Симптомиc

>10% КЕС

Изписванее

Отидете към схема
КЕС-индуцирана

кардиомиопатия
(Фигура 18)

SHD или индуцирана от КЕС
кардиомиопатия

CMR (Клас IIa)

Несигурно или нетипично представянеb

Катетърна аблация
(Клас I)

Бета-блокери,
КА или флекаинид

(Клас IIa) 

Бета-блокери или КА
(Клас I) 

Флекаинид
(Клас IIa) 

Катетърна аблация
(Клас IIa)

Редовно просле-
дяване на ЛКИФ

(Клас I)

Структурно анормално сърце

Идиопатична КЕС/VT

Структурно нормално сърце

Редовно
проследяване

на ЛКИФ
(Клас I)

Катетърна аблация
(Клас IIb)

Да Да Да

Да

Не

Не

Не

Не

Фигура 17:	 Алгоритъм за лечение на пациенти с идиопатични камерни екстрасистоли/камерна тахикардия и неоче-
видно структурно сърдечно заболяванe. 

КА, калциеви антагонисти; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; ЛКИФ, левокамерна изтласква-
ща фракция; КЕС, камерни екстрасистоли; RVOT, изходящ тракт на дясната камера; SHD, структурно сърдечно заболява-
не; VT, камерна тахикардия.
а Неочевидната SHD се определя от липсата на значителни аномалии при физикалния преглед, изходната ЕКГ и ехокар-
диограмата.
b Нетипично представяне: напр. по-напреднала възраст, морфология на десен бедрен блок, продължителна мономор-
фна VT, съответстваща на риентри.
c Симптомите трябва да съответстват и да са свързани с КЕС/VT.
d Произход, подозиран от ЕКГ или потвърден по време на електро-физиологична оценка.
e Вземете предвид повторна оценка в случай на нови симптоми или промени в клиничното състояние на пациента.
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Пациентите могат да се представят с безсимптомни чес-
ти КЕС/VTs. Само малка част от пациентите с >1000 КЕС на 
ден ще развият камерна дисфункция след 5-годишно про-
следяване.599 Обременяване с КЕС от 10% изглежда е мини-
малният праг за развитие на ЛК дисфункция, с по-висок риск, 
когато КЕС натоварването е > 20%.535,600,601 Следователно, в 
тези случаи е показана редовна оценка на ЛКИФ. Към днеш-
на дата няма данни, подкрепящи ползата от лечението на 
аритмия при безсимптомни пациенти със запазена камерна 
функция. Освен това, натоварването с КЕС често намалява 
спонтанно с времето, особено при деца.599,602 При избрани 
пациенти, напр. пациенти, които не желаят да бъдат просле-
дявани, може да се обмисли катетърна аблация. При паци-
енти с обременяване с КЕС < 10%, може да е подходяща пов-
торна оценка в случай на развитие на нови симптоми или 
промяна в състоянието на пациента.

7.1.2.2.	 Индуцирана или влошена от камерни екстрасисто-
ли кардиомиопатия

Значението на КЕС-индуцираната кардиомиопатия като вто-
рична и обратима причина за ЛК дисфункция при пациенти 
без SHD беше признато.607,608 Медицинската и фамилната 
анамнеза на пациента, 12-каналната ЕКГ, Холтер-ЕКГ и ехо-
кардиографията са крайъгълен камък в оценката на паци-
енти със съмнение за индуцирана от КЕС кардиомиопатия 
(Фигура 18). В няколко проучвания беше установено, че об-
ременяването с КЕС е най-силният независим предиктор за 
индуцирана от КЕС кардиомиопатия .600,609–611 Съобщава се 
за ежедневни колебания на обременяването с КЕС при па-
циенти, подложени на 14-дневно мониториране, но пове-
чето данни се основават на 24 h записи.611 Обременяване с 
КЕС от поне 10% изглежда е минималният праг за развитие 
на КЕС-индуцирана кардиомиопатия, а рискът се увеличава 

Таблица 9:	 Резюме на препоръките за лечение на пациенти с чести идиопатични камерни екстрасистоли/ка-
мерна тахикардия или кардиомиопатия, индуцирана от камерни екстрасистоли

Аблация Бета-блокер КА Флекаинид Амиодарон
RVOT/фасцикуларни КЕС/VT: 
Симптомни, нормална ЛК функция Клас I Клас IIa Клас IIa Клас IIa Клас III

КЕС/VT, различни от RVOT/фасцикуларни:
Симптомни, нормална ЛК функция Клас IIa Клас I Клас I Клас IIa Клас III

RVOT/фасцикуларни КЕС/VT:
ЛК дисфункция Клас I Клас IIa Клас IIIa Клас IIab Клас IIa

КЕС/VT, различни от RVOT/фасцикуларни: 
ЛК дисфункция Клас I Клас IIa Клас IIIa Клас IIab Клас IIa

КЕС: 
Обременяване >20%, безсимптомни, нормална ЛК функция Клас IIb Клас III

КА, калциеви антагонисти; ЛК, лява камера; КЕС, камерни екстрасистоли; RVOT, изходящ тракт на дясна камера; VT, камерна тахикардия.
а Венозни калциеви антагонисти.
b При избрани пациенти (само умерена ЛК дисфункция)

Препоръки
Таблица 26:	 Препоръки за лечение на пациенти с 

идиопатични камерни екстрасистоли/
камерна тахикардия

Препоръки Класa Нивоb

Общи препоръки

Показана е редовна оценка на камерната функ-
ция на пациенти с КЕС обременяване >10% и 
нормална камерна функция.602,603

I C

При пациенти с КЕС/VT и проява, която не е ти-
пична за идиопатичен произход,c трябва да се 
вземе предвид CMR, въпреки нормалната ехо-
кардиограма.195

IIa C

Лечение

Катетърната аблация като лечение от пър-
ва линия се препоръчва за симптомна 
идиопатична VT/КЕС от RVOT или левите 
фасцикули.d,535,595,596,604

I B

Бета-блокери или недихидропиридинови КА са 
показани при симптомни пациенти с идиопа-
тична VT/КЕС с произход, различен от RVOT или 
левите фасцикули.304,593

I C

Бета-блокери, недихидропиридинови КА или фле-
каинид трябва да се вземат предвид, когато катетър-
ната аблация не е достъпна, желана или е особено 
рискова при симптоматични пациенти с идиопатич-
на VT/КЕС от RVOT или левите фасцикули.304,592,593

IIa B

Катетърна аблация или флекаинид трябва да се 
обмислят при симптомни пациенти с идиопа-
тична VT/КЕС с произход, различен от RVOT или 
левите фасцикули.535,604,605

IIa C

Може да се има предвид катетърна аблация при 
идиопатична VT/КЕС при безсимптомни пациен-
ти с повторяемо повече от 20% КЕС на ден при 
проследяване.535,600,601

IIb B

Катетърната аблация на идиопатична VT/КЕС 
не се препоръчва при деца на възраст 5 години 
или <10 kg тегло, освен когато предишната ме-
дикаментозна терапия е неуспешна или когато 
VT не се понася хемодинамично.597

III C

Амиодарон като лечение от първа линия не се 
препоръчва при пациенти с идиопатични VTs/
КЕС.594

III C

Верапамил не се препоръчва при деца на 1-го-
дишна възраст с КЕС/VT, особено ако имат при-
знаци на сърдечна недостатъчност или едно-
временна употреба на други AADs.606

III C

AAD, антиаритмично лекарство; КА, калциеви антагонисти; CMR, 
сърдечен магнитен резонанс; КЕС, камерни екстрасистоли; RVOT, 
изходящ тракт на дясна камера; SMVT, продължителна мономорфна 
камерна тахикардия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Включително, но не ограничени до по-напреднала възраст, мор-
фология на десен бедрен блок (ДББ), SMVT съвместима с риентри.
d Доказателствено ниво C за VT/КЕС от левите фасцикули.

Продължава

Продължение
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допълнително при КЕС обременяване >20%.600,611 При паци-
енти с КЕС обременяване <10%, трябва да се подозира друга 
етиология на кардиомиопатията и да се предприеме допъл-
нителна диагностична работа. При такива пациенти трябва 
да се направи повторно Холтер-ЕКГ, за да се преценят флук-
туациите на обременяването с КЕС. Факторите, предсказва-
щи неблагоприятно ЛК ремоделиране при пациенти с чести 
КЕС, включват горна ос на КЕС, епикарден произход, NSVT, 
по-къс куплиращ интервал и мъжки пол.535,611-613

Честите КЕС могат също да влошат ЛК дисфункция при 
пациенти със SHD. В такива случаи ЛК дисфункция може или 
да бъде пряко последствие от КЕС, както при КЕС-индуци-
рана кардиомиопатия, или поради ограничаващия ефект 
на КЕС върху оптималното двукамерно пейсиране при па-
циенти със CRT. Параметри като по-малък краен диастолен 
диаметър на ЛК и по-тесен синусов QRS могат да помогнат 
за разграничаване на КЕС-индуцирана кардиомиопатия от 
КЕС-влошена кардиомиопатия.614 CMR трябва да се вземе 
предвид при пациенти, за които се подозира, че имат КЕС-
индуцирана кардиомиопатия, за да се изключат леките фор-

ми на SHD.590,615 При пациент с чести КЕС, наличието на LGE 
предполага по-голяма вероятност за SHD с чести КЕС, а не 
индуцирана от КЕС кардиомиопатия, при която в повечето 
случаи липсва LGE. Имайки предвид че докладите за КЕС с 
морфология на ДББ показват по-силна връзка с LGE,616 тези 
пациенти трябва да се считат за по-силно показани за CMR.

Диагнозата КЕС-индуцирана кардиомиопатия срещу КЕС-
влошена кардиомиопатия може да бъде потвърдена само 
след подобряване/нормализиране на ЛКИФ (обратно ремо-
делиране) след потискане на КЕС.

Катетърната аблация на КЕС е много ефикасна, с док-
ладван процент на успеваемост 75-90% и се счита за ле-
чение на първи избор за КЕС-индуцирана кардиомиопа-
тия.535,600,609,610,612,617-620 Факторите, които влияят върху 
непосредствения успех на аблацията и клиничния резултат, 
включват мястото на произход на КЕС (най-висок успех за 
КЕС от изходния тракт), броя на КЕС морфологиите и липсата 
на LGE при CMR.535,610,614 При пациенти със SHD, катетърна-
та аблация на чести мономорфни КЕС също е показала, че 
подобрява ЛКИФ при пациенти с КАБ, както и с кардиоми-

Не

Не

НеНе

Пациент с КЕС-натоварване >10% и леко намалена или намалена ЛКИФ

CMR
(Клас IIa)

Суспектна КЕС-индуцирана
кардиомиопатия

SHD влошена
от чести КЕС

Допълнителна оценка
според най-вероятната

диагноза

(суспектна) КАБ, клапна
сърдечна болест или възпа-

лително сърдечно заболяване

ЛК дисфункция
обяснена от подлежащо

сърдечно заболяване 

Известна SHD

LGE

Проследяване

Да

Да

Да

Да

Амиодарон 
(Клас IIa)

Катетърна аблация 
(Клас IIa)

Катетърна аблация 
(Клас I)

AAD 
(Клас IIa)

Фигура 18:	 Алгоритъм за лечение на пациенти с кардиомиопатия, предизвикана/влошена от камерни екстрасистоли.
AAD, антиаритмично лекарство; КАБ, коронарна артериална болест; CMR, сърдечен магнитен резонанс; LGE, късно гадо-
линиево усилване; ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; КЕС, камерни екстрасистоли; SHD, струк-
турно сърдечно заболяване.
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опатии с и без CRT.609,617,621–623 По подобен начин е доказано, 
че употребата на антиаритмични лекарства за потискане на 
КЕС подобрява ЛКИФ. В едно RCT амиодаронът води до по-
добро потискане на КЕС и по-голямо подобрение на ЛКИФ 
в сравнение с плацебо.624 Блокерите на натриевите канали 
също могат ефективно да потискат КЕС.625 В едно проучване 
флекаинидът намалява тежестта на КЕС от 36% на 10% и води 
до ЛКИФ увеличение от 37% на 49%.626 Макар че флекаини-
дът, що се отнася до органната токсичност, има по-благопри-
ятен профил, преди това е установена повишена смъртност 
при пациенти с МИ.556 За избрани пациенти със съмнение 
за индуцирана или влошена от КЕС кардиомиопатия, флека-
инидът може все пак да се вземе предвид, особено ако има 
поставен ICD (Таблица 9).

Съобщава се за рядка моногенна причина за индуцирана 
от КЕС кардиомиопатия, наречена мултифокални КЕС, свър-
зани с мрежата на Purkinje. Характеризира се с фенотип на 
ДКМП и наличие на многобройни КЕС с морфология на ДББ 
и/или ляв бедрен блок (ЛББ) и повишен риск от ВСС.627 Пато-
генните мутации в гена SCN5A водят до повишаване на функ-

цията на натриевия канал, отговорен за свръх-възбудимост-
та на фасцикуларната мрежа на Purkinje.627,628 Ограничени 
данни подсказват, че пациенти с мултифокални ектопични 
преждевременни съкращения, свързани с Purkinje, не реаги-
рат на бета-блокери, но биха могли да имат полза от терапия 
с флекаинид, хинидин или амиодарон.627-631

7.1.3.	 Кардиомиопатии
7.1.3.1.	 Дилатативна кардиомиопатия и хипокинетична 

недилатативна кардиомиопатия
ДКМП се характеризира с дилатация на ЛК и систолна дис-
функция, необяснени от КАБ или абнормни състояния на на-
товарване.632 Трудно е да се оцени истинското разпростра-
нение. По-стари проучвания съобщават за разпространение 
1 на 2700 души.633

Историческите данни при възрастни с ДКМП са показа-
ли 1-годишна смъртност 20–25% и 50% преживяемост след 
5 години.634 Скорошни проучвания на пациенти с ДКМП със 
систолна сърдечна недостатъчност и OMT съобщават за 
5-годишна смъртност в диапазона 21–28%.356,359 ВСС се сре-
ща в до 12% от пациентите с ДКМП и все още представлява 
25–35% от всички смъртни случаи.359,634,635

Годишната честота на ДКМП при децата е 0,57 случая на 
100 000 деца.636 Прогнозата при децата е лоша, с 5-годишна 
честота на сърдечна трансплантация или смърт, свърза-
на със сърдечна недостатъчност, от 40%. Въпреки това, за 
разлика от възрастните, честотата на ВСС при педиатрични 
пациенти с ДКМП е много по-ниска, с 5-годишна честота от 
2,4–3%, както съобщават два големи регистъра на педиа-
тричната кардиомиопатия от САЩ и Австралия.637,638

Причините за ДКМП може да са генетични или придоби-
ти.639 Генетичното предразположение може също да взаимо-
действа с външни фактори, като перипартални, алкохолни 
или свързани с химиотерапия кардиомиопатии.639 Феноти-
път, особено на генетичната етиология, може да се промени с 
времето и/или може да не отговаря на стандартните болест-
ни критерии в момента на манифестиране на заболяването. 
В резултат на това беше предложена нова категория хипоки-
нетична недилатативна кардиомиопатия (ХНДКМП).639

7.1.3.1.1.	 Диагностична оценка и стратификация на 
риска.

Във Фигура 19 е представен алгоритъм за стратификация на 
риска и първична превенция на ВСС при пациенти с ДКМП/
ХНДКМП.

Трябва да се вземе предвид внимателна диагностична 
обработка, включително генетично изследване и CMR, за 
идентификация на основната причина за етиологично-ори-
ентирана стратификация на риска и лечение.341,639

Патогенни мутации се идентифицират при 25–55% от па-
циентите с ДКМП,634,639,640, най-често с автозомно доминантно 
унаследяване. Най-често се откриват скъсени мутации в гена 
на титин (TTN), следвани от LMNA, саркомерни и десмозомни 
мутации. Мутации в гени като LMNA, PLN, RBM20 и FLNC са свър-
зани с по-висок риск от VA и ВСС.641–645 Носителите на десмо-
зомни и LMNA варианти са имали най-висок процент на VA/
ВСС, който е бил независим от ЛКИФ в една серия случаи.645

Ефективността на генетичното тестуване е особено висо-
ка при пациенти с ДКМП с фамилни форми на ДКМП или ВСС 
при роднина от първа степен в по-млада възраст. Наслед-
ствената ДКМП е също по-вероятна при пациенти, които се 
представят в млада възраст или със симптоми, суспектни за 

Препоръки
Таблица 27:	 Препоръки за лечение на пациенти с 

кардиомиопатия, предизвикана от ка-
мерни екстрасистоли или влошена от 
камерни екстрасистоли

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка

При пациенти с необяснимо намалена EF и КЕС обре-
меняване от най-малко 10%, трябва да се има пред-
вид КЕС-индуцирана кардиомиопатия.600,609,610

IIa C

При пациенти със съмнение за индуцирана от 
КЕС кардиомиопатия трябва да се вземе пред-
вид CMR.590,615

IIa B

Лечение

При пациенти с кардиомиопатия, за която се по-
дозира, че е причинена от чести и преобладава-
що мономорфни КЕС, се препоръчва катетърна 
аблация.535,600,609,612,617,618,620

I C

При пациенти с кардиомиопатия, за която се по-
дозира, че е причинена от чести и преобладава-
що мономорфни КЕС, трябва да се вземе пред-
вид лечение с AADsc, ако катетърна аблация е 
нежелана, предполага се, че е високорискова 
или е неуспешна.624,626

IIa C

При пациенти със SHD, при които се предпола-
га, че преобладаващо мономорфните чести КЕС 
допринасят за кардиомиопатията, трябва да се 
вземе предвид лечение с AAD (амиодарон) или 
катетърна аблация.617,621,622,624

IIa B

При неотговарящи на CRT с чести, преобладава-
що мономорфни КЕС, ограничаващи оптимал-
ното двукамерно пейсиране въпреки фармако-
логичната терапия, трябва да се вземе предвид 
катетърна аблация или AADs.623

IIa C

AAD, антиаритмично лекарство; CMR, сърдечен магнитен резонанс; 
CRT, сърдечна ре-синхронизираща терапия; EF, фракция на изтласква-
не; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛК, лява камера; 
КЕС, камерни екстрасистоли; SHD, структурно сърдечно заболяване.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Флекаинид само при избрани пациенти (носители на ICD, само уме-
рена ЛК дисфункция).
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специфична етиология (напр. удължена AV проводимост за 
LMNA) (Фигура 20).634,639,640,646 Роднини от първа степен на 
пациенти с ДКМП/ХНДКМП трябва да бъдат подложени на 
клинична диагностична оценка, особено ако се подозира на-
следствена причина.

Разграничаването между пациенти с висок и нисък риск за 
ВСС остава трудно. Отвъд ЛКИФ и класа по NYHA,357,359,635,647–

650 скорошни данни показват, че генетичните, както и CMR 
находките могат да допринесат за стратификация на риска. 
Мета-анализ на 29 проучвания, комбиниращи 2948 паци-
енти, проучва ролята на CMR при пациенти с ДКМП.129 LGE 

е било свързано сигнификантно с крайната точка аритмия, 
дори когато е включвала само проучвания, които са извър-
шили многовариантен анализ (HR 6,7; P < 0,001). Интересно е, 
че връзката между LGE и крайната точка аритмия е останала 
сигнификантна сред пациенти със средна ЛКИФ >35%. По по-
добен начин, скорошно проучване на 1020 последователни 
пациенти с ДКМП и CMR е показало, че LGE и ЛКИФ са рискови 
маркери за смъртност по всякаква причина и сърдечна смърт, 
но само LGE е било свързано сигнификантно с риск от ВСС.651

Стратификацията на риска от ВСС е прецизирана в подгру-
пата пациенти с LMNA мутации, които представляват 5–10% от 

Пациенти с ДКМП/ХНДКМП

Съмнение за причина, която изисква специфично лечение

Фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП
или фамилна анамнеза за ВСС (<50 г., роднина

от първа степен) или AV блок <50 г.

5-годишен риск от VA ≥10%
и ЛКИФ <50% или

NSVT или забавяне
на AV проводимостта

Патогенна
мутация LMNA

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Генетично тестуване
(Клас IIa) (Клас I)

Идете в специфичните раздели
за специфично етиологично лечение,

особено за възпалителни заболявания

CMR (Клас IIa)

Необяснен
синкоп

ЛКИФ

≥2 рискови фактораa

Индуцируема SMVT

PES (Клас IIa)ILRb (Клас I)

Проследяване

Необяснен синкоп

Да

Да

Да

Да

Да

Да

Не

Не

Не

Не

Не

Не
≤35% 36–50%

Фигура 19:	 Алгоритъм за стратификация на риска и първична превенция на внезапна сърдечна смърт при пациенти с 
дилатативна кардиомиопатия/хипокинетична недилатативна кардиомиопатия.

AV, атриовентрикуларен; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; ХНДКМП, хипокине-
тична недилатативна кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ILR, имплантируемо записващо 
устройство; LMNA: ламин A/C ген; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; NSVT, непродължителна камерна тахикар-
дия; PES, програмирана електрическа стимулация; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SMVT, продължителна мономорфна 
камерна тахикардия; VA, камерни аритмии.
a Рискови фактори: необясним синкоп, патогенни варианти в PLN, FLNC или RBM20, LGE при CMR, индуцируема SMVT при PES.
b Препоръки на ESC 2018 г. за диагностика и лечение на синкоп.1
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всички пациенти с ДКМП. LMNA мутациите са свързани с ран-
ни предсърдни и камерни аритмии, преждевременна провод-
на болест, висок риск от ВСС и прогресия до краен стадий на 
сърдечна недостатъчност.80,642,652,653 В многоцентров регис-
тър на 269 носители на LMNA мутация, NSVT, ЛКИФ <45% при 
първа оценка , мъжки пол и non-missense мутации бяха иден-
тифицирани като независими рискови фактори за VA.652 VA се 
е появила само при хора с поне два от тези рискови фактори. 
Впоследствие стратификацията на риска получи външно ва-
лидиране.653 Друго проучване, включващо 589 носители на 
мутация на LMNA, идентифицира AV блока като допълнителен 
предиктор. Наскоро беше разработен калкулатор на риска 
(https://lmna-risk-vta.fr/) за прогнозиране на риска от живото-

застрашаваща VA (C-индекс 0,776 [95% CI: 0,711–0,842]).80 При 
пациенти с 5-годишен изчислен риск ≥10% и манифестен сър-
дечен фенотип (NSVT, ЛКИФ < 50% или забавяне на AV прово-
димостта) трябва да се вземе предвид имплантиране на ICD с 
цел първична превенция, за да се избегне потенциална свръх-
имплантация при носители на мутация без сърдечен фенотип. 
При носители на LMNA мутация с фенотип на ДКМП високо-
интензивните натоварвания са свързани с висок риск от ВСС и 
нарушена ЛКИФ и следователно не се препоръчват.654,655

Наскоро беше предложен рисков скор за прогнозиране 
на VA при пациенти с ДКМП или ARVC, свързани с мутация 
p.Arg14del в гена PLN.656 Необходими са валидиращи проучва-
ния, преди да може да се препоръча за клинична употреба.

ЕКГ със синусов ритъм – ниско-амплитудни Р вълни и AV блок първа степен

ЕКГ с VT – Подобна на ДББ, долна ос (произход от ЛК било)

CMR – интрамурално септално LGE 

Напречна ос4-кухинен образ

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

Фигура 20:	 Типични характеристики на дилатативна кардиомиопатия, свързани с мутация на ламин A/C ген с камерни 
аритмии.

AV, атриовентрикуларен; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; LGE, късно гадолиниево усилва-
не; ЛК, лява камера; ДББ, десен бедрен блок; VT, камерна тахикардия.
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Освен генетиката и CMR, са предложени допълнителни 
предиктори на ВСС, често получени от малки кохорти без 
или с малко репликационни проучвания. Необясним синкоп 
изисква допълнителна оценка и PES може да определи ос-
новната причина. Рискът от аритмични инциденти при паци-
енти с ДКМП с ниска ЛКИФ и необясним синкоп е подобен на 
този с предшестващ CA657 и висок, независимо от изхода на 
PES.148 Въпреки това, данните при пациенти с ДКМП с леко 
намалена EF предполагат нарастваща стойност на PES. Сред 
пациентите с ДКМП и EF ≥40%, както и необясним синкоп, 
които са получили имплантация на ICD след положителен 
PES, 80% са имали мотивирана ICD терапия по време на про-
следяването. Не е настъпила ВСС или симптоматична VA при 
неиндуцируеми пациенти.146

7.1.3.1.2.	 Първична профилактика на внезапната сърдечна 
смърт.

Съгласно настоящите Препоръки на ESC 2021 г. за диагностика 
и лечение на остра и хронична сърдечна недостатъчност при 
пациенти с ДКМП/ХНДКМП OMT е задължителна.342 Необхо-
дима е повторна оценка на сърдечната функция и клинични-
ят статус след 3-месечна OMT преди имплантиране на ICD за 
първична превенция. По-вероятно е ЛК функция да се подо-
бри при ДКМП, причинена от миокардит или мутации на TTN.

Ефикасността на ICD за първична превенция при пациен-
ти с ДКМП с HFrEF е проследена в шест RCTs.635

Между 2002 и 2005 години бяха публикувани пет про-
учвания (CAT, AMIOVIRT, DEFINITE, COMPANION и SCD-HeFT). 
Първите три бяха по-малки проучвания, включващи само 
пациенти с ДКМП, докато SCD-HeFT и COMPANION бяха по-
големи и включваха пациенти с КАБ и ДКМП. Проучването 
COMPANION се различава от останалите, тъй като сравнява 
CRT-дефибрилатор, CRT-пейсмейкър и OMT. Мета-анализ на 
петте проучвания (1854 пациенти с ДКМП) демонстрира 31% 
намаление на общата смъртност с ICD в сравнение с меди-
каментозната терапия (RR 0,69 [95% CI 0,55, 0,87], P < 0,002).658 
Този ефект продължава след изключване на COMPANION.

По-наскоро в проучването DANISH бяха включени 1116 
симптомни пациенти (NYHA клас II или III) с неисхемична 
систолна сърдечна недостатъчност (ЛКИФ ≤ 35%). Пациенти-
те са били рандомизирани към ICD или без ICD след ОМТ.359 
Не е наблюдавано намаляване на първичната крайна точка 
смърт по всякаква причина за пациентите, рандомизирани 
към ICD терапия (HR 0,87; 95% CI 0,68–1,12; P = 0,28), въпреки 
значимото намаляване на ВСС в групата с ICD (HR 0,50; 95% CI 
0,31–0,82; P = 0,005). Възможни обяснения са ниската честота 
на ВСС в проучването (4,3% в групата на ICD и 8,2% в кон-
тролната група), отличното медикаментозно лечение (>90% 
от пациентите на ACE инхибитори и бета-блокери, >50% на 
MRA) и високото разпространение (58%) на CRT. Въпреки 
това, мета-анализ на всичките шест проучвания за първична 
превенция все още демонстрира, макар и по-ниско, намаля-
ване на общата смъртност при терапия с ICD (RR 0,76; 95% CI 
0,65–0,91; P = 0,002).635 В анализ за чувствителност, полза от 
ICD терапията се е запазила след изключване на всяко отдел-
но проучване от сборния анализ.

Резултатите от проучването DANISH подчертават необ-
ходимостта от още по-голямо прецизиране на индикация-
та за ICDs за първична превенция при днешните пациенти 
с ДКМП. Трябва да се вземат предвид възрастта и съпът-
стващите заболявания.635 В проучването DANISH, имплан-
тирането на ICD е било свързано със значително по-ниска 
смъртност при по-млади пациенти.359 Допълнителен анализ 

на данните от DANISH647 показва връзка между намалената 
смъртност по всяка причина и ICDs при пациенти ≤70 години 
(HR, 0,70; 95% CI 0,51–0,96; P = 0,03), но не и при пациенти на 
възраст >70 години.

Проспективни проучвания, оценяващи ползата от ICDs 
при пациенти с ДКМП/ХНДКМП с междинна ЛК дисфункция, но 
с рискови фактори, които се свързат с VA и ВСС (включително 
LGE на CMR, патогенни мутации в PLN, FLNC, RBM20, необясним 
синкоп и индуцируемост на SMVT), липсват.129,641,643,644,659–662 
Като се има предвид ограничението на ЛКИФ като единствен 
рисков маркер при ДКМП/ХНДКМП, тази група от експерти 
споделя мнението, че при наличие на комбинация от рискови 
маркери трябва да се вземе предвид ICD.

7.1.3.1.3.	 Вторична профилактика на внезапната сърдечна 
смърт и лечение при камерни аритмии.

Три рандомизирани проучвания (AVID, CASH и CIDS) са срав-
нили ICD терапията и медикаментозното лечение за вторична 
превенция при пациенти след прекъснат CA или нетолерира-
на VT.349,351,352 Трите проучвания включват общо 1963 пациен-
ти, от които само 292 (14,8%) са имали неисхемична етиология. 
Те са демонстрирали значително намаляване на смъртност-
та по всякакви причини при пациенти с ICD, което се дължи 
почти изцяло на 50% намаление на аритмичната смърт.352 В 
подгрупата на пациентите с кардиомиопатии е имало подоб-
на, но незначима тенденция за намаление на смъртността.352 
RCTs са изключили пациенти с хемодинамично поносима VT. 
При пациенти с ДКМП VT субстратът е по-лошо дефиниран 
и трябва да се вземе предвид прогресията на заболяването. 
Следователно, въпреки липсата на данни, тази група от екс-
перти споделя мнението, че ICD трябва да се вземе предвид и 
при пациенти с ДКМП с хемодинамично поносима VT.

Оптимизирането на програмирането на ICD (вижте Раз-
дел 6.2.3.1) може да намали ICD шоковете, подадени в отго-
вор на VT, но често е необходима допълнителна терапия за 
намаляване на симптоматичните епизоди на VA. В проучва-
не OPTIC 412 пациенти с имплантиране на ICD в рамките на 
21 дни след VT/VF са рандомизирани към амиодарон плюс 
бета-блокери, само соталол или само бета-блокер. Честоти-
те на шоковете от ICD след една година са били съответно 
10,3%, 24,3% и 38,5%. По-високата ефикасност на амиодарон 
плюс бета-блокери в сравнение със соталол трябва да се 
сравни с по-високия процент на свързани с медикаментите 
нежелани реакции на индивидуална основа.318 Въпреки че 
са налице само ограничени данни, блокерите на натриевите 
канали могат да контролират VT при SHD и могат да бъдат 
полезни при реципиенти на ICD без напреднала сърдечна 
недостатъчност. По-голямата част от SMVT се дължи на свър-
зано с цикатрикс риентри, което може да бъде обект на кате-
търна аблация. Има съобщения, че непосредственият резул-
тат от аблация е сходен при КАБ и ДКМП.497,663 Честотата на 
рецидивите на VT обаче е обичайно по-висока при пациенти 
с ДКМП (преживяемост без VT 40,5% при ДКМП срещу 57% 
при КАБ за 1 година).497 След множество процедури при 36% 
от пациентите в ретроспективна, едно-центрова кохорта от 
282 пациенти, лекувани между 1999 г. и 2014 г., дългосрочна 
свобода от VT е била постигната при 69% от случаите.664

Епикардна аблация е необходима при 27–30% от проце-
дурите.497,664 Резултатът е особено лош и може да са необ-
ходими спасителни стратегии (транскоронарна етанолова 
аблация, биполярна аблация, хирургична аблация) при па-
циенти с патогенни мутации (LMNA ген) и при тези с дълбоки 
интрамурални, предносептални локализации на субстра-
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та.499,665,666 Като се вземе предвид сложността на аблацион-
ната процедура, пациентите с ДКМП трябва да бъдат лекува-
ни само в специализирани центрове.

7.1.3.2.	 Аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия
ARVC е наследствено заболяване, характеризиращо се с фи-
бро-мастно заместване на миокарда.670 Разпространението 
варира от 1:1000 до 1:5000 индивида, с преобладаване на мъ-
жете сред пробандите.671 Пациентите с ВСС/VF при първото 
си явяване обикновено са по-млади (медианна възраст 23 
[диапазон 13–57]) в сравнение с тези, които се представят с 
SMVT (медианна възраст 36 години [диапазон 14–78]).672

ARVC се причинява от патогенни мутации в десмозомни 
гени и по-рядко в не-десмозомни гени. При тях е показа-
но генетично изследване и идентифицирането на мутация 
(при до 73% от пробандите) е основен критерий за диагно-
зата.116,671 В 4–16% се откриват съчетани/дигенни мутации, 
които са свързани с повишен риск от VA в по-млада въз-
раст.672,673 Пенетрантността на заболяването при роднини от 
първа степен е 28–58%,674,675 което е в подкрепа на редовна 
клинична оценка при роднините.

ARVC се характеризира с преобладаващо ДК засягане. 
Ревизираните през 2010 г. критерии на международната ра-
ботна група за диагностика се базират на мултипараметрич-
на стратегия116 (Фигура 21). Не е включено характеризиране 
на тъканите чрез CMR . Въпреки това, често се наблюдава 
мастна инфилтрация на ДК и ЛК LGE (съответно при 29–53% 
и 35,5–45% от пробандите) и може да са налице преди паци-

Препоръки
Таблица 28:	 Препоръки за стратификация на ри-

ска, предотвратяване на внезапната 
сърдечна смърт и лечение на камерни 
аритмии при дилатативна кардиоми-
опатия/хипокинетична недилататив-
на кардиомиопатия

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка и общи препоръки

Генетично изследване (включително поне ге-
ните LMNA, PLN, RBM20 и FLNC) се препоръчва 
при пациенти с ДКМП/ХНДКМП и забавена AV 
проводимост при възраст <50 години или които 
имат фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или 
ВСС при роднина от първа степен (на възраст 
<50 години).641–645

I B

CMR с LGE трябва да се вземе предвид предвид при 
пациенти с ДКМП/ХНДКМП за оценка на етиологи-
ята и риска от VA/ВСС.129,651,667

IIa B

Генетично тестуване (включително поне гени-
те LMNA, PLN, RBM20 и FLNC) трябва да се вземе 
предвид стратификация на риска при пациенти 
с очевидно спорадични ДКМП/ХНДКМП, които 
се появяват в млада възраст, или с признаци, по-
дозрителни за наследствена етиология.641–645

IIa C

Не се препоръчва участието в натоварвания с 
висока интензивност, включително състезател-
ни спортове при лица с ДКМП/ХНДКМП и LMNA 
мутация.655

III C

Стратификация на риска и първична профилактика на ВСС

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти с ДКМП/ХНДКМП, симптомна 
сърдечна недостатъчност (NYHA клас II–III) и 
ЛКИФ ≤35% след ≥3 месеца OMT.357,359,635,650

IIa A

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти с ДКМП/ХНДКМП с патогенна 
мутация в LMNA гена, ако изчисленият 5-годи-
шен риск от животозастрашаваща VA е ≥10%c и 
при наличие на NSVT или ЛКИФ <50% или заба-
вяне на AV проводимост.80,652,653

IIa B

Имплантиране на ICD трябва да се вземе предвид 
при пациенти с ДКМП/ХНДКМП с ЛКИФ <50% и ≥2 
рискови фактора (синкоп, LGE при CMR, индуци-
руема SMVT при PES, патогенни мутации в гените 
LMNA,d PLN, FLNC и RBM20).

IIa C

При пациенти с ДКМП/HNDM трябва да се вземе 
предвид електрофизиологична оценка, когато 
синкопът остава необясним след неинвазивна 
оценка.661,668

IIa C

Вторична профилактика на ВСС и лечение на VAs

Имплантиране на ICD се препоръчва при паци-
енти с ДКМП/ХНДКМП, които преживяват ВСА 
поради VT/VF или имат хемодинамично непоно-
сима SMVT.349,351,352

I B

Катетърна аблация в специализирани центро-
ве трябва да се вземе предвид при пациенти с 
ДКМП/ХНДКМП и рецидивиращи, симптома-
тични SMVT или ICD шокове за SMVT, при които 
AADs са неефективни, противопоказани или не-
поносими.481,497,664,669

IIa C

Добавянето на перорален амиодарон или за-
местването на бета-блокерите със соталол 
трябва да се вземе предвид при пациенти с 
ДКМП/ХНДКМП и ICD, които имат рецидивира-
ща, симптоматична VA въпреки оптималното 
програмиране на устройството и лечението с 
бета-блокер.318

IIa B

Имплантиране на ICD трябва да се има предвид 
при пациенти с ДКМП/ХНДКМП и хемодинамич-
но поносима SMVT.

IIa C

Подход към роднини на пациента или жертва на ВСС с ДКМП/
ХНДКМП

При роднина от първа линия на пациент с ДКМП/
ХНДКМП се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма, 
ако:
•	 индексният пациент е бил диагностициран 

на възраст <50 години или има клинични ха-
рактеристики, предполагащи наследствена 
причина, или

•	 има фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или 
преждевременна неочаквана ВС.646

I C

При роднина от първа линия на пациент с оче-
видно спорадична ДКМП/ХНДКМП може да се 
има предвид ЕКГ и ехокардиограма.646

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; AV, атриовентрикуларен; CMR, 
сърдечен магнитен резонанс; ДКМП, дилатативна кардиомиопа-
тия; ЕКГ, електрокардиограма; ХНДКМП, хипокинетична недила-
тативна кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛКИФ, левокамерна 
изтласкваща фракция; NSVT, непродължителна камерна тахикар-
дия; NYHA, Нюйоркска сърдечна асоциация; ОМТ, оптимална ме-
дицинска терапия; PES, програмирана електрическа стимулация; 
ВСА, внезапен сърдечен арест; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, 
внезапна смърт; SMVT, продължителна мономорфна камерна та-
хикардия; VA, камерна аритмия; VF, камерно мъждене; VT, камерна 
тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
с Въз основа на калкулатора на риска https://lmna-risk-vta.fr/
d Вижте специфичните препоръки за LMNA.

Продължение
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ентите да покриват големите образни критерии на работна-
та група.676–678 Предполага се, че промените в движението на 
стената, както и аномалиите на сигнала преди/след контраст 
повишават диагностичната точност на CMR за ARVC.679 Иден-
тификацията на двукамерно и ляво доминантно засягане 
при пациенти с ARVC680,681 доведе напоследък до предложе-
ния термин „аритмогенна кардиомиопатия“.682

Избягването на натоварвания с висок интензитет се счи-
та за превантивен инструмент при клинично засегнати паци-
енти с ARVC с цел намаляване на риска от VAs и прогресия на 
заболяването.683–685 Дали спортните ограничения са полез-
ни при всички носители на мутация без експресия на забо-
ляването, не е оценявано в проспективни кохорти, но избяг-
ването на състезателни упражнения с висока интензивност 

изглежда разумно.686,687 ВСС и VA се появяват непропорцио-
нално по време на физическо натоварване при засегнатите 
пациенти, а инфузията с висока доза изопротеренол може да 
провокира PVT при >90% от пациентите с ARVC, което под-
крепя ролята на симпатиковата стимулация за аритмоген-
ността.152,688,689 Дали бета-блокерите могат да предотвратят 
спонтанна VA обаче е неясно. Ограничени данни подсказват 
потенциално полезна роля на атенолол.690

7.1.3.2.1.	 Стратификация на риска.
При пациенти с ARVC, при които не е имплантиран ICD, CA се 
среща при 4,6–6,1%, докато 23% от пациентите получават не-
фатална SMVT при средно проследяване 8–11 години.691–694 
Дали SMVT е непосредствено животозастрашаваща, зависи 

ЕКГ синусов ритъм – Отрицателни Т вълни във V1-V4, терминална продължителност на QRS >55 ms

ЕCG VT – ЛББ-подобна, горна ос (базален ДК произход)

CMR – Разширена ДК с базална аневризма

4-кухинно 3-кухинно По късата ос

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4
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Фигура 21:	 Типични характеристики на аритмогенната деснокамерна кардиомиопатия, свързани с камерни аритмии.
CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; ЛББ, ляв бедрен блок; ДК, дясна камера; VT, камерна тахи-
кардия.
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от базалния цикъл на VT, сърдечната функция и обстоятел-
ствата, при които възниква VT. Сред пациенти с категорична/
вероятна ARVC, считани за високорискови за VA, 23–48% ще 
претърпят подходяща интервенция за ICD при средно про-
следяване от 4,7 години. В 16–19% от случаите намесата на ICD 
се задейства от бърза VT ≥250 bpm или VF, и се счита за екви-
валент на животозастрашаващо събитие.695–698 В голяма група 
от 864 пациенти с ARVC (38,8% с предишна VA), 43% са имали 
VT/VF при медианно проследяване от 5,75 години, но само 
10,8% са имали потенциално животозастрашаващо събитие. 
Така при 3 от 4 пациенти с ARVC терапията с ICD е мотивирана, 
но може да не се счита за животоспасяваща. Това е уместно, 
тъй като алгоритмите и моделите за прогнозиране на риска 
се основават на комбинирани аритмични крайни точки, които 
се приравняват често с ICD показания за предотвратяване на 
ВСС. Това е особено важно при млади пациенти с ARVC с дожи-
вотен риск от усложнения, свързани с ICD.695,699

Липсват рандомизирани проучвания върху ICD терапи-
ята за вторична превенция, но високата честота на мотиви-
рана ICD терапия, предизвикана от бързи епизоди на VT/VF 
при пациенти, имплантирани след CA или VT с лоша поно-
симост, убедително подсказват полза за преживяемостта от 
ICD.700 При пациенти, които се представят с хемодинамично 
поносима VT, ползата за преживяемостта от ICD е по-малко 
ясна.691,700–702 Идентифицирането на пациенти с ARVC в риск 
от ВСС е трудно, а доказателствата в подкрепа на рисковите 
фактори за животозастрашаващи VAs са ограничени. Арит-
мичният синкоп е бил предиктор на последващи събития 
при повечето серии пациенти с доказана ARVC (сборен HR 
3,67; CI 2,75–4,9)81,696,701,703 и при тези пациенти трябва да се 
вземе предвид ICD. ДК и ЛК дисфункция са свързани с по-ви-
сок риск от аритмия.675,704 Граничните стойности са трудни 
за определяне, но при пациенти с тежка дисфункция на ДК 
(промяна на фракционната площ на ДК ≤17% или фракция 
на изтласкване на ДК ≤35%) трябва да се вземе предвид ICD. 
По същия начин, пациентите с ARVC със значително засяга-
не на ЛК (ЛКИФ ≤ 35%) трябва да бъдат лекувани съгласно 
настоящите препоръки при ДКМП, отнасящи се за имплан-
тирането на ICD. Има противоречиви данни за независимата 
прогностична стойност на NSVT за последващи продължи-
телни аритмични събития.695,696,701 По същия начин, ролята 
на PES в стратификацията на риска, особено при безсимп-
томни пациенти, не е добре дефинирана.695,696,705 В една се-
рия, включваща предимно симптомни пациенти, NSVT, как-
то и положителната PES предсказват по независим начини 
аритмични събития, докато други съобщават за ниска диаг-
ностична точност.696 Прогнозирането на риска, базирано на 
един параметър, не отчита потенциалния комбиниран ефект 
и взаимодействията между факторите. Следователно, въ-
преки липсата на поддържащи данни, тази група от експерти 
подкрепя, че ICD трябва да се обмисли706 при пациенти със 
симптомна ARVC с умерена ДК (<40%) и/или ЛК дисфункция 
(<45%), които имат или NSVT, или SMVT, индуцируема при 
PES. Наскоро беше разработен вътрешно валидиран рисков 
модел от 528 пациенти с потвърдена ARVC и без предходна 
VA, който включва възраст, пол, аритмичен синкоп, NSVT, 
обременяване с КЕС, отвеждания с инверсия на T-вълна-
та и изтласкваща фракция на ДК , за да се предскаже всяка 
продължителна VA ( с-индекс 0.77).81 В допълнение, модел 
за прогнозиране на специфично животозастрашаваща VA 
беше популяризиран въз основа на 864 пациенти с ARVC, с 
предиктори, включващи мъжки пол, възраст, брой КЕС за 24 
часа и отвеждания с инверсия на Т-вълната (c-индекс 0,74).702 

Въпреки това са необходими валидиращи проучвания, пре-
ди тези рискови модели да могат да бъдат препоръчани за 
клинична употреба.

7.1.3.2.2.	 Лечение.
До 97,4% от всички епизоди на VA при реципиенти на ARVC 
ICD са SMVT. Много високият процент на прекъсване от ATP 
(92% от всички епизоди), независимо от дължината на базал-
ния цикъл на VT, поддържа категорично устройства с въз-
можност за ATP.698 S-ICDs намаляват усложненията, свързани 
с електрода, и е доказано, че ефективно прекъсват с шок VA 
в малки кохорти пациенти с ARVC при краткосрочно просле-
дяване.707

Често е необходимо допълнително лечение за потискане 
на VA. Въпреки че не са потвърдени от клинични данни, бе-
та-блокерите се препоръчват като първа линия терапия при 
симптоматични пациенти.

Данните за AADs за предотвратяване на рецидивираща 
VT са ограничени до малки обсервационни проучвания и 
регистри. Терапията с AAD има като цяло ограничена ефи-
касност. Въпреки че соталолът е бил ефективен за предо-
твратяване на индуцируема VT,708 той не е потиснал клинич-
но значими аритмии.690,708 Лечението с амиодарон или клас 
1 лекарства се свързва с тенденция за по-малко рецидиви 
на VT в сравнение със соталол.709 Добавянето на флекаинид 
към бета-блокери/соталол е показало полза в малка кохор-
та.710 Катетърната аблация представлява алтернатива. Абла-
цията на ендокарден и адювантен епикарден субстрат, ако е 
необходима, се свързва с обещаваща преживяемост без VT. 
Потенциалните процедурни рискове, страничните ефекти 
на лекарствата и предпочитанията на пациента трябва да 
бъдат взети под внимание.482

Препоръки
Таблица 29:	 Препоръки за диагностика, страти-

фикация на риска, превенция на вне-
запната сърдечна смърт и лечение на 
камерните аритмии при аритмогенна 
деснокамерна кардиомиопатия

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка и общи препоръки

При пациенти със съмнение за ARVC, CMR се 
препоръчва.676–678 I B

При пациенти със съмнение или категорична 
диагноза ARVC, се препоръчва генетично кон-
султиране и изследване.672,673

I B

Избягването на натоварвания с висока интен-
зивностc се препоръчва се при пациенти с окон-
чателна диагноза ARVC.683–685

I B

Избягването на натоварвания с висока интензив-
ностс може да се има предвид при носители на свър-
зани с ARVC патогенни мутации без фенотип.683,687

IIb C

Бета-блокерна терапия може да се има предвид 
при всички пациенти с доказана диагноза ARVC. IIb C

Стратификация на риска и първична превенция на ВСС

Трябва да се вземе предвид имплантиране на 
ICD при пациенти с доказана ARVC и аритмичен 
синкоп.696,701,711–713

IIa B

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти с потвърдена ARVC и тежка RV 
или ЛК систолна дисфункция.675,691

IIa C

Продължава
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7.1.3.3.	 Хипертрофична кардиомиопатия
ХКМП се характеризира с увеличена дебелина на стената на 
ЛК, която не се обяснява с прекомерни условия на натовар-
ване (като хипертония или клапно заболяване).128,715 Тъй като 
естествената история и лечението се различават в зависимост 
от подлежащата етиология на ЛКХ, диагностичната обработка 
е от първостепенно значение (вж. Раздел 7.1.3.5) и включва CMR 
и генетично изследване.716–725 ХКМП обикновено се причинява 
от мутация с автозомно доминантно унаследяване, което под-
крепя сърдечния скрининг при роднини от първа степен, ус-
поредно с генетично изследване при индексния пациент. Сар-
комерна генна мутация се идентифицира в 30-60%, най-често 
при пациенти, които са по-млади в момента на поставяне на 
диагнозата или са с фамилна анамнеза за ХКМП.646,722

Изчисленото разпространение на ХКМП при възрастни е 
1 на 500.726 При децата разпространението е много по-ниско.

Годишната смъртност, свързана с ХКМП, е 1–2% в повече-
то проучвания при съвременните стратегии за лечение128,715 

и може да бъде още по-ниска, 0,5%.727 Годишната честота на 
ВСС при подходяща ICD терапия е около 0,8%, но до голяма 
степен зависи от възрастта и рисковия профил.85,728–730 Па-
циенти с ХКМП са изложени на риск от сърдечна недостатъч-
ност, ПМ и инсулт.128,715 Повечето смъртни случаи, свързани 
с ХКМП на възраст ≤60 години, настъпват внезапно, докато 
по-старите пациенти умират по-често от инсулт или сърдеч-
на недостатъчност.731 ВСС често е свързана с VA, която може 
да бъде следствие от исхемия, обструкция на изходния тракт 
на лявата камера (LVOT) или надкамерни аритмии. ВСС може 
също да бъде предизвикана от натоварване и участието в 
състезателни спортове се обезкуражава.732 Въпреки това, 
последните данни показват, че дори интензивните натовар-
вания при пациенти с ХКМП без рискови маркери може да не 
са свързани с VA.733,734

7.1.3.3.1.	 Стратификация на риска и първична превенция на 
внезапната сърдечна смърт.

При първичната превенция, все още е предизвикателство да 
се идентифицира сравнително малката група пациенти с най-
висок риск от ВСС. NSVT с непрекъснато (24/48 h) амбулаторно 
ЕКГ мониториране се открива при 20–25% от пациентите.128,715 
Нейното разпространение нараства с възрастта и съответ-
ства на дебелината на стената на ЛК и LGE при CMR.716–721,735 
Прогностичната стойност на NSVT за ВСС е по-важна при 
млади пациенти (<30 години).735 Връзката между продължи-
телността, честотата на изява или сърдечната честота при 
NSVT и прогнозата при ХКМП остава неясна.735 Документира-
ната NSVT по време на тест с натоварване е много рядка, но 
е свързана с по-висок риск от ВСС.732 Бяха идентифицирани 
допълнителни рискови фактори и беше разработен сбор за 
стратификация на 5-годишния риск от ВСС, включващ седем 
фактора (възраст, дебелина на стената на ЛК, размер на LA, 
градиент в LVOT, NSVT, необясним синкоп и фамилна анамне-
за за ВСС)85 (HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.
html) и външно валидиран.85,728,729 Калкулаторът не е пред-
назначен за използване при елитни спортисти или при лица 
с метаболитни или инфилтративни заболявания, или след ми-
ектомия или след алкохолна септална аблация.85

Допълнителни фактори, които не са включени в модела 
Risk-SCD, трябва също да се имат предвид при пациенти с 
междинен или нисък изчислен риск, включително ЛК сис-
толна дисфункция, върхова аневризма, екстензивно LGE при 
CMR и наличие на единични или множествени саркомерни 
мутации (Фигура 22).716,717,722,736–739 Екстензивното LGE при 
CMR, дефинирано като ≥15% от масата на ЛК, се разглежда 
като добър предиктор за ВСС при възрастни. Праговете оба-
че може да са трудни за използване, тъй като количествено-
то определяне на LGE зависи от получения образ при CMR, 
вида и количеството на контраста.

Периодичната преоценка е задължителна като част от 
лонгитудиналната оценка на пациентите. VA, предизвикана 
от PES, се счита за неспецифична, въпреки че са докладвани 
противоречиви резултати.740,741

При децата имаше малко данни за първична превенция 
до неотдавнашното разработване на скорове и свързани с 
тях калкулатори на риска.83,84 Скорът HCM Risk-Kids84 беше 
разработен и външно валидиран,742 специално за деца с 
ХКМП (1–16-годишна възраст) и включва необясним синкоп, 
максимална дебелина на стената на ЛК, голям диаметър на 
лявото предсърдие, нисък градиент на LVOT и NSVT (https://
hcmriskkids.org). За разлика от възрастните, включването на 
възраст и фамилна анамнеза за ВСС не подобри ефектив-

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при симптомниd пациенти с потвърдена 
ARVC, умерена дясна или левокамерна дисфунк-
ция и NSVT или индуцируемост на SMVT при 
PES.695,696,701,703,705

IIa C

При пациенти с ARVC и силно подозрителни за 
VA симптоми, може да се има предвид PES за 
стратификация на риска.695,705

IIb C

Вторична профилактика на ВСС и лечение на VAs

Препоръчва се имплантиране на ICD при паци-
енти с ARVC и хемодинамично непоносима VT 
или VF.700

I C

При пациенти с ARVC и непродължителни или 
продължителни VAs се препоръчва терапия с 
бета-блокер.

I C

При пациенти с ARVC и рецидивиращи, симптом-
ни SMVT или ICD шокове за SMVT въпреки бета-
блокерите, трябва да се вземе предвид катетър-
на аблация в специализирани центрове.482,709,714

IIa C

При пациенти с ARVC с показание за ICD трябва да 
се вземе предвид устройство с възможност за про-
грамиране на ATP за SMVT до високи честоти.698

IIa B

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 
предвид при пациенти с ARVC с хемодинамично 
поносима SMVT.692

IIa C

При пациенти с ARVC и рецидивираща, симпто-
матична VT, въпреки бета-блокерите, трябва да 
се вземе предвид лечение с AAD.709,710

IIa C

Подход при роднини на пациент с ARVC

При роднина от първа линия на пациент с ARVC 
се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма.675 I C

AAD, антиаритмично лекарство; ARVC, аритмогенна деснокамерна 
кардиомиопатия; ATP, антитахикардно пейсиране; CMR, сърдечен 
магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; ICD, имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор; ЛК, лява камера; NSVT, непродължи-
телна камерна тахикардия; PES, програмирана електрическа сти-
мулация; ДК, дясна камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SMVT, 
продължителна мономорфна камерна тахикардия; VA, камерна 
аритмия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
с Препоръки на ESC 2020 г. за спортна кардиология и упражнения 
при пациенти със сърдечно-съдови заболявания.4
d Пресинкоп или сърцебиене, насочващи към VA.

Продължение
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ността на педиатричния модел. Пациенти с предходна VF 
или продължителна VT, с известни вродени грешки на ме-
таболизма и синдромни причини за ХКМП бяха изключени. 
Прогностичната стойност на LGE при деца е по-слабо дефи-
нирана, макар че има докладвани предварителни данни.743

7.1.3.3.2.	 Лечение за предотвратяване на рецидив на камерна 
аритмия.

Пациенти, преживели CA поради VT/VF или хемодинамично 
непоносима VT, остават с висок риск от бъдеща животоза-
страшаваща VA и ще имат полза от терапия с ICD.128,744–746

Няма RCTs на ХКМП или кохортни проучвания, подкре-
пящи сигнификантна роля на лекарствата за превенция на 

ВСС.128,715,747 Амиодарон може да намали VA, но с противоре-
чиви резултати по отношение на превенцията на ВСС.747,748 
Дизопирамидът и бета-блокерите са ефективни за контро-
лиране на симптомите и обструкцията на LVOT, но няма до-
казателства, че намаляват риска от ВСС.128,715 По същия на-
чин не се препоръчва хирургична миектомия или алкохолна 
аблация с цел намаляване на риска от ВСС при пациенти с 
обструкция на LVOT.128,715 След имплантиране на ICD за пър-
вична или вторична профилактика, най-честият документи-
ран подтип VA е SMVT, а ATP е успешен при 69–76,5% от всич-
ки епизоди.749–751 Въпреки че липсват данни за ефикасността 
на лекарствата, AADs (бета-блокери, амиодарон, соталол, 
блокери на натриевите канали) трябва да се имат предвид 

ЕКГ синусов ритъм – отрицателни Т вълни във V2-V6 и долните отвеждания

ECG VT – подобна на ДББ, горна ос (апикален ЛК произход)

CMR – Апикална аневризма с LGE

4-кухинен 2-кухинен

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

I

II

III
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V2

V3
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aVL

aVF

V4

V5

V6

Фигура 22:	 Типични характеристики на хипертрофична кардиомиопатия, свързана с продължителна мономорфна ка-
мерна тахикардия.

CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, левокамерен; ДББ, 
десен бедрен блок; VT, камерна тахикардия.
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при пациенти с ХКМП със симптомна VA. Катетърна аблация 
може да се има предвид и при строго подбрани пациенти с 
ХКМП и SMVT, при които AADs са неефективни, противопо-
казани или непоносими, тъй като резултатът след аблация 
е по-лош в сравнение с други неисхемични етиологии.752–754

7.1.3.4.	 Некомпактна лява камера
LVNC включва хетерогенна група заболявания. Диагнозата е 
трудна и са предложени различни диагностични критерии. 
Ползата от генетичните тестове при индексните пациенти е 
ниска.755

Морфологичният фенотип некомпактност на базата на 
параметри при изобразяване може да се прояви и при здра-
ва популация.756

Мета-анализ, включващ 2501 пациенти с LVNC, разкрива 
риск от сърдечно-съдова смъртност, подобен на този при па-
циенти с ДКМП, без връзка със степента на трабекулация.757 
CMR-базирано откриване на фокална фиброза с помощта на 
LGE в LVNC със запазено изтласкване е било свързано със 
сериозни сърдечни събития (прекъсната смърт, ICD терапия, 
сърдечна трансплантация [HTX]/LVAD) в друг мета-анализ, 
включващ 574 пациенти (OR 6.1; CI 2.1– 17,5; P < 0,001).758 Ком-
бинацията от CMR критерии със системна генотипизация 
може да преодолее настоящите несигурности по отношение 
на рисковата стратификация.759

7.1.3.5.	 Рестриктивна кардиомиопатия
Фенотипът рестриктивна кардиомиопатия (RCM) е рядък 
и може да бъде резултат на различни етиологии, включи-

Препоръки
Таблица 30:	 Препоръки за стратификация на риска, 

предотвратяване на внезапна сърдечна 
смърт и лечение на камерни аритмии 
при хипертрофична кардиомиопатия

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка и общи препоръки

CMR с LGE се препоръчва при пациенти с ХКМП 
за диагностична обработка.716–718 I B

Генетичното консултиране и изследване се пре-
поръчва при пациенти с ХКМП.721–725 I B

Участието в натоварвания с висока интензив-
ност може да се вземе предвид при безсимп-
томни възрастни пациенти с ХКМП без рискови 
маркери.733

IIb C

Стратификация на риска и първична профилактика на ВСС

Препоръчва се 5-годишният риск от ВСС да се 
изчисли при първата оценка и на интервали от 
1–3 години, или когато има промяна в клинич-
ния статус.

I C

Имплантация на ICD трябва да се вземе предвид 
при пациенти на възраст 16 или повече години 
с изчислен 5-годишен риск от ВС ≥6%.c,85,728,729

IIa B

Имплантиране на ICD трябва да се вземе пред-
вид при пациенти с ХКМП на възраст 16 или по-
вече години с междинен 5-годишен риск от ВСС 
(≥4 до 6%)c и с (a) значителна LGE при CMR (обик-
новено ≥15% от ЛК маса); или (b) ЛКИФ <50%; или 
(c) патологичен отговор на кръвното налягане 
по време на тест с натоварванеd; или (d) ЛК вър-
хова аневризма; или (d) наличие на саркомерна 
патогенна мутация.716,717,722,736–739

IIa B

При деца на възраст под 16 години с ХКМП и 
изчислен 5-годишен риск от ВС ≥6% (на базата 
на ХКМП Risk-Kids скоре), трябва да се обмисли 
имплантиране на ICD.84,742

IIa B

Имплантиране на ICD може да се обмисли при 
пациенти с ХКМП на възраст 16 или повече го-
дини с изчислен 5-годишен риск от ВСС ≥4 до 
<6%.c,85,728,729

IIb B

Имплантиране на ICD може да се има предвид 
при пациенти с ХКМП на възраст 16 или повече 
години с нисък изчислен 5-годишен риск от ВСС 
(<4%)c и със (a) значим LGE при CMR (обикнове-
но ≥15% от ЛК маса); или (b) LVE <50%; или (c) ЛК 
апикална аневризма.716,717,722,736–739

IIb B

Вторична профилактика на ВСС и лечение на VAs

Имплантиране на ICD се препоръчва при паци-
енти с ХКМП с хемодинамично непоносима VT 
или VF.744–746

I B

При пациенти с ХКМП с хемодинамично поноси-
ма SMVT трябва да се вземе предвид импланти-
ране на ICD.

IIa C

При пациенти с ХКМП и рецидивираща, симп-
томна VA или рецидивираща ICD терапия, тряб-
ва да се вземе предвид лечение с AAD.

IIa C

Катетърна аблация в специализирани центрове 
може да се има предвид при избрани пациенти с 
ХКМП и повтарящи се, симптоматични SMVT или 
ICD шокове за SMVT, при които AAD са неефектив-
ни, противопоказани или не се толерират.753,754

IIb C

Подход при роднини на пациент с ХКМП

При роднина по първа линия на пациент с ХКМП 
се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма. I C

AAD, антиаритмично лекарство; CMR, сърдечен магнитен резонанс; 
ЕКГ, електрокардиограма; ХКМП, хипертрофична кардиомиопатия; 
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно гадо-
линиево усилване; ЛК, лява камера; ЛКИФ, левокамерна изтласква-
ща фракция; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, внезапна смърт; 
SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; VA, камер-
на аритмия; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c На базата на HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html
d Дефинира се като невъзможност за повишаване на систолично-
то налягане с най-малко 20 mmHg от покой до пиково натоварване 
или спад с >20 mmHg от пиковото налягане.
e На базата на рисковия скор за ХКМП при деца: https://hcmriskkids.org

Продължава
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Препоръки
Таблица 31:	 Препоръки за имплантиране на им-

плантируем кардиовертер дефибри-
латор при некомпактна лява камера

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти с фенотип на LVNC кардиомиопа-
тия на базата на CMR или ехо-кардиография, 
трябва да се вземе предвид имплантиране на 
ICD за първична профилактика на ВСС, за да се 
следват препоръките при ДКМП/ХНДКМП.

IIa C

CMR, сърдечен магнитен резонанс; ДКМП, дилатативна кардиоми-
опатия; ХНДКМП, хипокинетична недилатативна кардиомиопатия; 
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LVNC, некомпакт-
ност на лявата камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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телно инфилтративни разстройства (напр. амилоидоза) и 
болест на натрупването (напр. болест на Andersen-Fabry), 
идентифицирането на които е от решаващо значение за 
ръководене на терапията. Сърдечната недостатъчност 
е един от водещите симптоми при първична и вторична 
RCM.760

При болестта на Фабри по-голямата част от докладвани-
те сърдечно-съдови смъртни случаи са категоризирани като 
ВСС в скорошен систематичен преглед на 13 проучвания, 
включващи 4185 пациенти.761 По-високата възраст, мъжкият 
пол, ЛКХ, LGE и NSVT са идентифицирани като потенциални 
рискови фактори, свързани със ВСС събития. Въпреки това, 

BBR-VT

Имплантация на
пейсмейкър/ICDc 

(Клас I)

Проследяване
(Клас I)

Имплантация на
пейсмейкър/ICDс

(Клас I)

Спонтанен
AV блокb

Спонтанен
AV блокb

Оценка чрез EP
(Клас I)

Катетърна аблация 
(Клас I)

Проследяване
(Клас I)

Внезапно увеличение
на PR/QRS

Имплантация
на ICD
(Клас I)

Имплантация
на ICD

(Клас IIa)

Прекъснат
сърдечен арест/VT

или не-BBR VT
или VT индукция

HV ≥70 ms или
субнодален

AV блок

Безсимптомни/
сърцебиене

и отрицателна
оценка при EP

Синкопа или
палпитации
и не-BBR VT

Не

Не

PR ≥240 ms или
QRS >120 ms или

>40 г. и предсърдни
аритмии или
>40 г. и LGE

на CMR

Не

Не

Да

Да

Да

Да

Пациент с миотонична дистрофия

Безсимптомни Синкоп или
палпитацииа

Прекъснат
сърдечен арест VT

Имплантация на
пейсмейкър/ICDc

(Клас IIb)

Оценка чрез EPd

(Клас IIa)

Фигура 23:	 Алгоритъм за стратификация на риска, превенция на внезапната сърдечна смърт и лечение на камерната 
аритмия при миотонична дистрофия.

AV, атриовентрикуларен; BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикардия; CMR, сърдечен магнитен резонанс; EP, инвазив-
на електрофизиологична оценка; HV, интервал His-камера; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно 
гадолиниево усилване; VT, камерна тахикардия. 
a Синкоп или палпитации, силно суспектни за аритмичен произход.
b Спонтанен AV блок: трета степен или високостепенен AV блок втора степен.
c Фактори в полза на имплантирането на ICD: възраст,5,6,11 разширение на CTG,6-9, 3,16 внезапна смърт (ВС) или фамилна 
анамнеза за ВС,5 нарушения на ЕКГ проводимост,16 удължаване на PR,13 ляв бедрен блок,5 предсърдни аритмии,6,16 неп-
родължителна VT,5 ЛК дисфункция,17 значима LGE при CMR.14,15,18

d Допълнителен подход според резултата от оценката на ЕР.
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честотите на ВСС са докладвани само в 11 от проучвания-
та, включващи 623 пациенти. Ретроспективният, обсерва-
ционен характер на повечето от тези малки, едноцентрови 
проучвания и ниският абсолютен брой сърдечно-съдови 
смъртни случаи (36/623) и ВСС (30/623) понастоящем не поз-
воляват препоръки за първична превенция с имплантиране 
на ICD.761 Амилоидоза може да бъде причинена от различни 
неправилно нагънати прекурсорни протеини, водещи до 
отлагания в тъканите и органите. Сърдечната амилоидоза е 
свързана главно с леко-верижен амилоид или транстирети-
нов амилоид. Последният може да бъде разделен на див тип, 
наричан също сенилен амилоид, по-често усложнен от за-
бавяне на AV проводимостта и предсърдни аритмии, и ами-
лоид, дължащ се на патогенни мутации в TTR ген. Проявите 
на заболяването зависят от мутацията. Въпреки напредъка 
в лечението на амилоидната леко-верижна амилоидоза, из-
ходът все още е лош при пациенти с манифестно сърдечно 
засягане.762 Причините за смъртта са прогресираща сър-
дечна недостатъчност, автономна дисфункция и електро-
механична дисоциация.762,763 Ползата от имплантирането на 
ICD за първична профилактика при пациенти със сърдечна 
амилоидоза е несигурна. Понастоящем ICD трябва да се има 
предвид при пациенти с хемодинамично непоносима VT 
след внимателно обсъждане на конкурентните рискове от 
неаритмична смърт и несърдечна смърт.

7.1.3.6.	 Невромускулни нарушения
Алгоритъм за стратификация на риска, превенция на ВСС 
и лечение на VAs при миотонична дистрофия е представен 
във Фигура 23.

Аритмиите се срещат често и често са първата проява на 
невромускулни нарушения.764 Миотоничната дистрофия е 
най-често срещаната мускулна дистрофия при възрастното 
население (разпространение 1 на 8000). Миотоничната ди-
строфия е резултат от повтаряща се тринуклеотидна експан-
зия в края на DMPK гена, което води до неправилно снажда-
не на SCN5A, забавяне в сърдечната проводна система и 
аритмия. Дистрофията на Duchenne също има висока често-
та (1 на 3500 раждания при мъже). Тъй като повечето паци-
енти умират преди 20-годишна възраст, рядко се наблюдава 
в зряла възраст. Други нервно-мускулни нарушения, като 
Becker (1 на 100 000 раждания при мъже) и фацио-скапуло-
хумерални дистрофии (1 на 100 000) са по-редки. Повечето 
от тези нарушения са свързани с проводни и ритъмни нару-
шения, някои животозастрашаващи, и с механизми, подат-
ливи на специфична антиаритмична терапия.17 Трябва да се 
обмисли антиаритмична терапия, тъй като мускулната функ-

ция и очакваната продължителност на живота често са само 
умерено ограничени.765 По принцип се препоръчва пациен-
тите с нервно-мускулни заболявания, които са преживели 
CA или имат VAs или камерна дисфункция да се лекуват по 
същия начин, както пациенти без екстракардиални прояви. 
Все пак, ползата от имплантирането на ICD трябва да бъде 
балансирана с общата прогноза при някои подтипове, като 
дистрофията на Duchenne.

Симптомите може да са резултат от брадикардия или 
тахиаритмии, а инвазивната електрофизиологична оценка 
е задължителна, освен ако причината, като например AV 
блок, не е клинично документирана.153 Внезапното удъл-
жаване на PR интервала и продължителността на QRS се 
свързват с AV блок и ВСС при миотонична дистрофия, въ-
преки липсата на симптоми, и трябва да се има предвид 
електрофизиологична оценка.766,767 HV интервал ≥70 ms 
трябва да насочи веднага към имплантиране на пейсмей-
кър, независимо от симптомите. Индукцията на BBR-VT при 
симптомен пациент подкрепя категорично BBR-VT ( ESC 
CardioMed, глава 42.5)768 като основна причина за симпто-
мите и се препоръчва аблация на дясното разклонение.153 
След аблация на бедрото, рискът от AV блок при просле-
дяването се счита за особено висок поради прогресираща 
болест на His–Purkinje и трябва да се имплантира пейсмей-
кър. Удължените PR или QRS интервали,13,16,80 съпътстващи 
предсърдни аритмии6,16,80 и LGE при CMR14,15,18 при пациен-
ти на възраст над 40 години са свързани с AV блок и ВСС при 
проследяване на миотонична дистрофия. В съответствие с 
това, може да се обмисли имплантиране на пейсмейкър 
дори при липса на симптоми. Въпреки че липсват данни, 
имплантирането на ICD, а не на пейсмейкър може да бъде 
предпочитано при пациенти с миотонична дистрофия, с 
допълнителни рискови фактори за VA и ВСС (Фигура 23). 
Имплантирането на постоянен пейсмейкър може също да 
се има предвид при пациенти със синдром на Kearns–Sayre, 
Emery–Dreiffuss или мускулна дистрофия крайник-пояс с 
всякаква степен на AV блок, поради значителния риск от 
бърза прогресия до пълен блок. При пациенти с мускулни 
дистрофии крайник-пояс тип 1B или мускулна дистрофия 
на Emery–Dreiffuss, които имат индикация за пейсиране 
или значителна LGE при CMR, трябва да се вземе предвид 
имплантиране на ICD.769

Имплантирането по-скоро на ICD, а не на пейсмейкър, 
може също да се вземе предвид при пациенти с Duchenne/
Becker, когато има значителна LGE в CMR.770,771 Въпреки това, 
трябва да се вземе под внимание общата прогноза на тези 
заболявания. При пациенти, които са преживели CA пора-
ди SMVT, имплантиране на ICD се препоръчва, когато имат 
индуцируеми VT различни от BBR-VT (напр. VT, свързани с 
цикатрикс) или ако VT не е индуцируем. Пациенти с миото-
нична дистрофия със синкоп, който най-вероятно се дължи 
на VA, дори и ако не е индуцируем, и тези с палпитации и ин-
дукция на не-BBR-VT се считат за изложени на риск от арит-
мична ВСС и трябва да се вземе предвид ICD.

Поради прогресиращия характер се препоръчва еже-
годно проследяване с ЕКГ, дори и в скритата фаза на забо-
ляването, когато пациентите са безсимптомни, а ЕКГ е нор-
мална.6,13 Поради бавната прогресия и факта, че често се 
отразяват значителни промени в повърхностната ЕКГ, не се 
препоръчва серийна електрофизиологична оценка за пре-
ценяване на AV проводимост, а при пациенти без съмнение 
за аритмия или прогресия на нарушенията в проводимостта 
на ЕКГ не се препоръчва индукция на аритмия.767,772

Препоръки
Таблица 32:	 Препоръки за имплантиране на имплан-

тируем кардиовертер дефибрилатор 
при пациенти със сърдечна амилоидоза

Препоръки Класa Нивоb

ICD трябва да се вземе предвид при пациенти с 
леко-верижна амилоидоза или свързана с тран-
стиретин сърдечна амилоидоза и хемодинамич-
но нетолерирана VT.

IIa C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; VT, камерна тахи-
кардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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7.1.4.	 Възпалителни сърдечни заболявания
Сърдечното възпаление се свързва с променени електриче-
ски свойства на миокарда и аритмии и се съобщава при раз-
лични кардиомиопатии, очевидно като миокардит, но също 
и наследствени кардиомиопатии или след МИ.773,774

Възпалителните кардиомиопатии се характеризират с ми-
окардно възпаление (т.е. миокардит) като основна причина за 
сърдечно увреждане, докато вторичните миокардни възпале-
ния са причинени от първоначална миокардна патология.775,776

Миокардитът, саркоидозата и болестта на Chagas са сред 
основните варианти при възпалителните кардиомиопатии.

7.1.4.1.	 Миокардит
Диагностиката на миокардита може да бъде предизвикател-
ство. Няма патогномонично клинично представяне на това 
заболяване,777 със сърдечни прояви, вариращи от едва до-
ловими симптоми до тежка сърдечна недостатъчност, пълен 
AV блок и ВСС.778 При млади хора е оценено, че 2–12% от ВСС 
са свързани с миокардит. 779–781

При ендомиокардна биопсия миокардитът се диагно-
стицира по установени хистологични, имунологични и иму-
нохистохимични критерии, както и с полимеразна верижна 
реакция (PCR) за откриване на вирусни геноми.782,783 Това 
означава, че ендомиокардната биопсия, въпреки че не се 
използва широко, е диагностичният златен стандарт за ми-
окардит.778,784 В сегашната практика диагнозата на миокар-
дит се основава на клинично представяне, повишено ниво 
на тропонин, ЕКГ промени, данни за ЛК дисфункция, липса на 
значима КАБ или клапно сърдечно заболяване и подсказва-
щи находки при CMR или PET-CT.

В контекста на предполагаем или потвърден остър ми-
окардит, пациенти с животозастрашаващо представяне 
(фулминантен миокардит, продължителни VAs или пълен 
AV блок) трябва да бъдат насочени към специализиран цен-
тър.785,786 Специализираният център трябва да има капацитет 
за извършване на сърдечна катетеризация , ендомиокардни 
биопсии, използване на механични устройства за поддържа-
не на кръвообращението и лечение на сложни VAs.

При остър миокардит могат да възникнат продължител-
ни VAs. В големи серии пациенти,786 вътреболнично VF или 
CA са докладвани в 2,5% от случаите. В друга серия от ос-
три миокардити при деца787 продължителни тахиаритмии 
са докладвани при 11,5% от пациентите, като повечето слу-
чаи представляват VAs (79,5%). Тахиаритмиите са свързани с 

Препоръки
Таблица 33:	 Препоръки за стратификация на ри-

ска, превенция на внезапната сърдеч-
на смърт и лечение на камерни арит-
мии при невромускулни заболявания

Препоръки Класa Нивоb

Общи препоръки

Препоръчва се ежегодно проследяване с най-мал-
ко 12-канална ЕКГ при пациенти с мускулни дистро-
фии, дори и в скритата фаза на заболяването.6,13

I C

Препоръчва се пациенти с нервно-мускулни 
нарушения, които имат VA или камерна дис-
функция, да бъдат лекувани по същия начин за 
аритмията, както пациентите без невромускул-
ни нарушения.17,765

I C

Стратификация на риска, първична и вторична профилактика на ВСС

Препоръчва се инвазивна електрофизиологич-
на оценка при пациенти с миотонична дистро-
фия и сърцебиене или синкоп, подсказващ VA, 
или преживял CA.153

I C

Имплантиране на ICD се препоръчва при паци-
енти с миотонична дистрофия и SMVT или пре-
къснат CA, който не е причинен от BBR-VT.766

I C

Инвазивна електрофизиологична оценка трябва 
да се вземе предвид при пациенти с миотонична 
дистрофия и внезапно удължаване на PR интер-
вала или продължителността на QRS.766,767

IIa B

Инвазивна електрофизиологична оценка 
трябва да се вземе предвид при пациенти с 
миотонична дистрофия и PR интервал ≥240 ms 
или продължителност на QRS ≥120 ms, или 
които са на възраст над 40 години и имат су-
правентрикуларна аритмия, или които са на 
възраст над 40 години и имат значителна LGE 
в CMR.c,5,14,16,766

IIa B

При пациенти с миотонична дистрофия без за-
бавяне на AV проводимостта и със синкоп, сил-
но суспектен за VA, трябва да се вземе предвид 
имплантация на ICD.766

IIa C

При пациенти с миотонична дистрофия с пал-
питации, които са силно подозрителни за VA и 
индуциране на не-BBR-VT, трябва да се вземе 
предвид имплантиране на ICD.766

IIa C

При пациенти с мускулна дистрофия крайник-
пояс тип 1B или Emery–Dreifuss и показание за 
кардиостимулация, трябва да се вземе предвид 
имплантиране на ICD.769

IIa C

Имплантиране на ICD може да се има предвид при 
пациенти с мускулна дистрофия на Dushenne/
Becker и значителна LGE при CMR.770,771

IIb C

Имплантирането на ICD пред постоянен пей-
смейкър може да се има предвид при пациенти 
с миотонична дистрофия с допълнителни ри-
скови факториd за VA и ВСС.

IIb C

При пациенти с миотонична дистрофия не се 
препоръчва серийна електрофизиологична 
оценка на AV проводимост и индуцирането на 
аритмия без съмнение за аритмия или прогре-
сия на проводните нарушения в ЕКГ.772

III C

Лечение на VA

При симптоматични пациенти с BBR-VT се пре-
поръчва катетърна аблация.e,153,474,475,477 I C

При пациенти с миотонична дистрофия, подло-
жени на аблация за BBR-VT, се препоръчва им-
плантиране на пейсмейкър/ICD.153

I C

AV, атриовентрикуларен; BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикар-
дия; CA, сърдечен арест; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, елек-
трокардиограма; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; 
ЛББ, ляв бедрен блок; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, лява ка-
мера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, внезапна смърт; SHD, струк-
турно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна мономорфна 
камерна тахикардия; VA, камерна аритмия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Ниво на доказателственост C.
d Фактори в полза на имплантиране на ICD: Възраст,5,6,11 разширение 
на CTG,6–9,13,16 ВС или фамилна анамнеза за ВС,5 аномалии на проводи-
мостта в ЕКГ,16 удължаване на PR,13 ЛББ,5 предсърдни аритмии,6,16 неп-
родължителна VT,5 ЛК дисфункция,17 структурни аномалии в CMR.14,15,18
е При други сърдечни заболявания (напр. смяна на аортна клапа) с BBR-
VT също се препоръчва катетърна аблация.
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2.3-кратно повишен риск от смърт.787 Гигантоклетъчният ми-
окардит, макар и рядък, има по-висок риск от животозастра-
шаващи VAs, които се наблюдават при 14% от пациентите с 
гигантоклетъчен миокардит при първоначално представяне 
и след това се развиват в хода на заболяването като рефрак-
терни аритмии при повече от половината пациенти.788,789

Лечението на острия миокардит зависи от клиничната 
картина, вирусната PCR от миокардни биопсии и хистоло-
гичните находки. При пациенти със съмнение за миокардит, 
които се представят с лека сърдечна недостатъчност, се 
препоръчва да се избягват физически натоварвания и да се 
използват бета-блокери и АСЕ инхибитори.790 Пациентите с 
VAs или AV блок трябва да бъдат приети в болница и непре-
къснато да бъдат мониторирани.

Лечението на аритмиите при пациенти с възпалителни 
сърдечни заболявания не се различава от общоприетите 
клинични принципи. Симптоматичните VAs може да изис-
кват AADs като амиодарон и/или бета-блокери.791–793 Трябва 
да се отбележи, че в ретроспективно обсервационно проуч-
ване пациентите с продължителни VA по време на острата 
фаза на миокардит (ЛКИФ 53 ± 10%) са били с висок риск (45% 
на 3 години) от рецидиви на VT/VF при проследяването.794

Миокардитът може да премине без последствия, да реци-
дивира или да стане хроничен. По този начин миокардитът се 
счита често за предшественик на ДКМП.795 Развитие на ДКМП 
е наблюдавано при 21% от пациентите с остър миокардит 
за среден период на проследяване от 3 години.796 Точният 
дял на хроничната ДКМП, последващ прогресията на острия 
миокардит, остава неизвестен, но миокардитът е идентифи-
циран като причина за ДКМП в до 12% от случаите в голямо 
ретроспективно проучване.797 При пациенти с SMVT с неясна 
етиология трябва да се подозира миокардит, особено когато 
CMR разкрие субепикардна и/или интрамурална патологична 
фиброзна миокардна тъкан. Наличието на LGE при CMR също 
е бил свързан с късната поява на VAs при пациенти с доказан 
от ендомиокардна биопсия вирусен миокардит.798–800

Лечението на документирани VAs при хроничен миокар-
дит е подобно на това при пациенти с ДКМП, включително 
имплантиране на ICD и употреба на AADs. Катетърната абла-
ция може да бъде ефективeн метод за лечение на SMVT, чий-
то аритмогенен субстрат често се намира върху епикарда 
на латералната/базалната лява камера.752,801–803 В една пуб-
ликация802 неиндуцирането на VT след катетърна аблация е 
довело води до избягване на имплантация на ICD при една 
трета от пациентите, без последващ рецидив на VT по време 
на проследяването.

7.1.4.2.	 Сърдечна саркоидоза
Саркоидозата е мултисистемно възпалително заболяване с 
неизвестна причина, с генетично предразположение,807 ха-
рактеризиращо се с натрупване на Т-лимфоцити, мононукле-
арни фагоцити и не-казеозни грануломи, водещи до тъканни 
цикатрикси.808 Въпреки че засягането на белите дробове е 
най-често, всеки орган може да бъде засегнат. Изчислено е, 
че 5% от пациентите със саркоидоза имат симптоми, пока-
зателни за сърдечно засягане. Независимо от това, използ-
вайки усъвършенствани методи за изобразяване на сърцето 
(CMR/PET-CT), все по-често се диагностицира субклинична 
сърдечна саркоидоза.808-811

Диагнозата сърдечна саркоидоза е предизвикателство. 
Може да имитира фенотипа на ARVC в случай на преоблада-
ващо засягане на RV810 или сърцето е единственият орган, за-
сегнат от саркоидоза (така наречената „изолирана сърдечна 
саркоидоза“).812 Сърдечното електроанатомично волтажно 
картографиране може да помогне при диференциалната ди-
агноза между изолирана сърдечна саркоидоза и ARVC.813 Три-
те обичайни сърдечни прояви на сърдечна саркоидоза са ЛК 
дисфункция, нарушения на AV проводимостта и VAs. Пълният 
AV блок се развива предимно по време на острата възпали-
телна фаза, за разлика от продължителната VT, която често се 
развива в напреднал стадий на заболяването (Фигура 24).814

В допълнение към изолираната сърдечна саркоидоза,812 
са открити три независими фактора, свързани с неблагопри-
ятен изход и особено с риск от VAs: (i) ЛКИФ <35%812; (ii) до-

Препоръки
Таблица 34:	 Препоръки за предотвратяване на 

внезапна сърдечна смърт и лечение на 
камерни аритмии при миокардит

Препоръки Класa Нивоb

Общи препоръки

При потвърден или клинично подозиран остър 
миокардит се препоръчва пациентите, които 
имат животозастрашаващи VAs, да бъдат насо-
чени към специализиран център.786,804

I C

Вторична превенция на ВСС и лечение на VA

При пациенти с хемодинамично непоносима 
SMVT, възникваща в хроничната фаза на миокар-
дит, се препоръчва имплантиране на ICD.794,805

I C

При пациенти с хемодинамично непоносима 
продължителна VT или VF по време на острата 
фаза на миокардит, трябва да се вземе предвид 
имплантиране на ICD преди изписване от бол-
ницата.788,794,806

IIa C

Трябва да се вземат предвид AADs (за предпочита-
не амиодарон и бета-блокери) при пациенти със 
симптомни непродължителни или продължител-
ни VAs по време на острата фаза на миокардит.

IIa C

При пациенти след миокардит с рецидивираща, 
симптомна VT трябва да се обмисли лечение с AAD. IIa C

Катетърна аблация, извършена в специализи-
рани центрове, трябва да се има предвид при 
пациенти след миокардит с рецидивиращи, 
симптомни SMVT или ICD шокове за SMVT, при 
които AADs са неефективни, не се понасят или 
не са желани.752,801,802

IIa C

При пациенти с хемодинамично поносима 
SMVT, възникваща в хроничната фаза на ми-
окардит, трябва да се вземе предвид импланти-
ране на ICD.

IIa C

При пациенти с хемодинамично добре поно-
сима SMVT, възникваща в хроничната фаза на 
миокардит, запазена ЛК функция и ограничен, 
податлив на аблация, цикатрикс, може да се има 
предвид катетърна аблация като алтернатива 
на ICD терапията след обсъждане с пациента 
и при условие, че са достигнати утвърдените 
крайни точки.c

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор; ЛК, лява камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SMVT, 
продължителна мономорфна камерна тахикардия; VA, камерна арит-
мия; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Неиндуцируема VT и елиминиране на електрограмите със забаве-
на проводимост.
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кументиране на високостепенен AV блок815,816; и (iii) наличие 
на ДК или ЛК цикатрикси при CMR (Фигура 25).817–821 Все пак, 
VA и ВСС могат да се появят при пациенти с леко намалена 
или нормална ЛКИФ. PES,822–825 PET-CT,826 и LGE-CMR помагат 
за стратификация на риска от VAs при такива пациенти.827 В 
серия от 120 пациенти с доказана чрез биопсия екстракар-
диална саркоидоза и запазена ЛК/ДК систолна функция, ин-
дуцируемостта на VT при PES е била ниска (6%), но свързана 
със съставната крайна точка на VAs и ВСС, които се настъ-
пили при 3 пациенти, всичките с патологични PET или CMR 
(P = 0,009).825 В кохорта от 66 безсимптомни пациенти с дока-
зана чрез биопсия екстракардиална саркоидоза и абнорм-
ни PET-CT или CMR, 8 (11%) са били индуцируеми при PES и 
6 от 8-те са имали VA или са починали по време на просле-
дяването, в сравнение с 1 от 68 не-индуцируеми пациенти 
(P < 0,0001). За отбелязване, индуцируемите пациенти са има-
ли по-ниска ЛКИФ при PES, която се влошава още повече при 
2-годишно проследяване.823

Докладвани са ползите от ICD, както за първична, така 
и за вторична профилактика.828–832 Данните подкрепят из-
ползването на ICD за първична профилактика на ВСС при 
пациенти с ЛКИФ ≤35%.812,830 В допълнение, каквато и да е 
ЛКИФ, ICD трябва да се вземе предвид при пациенти с по-
казание за постоянна сърдечна стимулация или наличие на 

сигнификантен цикатрикс при CMR.833,834 Всъщност, както е 
показано в два скорошни мета-анализа,821,832 появата на VA е 
по-честа при пациенти с пълен AV блок (OR = 2,19; P < 0,01), а 
наличието на цикатрикс при CMR е свързано с по-висок риск 
от комбинираната крайна точка камерни аритмични съби-
тия и смъртност (OR = 10,74; P < 0,00001). Не е налична широко 
приета дефиниция за значително LGE. LGE в ≥9/29 сегменти 
(17 ЛК и 12 ДК сегменти) и LGE, засягащи ≥22% от ЛК маса са 
били свързани с аритмични крайни точки.820,827,835

Терапията с кортикостероиди е основата на лечението 
на сърдечна саркоидоза, но ефектът от това лечение върху 
появата на VAs е потвърден само в обсервационни проучва-
ния.836–838 Въз основа на патофизиологията на заболяване-
то, възпалението играе явна роля в развитието на камерен 
цикатрикс при пациенти със сърдечна саркоидоза. Въпреки 
това, досега няма доказателства, че VAs се задействат директ-
но от самото активно възпаление. Свързаният с цикатрикс ин-
трамурален или епикарден субстрат (с предилекционно мяс-
то в околоклапните области) обяснява наистина повечето VTs 
при пациенти със сърдечна саркоидоза.839 VT субстрат е по-
вероятно разположен в сегменти с трансмурален цикатрикс 
при CMR и по-ниска степен на възпаление в PET-скенер.840 
Катетърната аблация може да помогне за предотвратяване на 
VT,839,841,842, особено когато лечението с AAD е неуспешно,837 а 

Не

Пациенти със сърдечна саркоидоза

Амиодарон
(Клас IIa)

Катетърна аблация 
(Клас IIb)

Показания за перманентно
сърдечно пейсиране

Не

Сигнификантно LGEa

Не

Не

Не
ЛКИФ 35-50%

и по-малко LGE

PES
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIa)Проследяване

Прекъснат сърдечен арест
или продължителна VT,

или ЛКИФ ≤35%

Индуцируема SMVT

Симптомна рецидивираща VA

Да

Да

Имплантация на ICD
(Клас I)

Да

Да

Да

Фигура 24:	 Алгоритъм за превенция на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерна аритмия при пациенти със 
сърдечна саркоидоза.

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛКИФ, ляво-камерна изтласкваща 
фракция; PES, програмирана електрическа стимулация; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; VA, ка-
мерна аритмия; VT, камерна тахикардия.
a LGE, засягащ ≥9/22 сегмента или ≥22% от масата на ЛК, се свързва с аритмични крайни точки.
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ЕКГ синусов ритъм – изразен R’ зъбец във V1-V3a

ЕКГ VT – подобна на ЛББ, долна ос (произхождаща от RVOT)

CMR
LGE на базалната ЛК и свободната стена на RV

PET-CT
Увеличено захващане на 18FDG в латерална и базално-септална ЛК

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

Фигура 25:	 Типични белези на сърдечната саркоидоза, свързани с продължителна мономорфна камерна тахикардия.
CMR, сърдечен магнитен резонанс; ЕКГ, електрокардиограма; ЛББ, ляв бедрен блок; LGE, късно гадолиниево усилване; ЛК, лява каме-
ра; PET-CT, позитронно-емисионна томография CT; RV, дясна камера; RVOT, изходящ тракт на дясна камера; VT, камерна тахикардия.
a Обърнете внимание на изразения R‘ във V1 до V3, образ, който се среща често при сърдечна саркоидоза със засягане на RV.844

Препоръки
Таблица 35:	 Препоръки за стратификация на ри-

ска, предотвратяване на внезапна 
сърдечна смърт и лечение на камерни 
аритмии при сърдечна саркоидоза

Препоръки Класa Нивоb

Стратификация на риска и първична превенция на ВСС

Имплантиране на ICD се препоръчва при па-
циенти със сърдечна саркоидоза, които имат 
ЛКИФ ≤35%.812,828–830,832

I B

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които имат 
показание за постоянна сърдечна стимулация, свър-
зана с високостепенен AV блок, трябва да се обмис-
ли имплантиране на ICD, независимо от ЛКИФ.816

IIa C

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които 
имат ЛКИФ >35%, но значително LGE при CMR 
след отзвучаване на остро възпаление трябва да 
се обмисли имплантиране на ICD.817–819,821,833,834

IIa B

При пациенти със сърдечна саркоидоза, които 
имат ЛКИФ 35–50% и малко LGE при CMR, след 
отшумяване на острото възпаление, трябва да 
се вземе предвид PES за стратификация на риска.

IIa C
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рецидивите на VT са все още чести,752,839 особено когато кате-
търната аблация се извършва по време на активно възпале-
ние с продължаващи AADs при много пациенти.839,843

7.1.4.3.	 Кардиомиопатия на Chagas
Болестта на Chagas, миокардно заболяване, причинено от 
паразита Trypanosoma cruzi, е най-честата причина за не-
исхемична кардиомиопатия в Латинска Америка. След инку-
бационния период по-голямата част от инфектираните лица 
имат незначителни или никакви симптоми и много малко 
(<1%) развиват остър миокардит.845 Хората обаче са заразе-
ни за цял живот и години до десетилетия след първоначал-
ната инфекция 20-30% от тях ще развият кардиомиопатия,846 
която може да доведе до сърдечна недостатъчност, сърде-
чен блок, и предсърдни и камерни аритмии. ВСС, особено 
поради VF, е най-честата причина за смърт при пациенти с 
кардиомиопатия на Chagas.847,848 Рисков скор, разработен от 
Rassi et al.849, както и наличието на миокардна фиброза при 
LGE-CMR850 са полезни при оценката на риска от смърт при 
пациенти с болестта на Chagas. Всъщност, дали такава стра-
тификация на риска може да се превърне в клинична полза 
чрез лечение с ICD, трябва да бъде преценено в проспектив-
ни изпитвания, като се вземе предвид и високата годишна 
смъртност при пациенти с Chagas и ICD.851

Въпреки че имплантирането на ICD може да изглежда 
разумно за вторична профилактика на ВСС при пациенти с 
кардиомиопатия на Chagas, има противоречиви проучва-
ния851–856 относно ползите и рисковете от имплантиране на 
ICD при такива пациенти. Всъщност, мета-анализ на обсерва-
ционни проучвания не открива полза от ICD (n = 483) спрямо 
амиодарон (n = 115) за вторична превенция на ВСС при паци-
енти с болестта на Chagas, тъй като годишните нива на смърт-
ност по всякаква причина са сравними и в двете групи ( 9.7% и 
съответно 9.6%).856 Друг мета-анализ е установил 4,7% годиш-
на честота на немотивирани шокове и висока 9,0% годишна 
смъртност при 1041 пациенти с ICD и болест на Chagas.851

Амиодарон857 и катетърна аблация858–860 са използвани ус-
пешно за контрол на рецидивиращи VAs при някои пациенти. 
Както при различни форми миокардит, аритмогенният субстрат 
се открива често в епикарда при кардиомиопатия на Chagas.

7.1.5.	 Клапно сърдечно заболяване
Клапните сърдечни заболявания предразполагат към ВСС 
както в пред-оперативния период, така и след клапна опера-
ция. При стари кохорти от симптомни, неоперирани пациен-
ти с тежка аортна стеноза или тежка митрална регургитация, 
честотата на ВСС е 50-60%. В тези проучвания честотата на 
ВСС, вторична на VA, не е уточнена.861,862

Честотите на ВСС при пациенти с протезни клапи вари-
рат от 15% до 30%, с изчислен годишен риск от 0,2–0,9%.863 В 
голяма серия от 1533 пациенти, които са претърпели смяна 
на аортна или митрална клапа, 6% от смъртните случаи са 
причинени от аритмии.864 Скорошен доклад с 3726 пациен-
ти, подложени на транскатетърна имплантация на аортна 
клапа (TAVI), е показал 5,6% ВСС по време на 22-месечно про-
следяване, което подчертава остатъчния риск от ВСС и след 
смяна на клапа.865

Малки обсервационни проучвания показват, че пациен-
ти с остатъчна ЛК дисфункция след клапна операция, при 
които е имплантиран ICD, имат мотивирана терапия и смърт-
ност подобно на пациенти с исхемична или дилатативна 
кардиомиопатия.866–868 Следователно имплантирането на 
ICD при тези пациенти трябва да следва препоръките при 
ДКМП/ХНДКМП.

При пациенти след TAVI ВСС се свързва с наличието на но-
вопоявили се нарушения на проводимостта (ЛББ, QRS >160 ms) 
и намалена ЛКИФ ≤40%.865 ВСС при тези пациенти може да е 
следствие от напреднал AV блок и показанията за постоянен 
пейсмейкър трябва да следват Препоръки на ESC 2021 г. за сър-
дечна стимулация и сърдечна ресинхронизираща терапия.2 
Ролята на имплантирането на ICD с цел превенция на ВСС след 
TAVI не е толкова ясна. Два скорошни ретроспективни анали-
за, включващи общо 203 пациенти, при които ЛКИФ е останала 

Препоръки
Таблица 36:	 Препоръки за лечение на камерни 

аритмии при кардиомиопатия на 
Chagas

Препоръки Класa Нивоb

Амиодарон трябва да се вземе предвид за нама-
ляване на тежестта на аритмията при пациенти 
с кардиомиопатия на Chagas, която се проявява 
със симптоматични КЕС или VT.857

IIa C

При пациенти с кардиомиопатия на Chagas и ре-
цидивиращи, симптоматични SMVT или ICD шо-
кове за SMVT, при които AADs са неефективни, 
противопоказани или не се понасят, трябва да 
се обмисли катетърна аблация в специализира-
ни центрове.859,860

IIa C

При пациенти с кардиомиопатия на Chagas и 
симптомна VT, при които AADs (амиодарон и 
бета-блокери) са неефективни или не се по-
насят, имплантирането на ICD може да се има 
предвид.851,854–856

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор; КЕС, камерни екстрасистоли; SMVT, продължителна 
мономорфна камерна тахикардия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

При пациенти със сърдечна саркоидоза, ЛКИФ 
35–50% и индуцируема SMVT при PES, трябва да 
се вземе предвид имплантиране на ICD.823–825

IIa C

Вторична профилактика на ВСС и лечение на VA

Имплантирането на ICD се препоръчва при паци-
енти със сърдечна саркоидоза, които (1) имат до-
кументирана продължителна VT или (2) прекъс-
нат CA.812,828–830,832

I B

При пациенти със сърдечна саркоидоза и рециди-
вираща, симптомна VA трябва да се вземе пред-
вид лечение с AAD.

IIa C

Катетърна аблация в специализирани центро-
ве може да се има предвид при реципиенти на 
ICD със сърдечна саркоидоза, с рецидивиращи, 
симптомни SMVT или ICD шокове за SMVT, при 
които AADs са неефективни, противопоказани 
или непоносими.839,841,842

IIb C

AAD, антиаритмично лекарство; AV, атриовентрикуларен; CA, сър-
дечен арест; CMR, сърдечен магнитен резонанс; ICD, имплантиру-
ем кардиовертер дефибрилатор; LGE, късно гадолиниево усилва-
не; ЛКИФ, левокамерна изтласкваща фракция; PES, програмирана 
електрическа стимулация; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SMVT, 
продължителна мономорфна VT; AV, камерна аритмия; VT, камерна 
тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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≤35%, не показват полза за преживяемостта от имплантиране-
то на ICD, което е най-вероятно свързано с високия конкури-
ращ се риск от смърт поради сърдечна недостатъчност и съот-
ветните коморбидности в тази популация.869,870

При пациенти с SMVT след смяна на аортна клапа, PES 
е показана поради високата вероятност за BBR-VT като ос-
новен механизъм – аритмия, която е потенциално лечима с 
катетърна аблация.871,872

Съобщава се, че ВСС настъпва ежегодно при 0,2–0,4% от па-
циентите с MVP.873 874 Въпреки това, общият брой на пациентите, 
починали внезапно с това състояние, най-вероятно е подценен, 
като се има предвид, че това е често срещан клапен вариант с 
изчислено разпространение 2–3% в общата популация.875

Използвайки строги критерии за морфологична диагно-
за (т.е. миксоматозна митрална клапа) след смъртта, MVP се 
свързва със 7% от всички случаи на юношеска ВСС в Регис-
търа на региона Венето в Италия.228 Скорошни патологични 
и клинични проучвания върху жертви на ВСС с MVP или па-
циенти с MVP и големи VAs са дали представа за потенциал-
ния субстрат на VA.130,228,876-880 По-специално, миокардната 
фиброза, засягаща както долно-базалната свободна стена на 
ЛК, така и папиларните мускули, е разпозната в патологич-
ни и LGE-CMR проучвания.228 Процесът на цикатризиране е 
свързан с механично разтягане вследствие на прекомерната 
мобилност на апарата на митралната клапа, поради нару-
шено свързване и задно систолно нагъване на митралната 
клапа.876 Това показва обещаваща роля на CMR за стратифи-
кация на аритмичния риск извън традиционните електрофи-
зиологични маркери.

Предложените критерии за “аритмичен MVP синдром”, 
които са свързани с повишен риск от ВСС, включват: мла-
ди възрастни (най-често жени), удължаване на QTc и/или 
отрицателна Т-вълна в долните ЕКГ отвеждания, нарушена 
митрална ануларна връзка (абнормно изместване на залавя-
нето на задното митрално платно върху стената на лявото 
предсърдие, срещащо се често при пролапс на митралната 
клапа) , ангажиране на двете платна при ехокардиография, 
чести КЕС или непродължителна PVT при Холтер монитори-
ране и/или тест с натоварване.130,228,876–880 Намалената ЛКИФ 

и/или миокардната фиброза при CMR може да се допринесе 
за рисковия профил. Тези данни са получени главно от мал-
ки ретроспективни серии с оцелели от ВСС и следсмъртни 
изследвания. Следователно идентифицирането на малката 
подгрупа пациенти с повишен риск от ВСС остава трудно.228 

874 Няма надеждни данни в подкрепа на препоръките за 
стратификация на риска от ВСС при пациенти с MVP.

7.1.6.	 Вродено сърдечно заболяване
Напредъкът в хирургичната корекция и медицинското ле-
чение подобри дългосрочната прогноза при деца с вродена 
сърдечна болест (ВСБ). Повече от 90% сега доживяват до зря-
ла възраст882 и поради това разпространението на ВСБ при 
възрастни нараства непрекъснато.883 С по-малко пациенти, 
умиращи от пери-оперативни събития и ранна сърдечна не-
достатъчност, ВСС стана водеща причина за смърт при въз-
растни с коригирана ВСБ.884 Комбинацията от хирургически 
разрези, миокарден цикатрикс и остатъчни или нови анато-
мични аномалии образуват субстрата за VAs (Фигура 26).

Стратификацията на риска от ВСС при пациенти с ВСБ и 
без документирана продължителна VA остава трудна пора-
ди смесената популация от пациенти, липсата на RCTs и от-
носително малките обсервационни проучвания. При паци-
енти с двукамерна физиология и системна ЛК, стандартният 
критерий ЛКИФ ≤35% се използва за подбор на пациенти за 
имплантиране на ICD за първична профилактика.885,886 При 
пациенти с необясним синкоп, тежки симптоми на аритмия 
като сърцебиене или пресинкоп и NSVT, трябва да се вземе 
предвид PES.887 При безсимптомни пациенти с тетралогия на 
Fallot (TOF), но други показатели за VA субстрат, електрофи-
зиологичната оценка може да прецизира стратификацията 
на риска.888 Хирургичната ера и използваните техники вли-
яят на VA субстрата и появата на VAs, и трябва да се вземат 
предвид. Установено е, че например използването на тран-
сануларен пач при пациенти с TOF е свързано с по-нисък 
риск от VA.889 Ползата от ICD терапията за първична профи-
лактика при пациенти с единична или системна ДК е по-сла-
бо доказана и изисква да се вземе предвид заболяването и 
специфични за пациента фактори.890,891

При пациенти с ВСБ с продължителна VA или преживели 
CA е важна цялостна оценка на предизвикващите фактори, 
включително сърдечна образна диагностика (по-специално 
CMR) и хемодинамична оценка (Фигура 26).892 Ако се открият 
съществуващи или нови анатомични промени, изискващи 
интервенция, планът за лечение трябва да вземе предвид 
пред- или интраоперативно картографиране и напречен 
разрез на субстрата на VT, тъй като достъпността може да 
бъде нарушена след операцията.888,893,894 Предоперативната 
оценка и интервенция са особено важни при пациенти с TOF, 
подложени на хирургично възстановяване на белодробната 
клапа. При избрани пациенти с ВСБ (включително тези с пре-
насочване на предсърдния кръвоток за транспозиция на го-
лемите артерии, операция на Fontan и аномалия на Ebstein), 
трябва да се вземе предвид оценка и лечение на SVT (като 
интра-атриални риентри тахикардии или AV риентри тахи-
кардии) с бързо камерно провеждане.890,895,896

При липса на идентифицируеми обратими фактори се 
препоръчва имплантиране на ICD за вторична профилакти-
ка на ВСС.349,350 Въпреки че трансвенозните ICD системи са 
използвани най-често и имат предимството на анти-тахи-
кардно и анти-брадикардно пейсиране, подкожните ICD мо-
гат да бъдат алтернатива при избрани пациенти с ограничен 
венозен достъп до камерата или с интракардиални шънтове.

Препоръки
Таблица 37:	 Препоръки за предотвратяване на 

внезапна сърдечна смърт и лечение на 
камерни аритмии при клапно сърдеч-
но заболяване

Препоръки Класa Нивоb

PES с евентуална катетърна аблация се препо-
ръчва при пациенти със заболяване на аортната 
клапа и SMVT за идентифициране и аблация на 
BBR-VT, особено ако се появи след клапна ин-
тервенция.871,872,881

I C

При пациенти с клапно сърдечно заболяване и 
персистираща ЛК дисфункция след хирургична 
корекция, (ако е възможно) се препоръчва им-
плантирането на ICD за първична превенция да 
следва препоръките на ESC за ДКМП/ХНДКМП.868

I C

BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикардия; ДКМП, дилатативна 
кардиомиопатия; ХНДКМП, хипокинетична недилатативна кардио-
миопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛК, лява 
камера; PES, програмирана електрическа стимулация; SMVT, продъл-
жителна мономорфна камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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При пациенти с ВСБ, MVT най-често възниква от риентри 
тахикардии, използващи анатомични истмуси, ограничени 
от клапи, заплатки и хирургически разрези. Ранните проуч-
вания за картографиране и аблация, особено при пациен-
ти с TOF, идентифицираха критични анатомични истмуси с 
възпроизводима анатомична локализация.897,898 Следвайки 
тази концепция, тези анатомични истмуси могат да бъдат ре-
конструирани и трансформирани в синусов ритъм по време 
на процедури за катетърна аблация с помощта на системи 
за електроанатомично картографиране, постигайки непо-
средствен успех в 80%.888,899–901 Използването на проводен 
блок през анатомичните истмуси като крайна точка на про-
цедурата, в допълнение към неиндуцирането на VT подобри 
допълнително дългосрочните резултати от аблацията.888,899 
Катетърната аблация се препоръчва по-специално при TOF 
пациенти с рецидивираща SMVT. Поради комплексността 
при пациенти с ВСБ , както и на VT субстрата, тези процеду-
ри трябва да се извършват в центрове с опит в катетърната 
аблация при пациенти с ВСБ. При избрани TOF пациенти с 

Продължителна VA при пациент с ВСБ

Проста или умерена ВСБ
и запазена двукамерна функция,
с хемодинамично поносима VT

Катетърна или хирургична интервенция
за коригируеми лезии ± ICD

Предоперативно катетърно
картографиране и аблация преди

или по време на интервенцияа

(Клас IIa)

Не

Не

Остатъчни или нови аномалии
изискващи интервенция

Оценка на остатъчни или нови
анатомични аномалии

(Клас I)

Не

Успешна аблация

Въздържане
от ICD имплантацияа

(Клас IIb)

Рецидивираща симптоматична
SMVT/ICD терапия, въпреки
медикаментозно лечениеb

Катетърна аблация

Имплантиране на ICD
(Клас I)

Катетърна аблацияа
(Клас I)

a

TOF
(Клас I)

Други
 (Клас IIa)

Да

Да

Да

Фигура 26:	 Алгоритъм за лечение на продължителна камерна аритмия при пациенти с вродено сърдечно заболяване.

ВСБ, вродена сърдечна болест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; TOF, тетралогия на Fallot; VA, камерна 
аритмия; VT, камерна тахикардия.
a Данни, получени от пациенти с TOF и свързани лезии.
b При TOF не се изисква неуспех на антиаритмичното лекарство.

Препоръки
Таблица 38:	 Препоръки за стратификация на риска 

и първична превенция на внезапна 
сърдечна смърт при вродено сърдеч-
но заболяване

Препоръки Класa Нивоb

Рискова стратификация и първична превенция на ВСС

Всички пациенти с ВСБ

При възрастни с ВСБ с двукамерна физиология и 
лява системна камера със симптомна сърдечна 
недостатъчност (NYHA II/III) и EF ≤35% въпреки 
≥3 месеца OMT, има показания за имплантиране 
на ICD.885,886

I C

При пациенти с ВСБ с предполагаем аритмичен 
синкоп и при най-малко умерена камерна дис-
функция или индуцируема SMVT при PES, трябва 
да се обмисли имплантиране на ICD.887,889,902

IIa C

Продължава
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SMVT и запазена двукамерна функция може да се има пред-
вид катетърна аблация вместо имплантиране на ICD, при 
условие че може да се постигне комбинираната процедурна 
крайна точка неиндуцируемост и проводен блок през анато-
мичния истмус.888,899

7.2.	 Първично електрическо 
заболяване

7.2.1.	 Идиопатично камерно мъждене
Диагнозата идиопатично камерно мъждене (IVF) се поставя 
при преживели ВСА, за предпочитане с документирано VF, 
след изключване на структурна, каналопатична, метаболит-
на или токсикологична етиология.135,222,911–913 Диагностични-
те тестове включват биохимични изследвания на кръвта, ЕКГ 
(включително високи отвеждания), сърдечен CT/коронарна 
ангиография, телеметрия/Холтер, работна проба, ехо-кар-
диограма, тестуване чрез блокиране на натриевите канали 
и CMR (вижте Раздел 5.2.3, сценарий 3).135,222,911 Може да се 
има предвид генетично изследване за гени за каналопатия 
и кардиомиопатия с добив на мутация от 3–17%. Може да се 
има предвид клинична оценка на членовете на семейството 
по първа линия, но диагностичният добив е нисък. По-спе-
циално значението на откриване на образ на ранна реполя-
ризация (ERP) при безсимптомни роднини е несигурно.182,916

При пациенти с IVF имплантирането на ICD намалява 
риска от аритмична смърт с до 68% в сравнение с амиода-
рон352,917–921 (Фигура 27). В обсервационни проучвания при 
средно проследяване от 5-6 години, 21,0–29,6% от пациенти-
те с IVF са преживели рецидив на аритмия, който съответва 

При пациенти с ВСБ и рецидивиращи, симпто-
матични SMVT или ICD шокове за SMVT, които не 
могат да бъдат коригирани с медикаментозна 
терапия или препрограмиране на ICD, трябва да 
се вземе предвид катетърна аблация, извърше-
на в специализирани центрове.c 899–901

IIa C

При избрани пациенти с ВСБ (включително пре-
насочване на предсърдния кръвоток при транс-
позиция на големите артерии, операция на 
Fontan и аномалия на Ebstein), представящи се 
с CA, трябва да се вземе предвид оценка и лече-
ние на SVT с бърза камерна проводимост.890,895

IIa C

Тетралогия на Fallot

При пациенти с коригирана TOF, които се пред-
ставят с SMVT или рецидивираща, симптомна 
мотивирана ICD терапия за SMVT, се препоръч-
ва катетърна аблация, извършена в специализи-
рани центрове.899–901

I C

При пациенти с коригирана TOF с MVT, които 
са подложени на хирургично или транскутанно 
заместване на белодробна клапа, трябва да се 
има предвид предоперативно катетърно кар-
тографиране и трансекция на свързани с VT ана-
томични истмуси преди или по време на интер-
венцията.888,893,894

IIa C

При пациенти с коригирана TOF със запазена 
двукамерна функция и симптомна SMVT, кате-
търната аблация или едновременна хирургична 
аблация, извършена в специализирани центро-
ве, може да се разглеждат като алтернатива на 
ICD терапията.899,901

IIb C

CA, сърдечен арест; ВСБ, вродено сърдечно заболяване; ICD, имплан-
тируем кардиовертер дефибрилатор; ВСС, внезапна сърдечна смърт; 
SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; SVT, надка-
мерна тахикардия; TOF, тетралогия на Fallot; VA, камерна аритмия; VF, 
камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Специфични препоръки при TOF (Клас I-B).

Препоръки
Таблица 39:	 Препоръки за вторична профилактика 

на внезапна сърдечна смърт и лечение 
на камерна аритмия при вродено сър-
дечно заболяване

Препоръки Класa Нивоb

Вторична превенция на ВСС и лечение на VA

Всички пациенти с ВСБ

При пациенти с ВСБ, представящи се с продъл-
жителни VAs, се препоръчва оценка за остатъч-
ни лезии или нови структурни аномалии.892,893

I B

При пациенти с ИБС с непоносима VT/прекъс-
нат CA поради VF, има показания за имплан-
тиране на ICD след изключване на обратими 
причини.349,350

I C

При пациенти с напреднала еднокамерна или 
системна RV дисфункция с допълнителни риско-
ви факториc може да се има предвид импланти-
ране на ICD.890,891

IIb C

Тетралогия на Fallot

При пациенти след корекция на TOF със симпто-
ми на аритмия и NSVT трябва да се има предвид 
електрофизиологична оценка, включително 
PES.889,903–905

IIa C

При пациенти след корекция на TOF със симпто-
ми на аритмия и положителна PES, или комбина-
ция от други рискови факториd и положителна 
PES, трябва да се обмисли имплантиране на ICD.

IIa C

Пациенти след корекция на TOF без симптоми 
на аритмия, но с комбинация от други рискови 
фактори,d може да се има предвид електрофи-
зиологична оценка, включително PES.

IIb C

При пациенти с коригирана TOF, подложени на 
хирургична или транскутанна смяна на бело-
дробната клапа, може да се има предвид предо-
перативно катетърно картографиране и тран-
секция на VT-свързаните анатомични истмуси 
преди или по време на интервенцията.894

IIb C

AV, атриовентрикуларен; ВСБ, вродена сърдечна болест; CMR, сърде-
чен магнитен резонанс; EF, фракция на изтласкване; ICD, имплантиру-
ем кардиовертер дефибрилатор; ЛК, лява камера; NSVT, непродължи-
телна мономорфна камерна тахикарда; NYHA, Нюйоркска сърдечна 
асоциация; OMT, оптимално медицинско лечение; PES, програмирана 
електрическа стимулация; RV, деснокамерен; ВСС, внезапна сърдеч-
на смърт; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикарда; 
TOF, тетралогия на Fallot; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Данните са оскъдни, а рисковите фактори може да са специфич-
ни за лезията, включително непродължителна VT, NYHA II/III, тежка 
регургитация на AV клапа и широк QRS ≥140 ms (транспозиция на 
големите артерии).
d Други рискови фактори включват умерена RV или ЛК дисфункция, 
обширни RV цикатрикси при CMR,906,907 продължителност на QRS 
≥180 ms886,908 и тежка фрагментация на QRS.909,910
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на годишна честота на шока от ICD 3,6–5,7%, докато 4,5–17,5% 
са преживели немотивирани шокове.919–921 Изопротеренол, 
верапамил или хинидин са използвани за остро лечение на 
повтарящи се ICD разряди или електрически бури.912,913,918,922-

926 В няколко малки проучвания хинидинът е бил високо 
ефективен за намаляване или дори предотвратяване на ин-
дуцирането на аритмия по време на програмирана стимула-
ция.923,924,926 Освен това, ретроспективно проучване при 46 
пациенти показа намаляване на средния брой ICD шокове от 
7,5 на пациент за 2,9 години до 0,9 шока на пациент за 3,7 годи-
ни, с намаляване на камерните бури от 36 на 3 след започване 
на хинидин.922 При пациенти с рецидивиращи епизоди на VF, 
предизвикани от подобни КЕС, неповлияващи се от медицин-
ско лечение, катетърната аблация е показала успех (Фигура 
28).186,221,333,493,927–930 КЕС най-често произлизат от системата на 
Purkinje и могат да бъдат елиминирани с висок процент на ос-
тър успех 87–100%.186,221,333,493,927–930 Подробното електроана-
томично картографиране може да разкрие и локализирани 
структурни изменения (62,5% в едно проучване).248

Препоръки
Таблица 40:	 Препоръки за лечение на пациенти с 

идиопатично камерно мъждене

Препоръки Класa Нивоb

Диагностична оценка

Препоръчва се идиопатичното VF да бъде диаг-
ностицирано при оцелял от ВСС, за предпочита-
не с документиране на VF, след изключване на 
подлежаща структурна, каналопатична, метабо-
литна или токсикологична етиология.222,911

I B

Може да се има предвид клинично изследване 
(анамнеза, ЕКГ и ЕКГ с високи прекордиални 
отвеждания, работна проба, ехокардиограма) 
на членове на семейството от първа линия при 
пациенти с идиопатично VF.222,278,916

IIb B

При пациенти с идиопатично VF може да се 
има предвид генетично изследване на гени, 
свързани с каналопатия и кардиомиопа-
тия.249,278,914,915

IIb B

Пациент с идиопатично камерно мъждене

Катетърна аблация
на тригери на КЕС

(Клас IIa)

Повтарящи се ICD шокове

Повтарящи се ICD шокове

Остро лечение:
Изопротеренол

Верапамил
Хинидин
(Клас IIa)

Хронично лечение:
Хинидин
(Клас IIa)

Генетично консултиране
и изследване

(Клас IIb)

Имплантиране на ICD
(Клас I)

Фигура 27:	 Алгоритъм за лечение на пациенти с идиопатично камерно мъждене.
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; КЕС, камерна екстрасистола.
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Вторична профилактика на ВСС и лечение на VA

Имплантиране на ICD се препоръчва при иди-
опатично VF.352,917–919 I B

Инфузия на изопротеренол, верапамил или хи-
нидин за остро лечение на електрическа буря 
или повтарящи се ICD разряди трябва да се вземе 
предвид при идиопатично VF.912,913,918,922–924,926

IIa C

Хинидин трябва да се вземе предвид за хро-
нична терапия с цел потискане на електрическа 
буря или повтарящи се ICD разряди при идиопа-
тично VF.923,924

IIa B

Катетърна аблация направена от опитни елек-
трофизиолози трябва да се вземе предвид при 
пациенти с идиопатично VF с повтарящи се епи-
зоди на VF, предизвикани от сходна КЕС, която 
не реагира на медицинско лечение.927–930

IIa C

ЕКГ, електрокардиограма; ICD, имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор; КЕС, камерна екстрасистола; ВСА, внезапен сърдечен 
арест; ВСС, внезапна сърдечна смърт; VA, камерна аритмия; VF, ка-
мерно мъждене.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Телеметрични проследявания – ранен КЕС, предизвикваща VF

ЕКГ синусов ритъм – ранни КЕС

Фигура 28:	 Идиопатично камерно мъждене, предизвикано от камерни екстрасистоли с къс куплиращ интервал.
ЕКГ, електрокардиограма; КЕС, камерна екстрасистола; VF, камерно мъждене.
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7.2.2.	 Синдром на дългия QT интервал 
(включително синдром на придобития 
дълъг QT интервал)

LQTS се характеризира с удължен QT интервал и VAs, предизвикани 
главно от адренергично активиране. Средната възраст при пред-
ставяне е 14 години. Годишната честота на ВСС при безсимптомни 
пациенти с нелекуван LQTS се оценява на по-малко от 0,5%,82 дока-
то при тези с анамнеза за синкоп нараства до около 5%.931 

Редки варианти в 17 гена932 са свързани с LQTS. Въпреки 
това причинно-следствената връзка за няколко от иденти-
фицираните гени беше поставена под съмнение.166 Безспор-
ните гени са тези, причиняващи LQT1, LQT2 и LQTS3: KCNQ1, 
KCNH2 и съответно SCN5A, като генно-специфичните тригери 
са натоварвания (LQTS1), емоционален стрес (LQTS2). ) и сън 
(LQTS3). Генетичният скрининг идентифицира мутация в 75% 
от случаите на LQTS и три основни гена представляват 90% 
от случаите с положителен генотип.178 LQTS подтиповете мо-
гат да бъдат групирани, както следва:
1.	 Автозомно-доминантен LQTS (разпространение: 1 на 

2500) без екстракардиални прояви.
2.	 Автозомно-доминантен LQTS с екстракардиална проява, 

включващ:
а)	 Синдром на Andersen–Tawil (LQT7), който все повече 

се счита за отделна болест.933,934

б)	 Синдром на Timothy (LQT8), характеризиращ се с 
удължен QT интервал, синдактилия, сърдечни мал-
формации, разстройство от аутистичния спектър и 
дисморфизъм.935

3.	 Автозомно-рецесивен LQTS (синдром на Jervell и Lange–
Nielsen ), съчетаващ екстремно удължаване на QT интер-
вала с вродена глухота.936

Таблица 10:	 Модифициран диагностичен скор за 
синдром на дългия QT интервал243

Находка Точки
ЕКГ QTc ≥480 ms 3.5

=460–479 ms 2

=450–459 ms (при мъже) 1

≥480 ms през 4-та възстано-
вителна минута след работен 
стрес–тест

1

Torsade de pointes 2

Алтернанс на Т вълната 1

Назъбена Т вълна в 3 отвеждания 1

Ниска за възрастта сърдечна честота 0.5

Клинична 
анамнеза

Син-
коп

При натоварване 2

Без натоварване 1

Фамилна 
анамнеза

Член/ове на семейството с доказан LQTS 1

Необяснима ВСС на възраст <30 години 
при роднина от първа линия

0.5

Генетична 
находка

Патогенна мутация 3.5

ЕКГ, електрокардиограма; LQTS, синдром на удължен QT интервал; 
ВСС, внезапна сърдечна смърт.
LQTS диагноза със скор >3.

LQT1

LQT2

LQT3

A

B
I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

Фигура 29:	 Електрокардиограми със синдром на дългия QT интервал и камерна тахикардия torsade-de-pointes.
(A) ЕКГ характеристики в трите основни LQTS фенотипа. (B) Пример за torsade-de-pointes при пациент от мъжки пол 
с мутация на SCN5A (c.1238C>A, p.A413E). LQT, Дълъг QT.
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Тази група експерти потвърди диагностичните крите-
рии, предложени в предишната версия на препоръките: QTc 
≥480 ms или LQTS рисков скор >3937 (Таблица 10) за клинична 
диагноза (Фигури 29 и 30). При наличие на аритмичен синкоп 
или CA, QTc ≥460 ms е достатъчен, за да се вземе предвид диа-
гнозата LQTS. Предизвикателство за клинициста е определяне 
на продължителността на QT интервала при пациенти с ши-
роки QRS комплекси (т.е. при камерно пейсиране или наруше-
ния на камерната проводимост). В тези условия е предложена 
формула, която коригира QT според продължителността на 
QRS.938 При измерване на QT интервала, бързото изправяне 
на пациента от легнало в право положение, може да улесни 
диагностицирането на LQTS.232,939 Провокацията с епинефрин 
не се препоръчва като рутинен диагностичен инструмент, тъй 
като възпроизводимостта е слаба.137 Препоръчва се пациенти 
с клинична диагноза LQTS да се подложат на генетично кон-
султиране и изследване в специализирани центрове, за да 
получат специфично за генотипа лечение и да спомогне за 
идентифициране на роднините в риск. И роднините с мута-
ция, но без удължаване на QT интервала, получават диагноза 
LQTS, тъй като те са изложени на риск да получат VA, макар и 
по-рядко от фенотипно-позитивните пациенти.940

Всички пациенти с LQTS получават съвети за избягване 
на хипокалиемия, лекарства, удължаващи QT, и генотип-спе-
цифични тригери.941–943 Бета-блокери се препоръчват при 
всички пациенти с LQTS. Неселективните бета-блокери на-
долол и пропранолол имат по-голяма ефикасност за намаля-
ване на аритмичния риск.940,944-946 Клиничните, електрокар-

диографските и генетичните параметри трябва да се вземат 
предвид за индивидуалната оценка на риска.82 Напоследък 
стратификацията на риска на базата на продължителността 
на QT интервала и генотипа беше интегрирана в LQTS калку-
латор (рисков калкулатор 1-2-3 LQTS).947

Полезността на генетичното тестуване се илюстрира 
от необходимостта да се избягват специфични за генотипа 
рискове и от използването на мексилетин като специфично 
за генотипа лечение на LQT3, което намалява дължината на 
QT интервала и броя на аритмичните инциденти.948 Трябва 
да се отбележи, че различните мутации в SCN5A показват 
различни отговори към мексилетин. Например, избрани 
мутации, идентифицирани при пациенти, които не реаги-
рат на мексилетин, показват отличителен електрофизио-
логичен профил при in vitro изследване.949,950 Освен това, 
в случай на мутации, които причиняват припокриващи се 
синдроми, мексилетинът не индуцира елевация на ST сег-
мента, докато се съобщава, че флекаинид го прави.951 Пред-
вид несигурната роля на бета-блокерите при LQT3, няма 
индикации дали мексилетинът трябва да се прилага като 
самостоятелна терапия или в комбинация с бета-блокери. 
Като се вземе предвид, че някои мутации може да не реа-
гират на мексилетин, препоръчително е да се извърши пе-
рорален тест, за да се провери дали QTc се скъсява с 40 ms 
преди да се предпише хронично лечение.948

Преживелите СА имат висок риск от рецидиви, дори 
и на бета-блокери (14% в рамките на 5-годишна терапия), 
което подкрепя използването на ICD при преживели CA.952 

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

Алтернанс на Т вълните

Тест за бързо изправяне

Легнал Стоящ

A

B

Фигура 30:	 Промени в електрокардиограмата при бързо изправяне и алтерниране на Т вълната при пациенти със 
синдром на дългия QT интервал.

((A) ЕКГ промени по време на тест за бързо изправяне при мъж с LQTS с мутация на KCNH2 (p.S818L); повишената сър-
дечна честота е свързана с по-малка адаптация на QT интервала. (B) Алтерниране на Т вълните при мъж с мутация 
на CACNA1C (p.G406R).
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Освен това имплантирането на ICD е показано, когато па-
циентът получи синкоп и/или VA въпреки оптималната 
фармакологична терапия, тъй като синкопалните събития 
са свързани с повишен риск от CA.953,954 Жените с LQTS, 
особено LQT2, имат повишен риск от аритмия по време на 
бременност, както и специално през първата година след 
раждане.955 Тихите носители на мутации имат нисък, но 
не и пренебрежим риск от сърдечни събития и при тази 
група пациенти трябва да се вземе предвид употреба на 
бета-блокери.956

Ляво сърдечна симпатикова денервация (LCSD) се пре-
поръчва за симптомни пациенти въпреки приема на бета-
блокери, когато ICD е противопоказан или отхвърлен, или за 
носител на ICD, който преживява многократни шокове, дока-

то е на бета-блокери. Това е подкрепено от доказателствата, 
че LCSD, особено когато се извършва с видео-асистирана 
техника, е безопасна и ефективна,957 понася се добре от па-
циентите958 и няма отрицателно въздействие върху сърдеч-
но-съдовата дейност.959 Въпреки това, тъй като усложнения 
са наистина възможни, а половината от пациентите все пак 
получават събития след процедурата, LCSD не е алтернатива 
на ICD при високорискови пациенти.960 Профилактична ICD 
терапия в допълнение към OMT може да се има предвид при 
безсимптомни пациенти с LQTS, идентифицирани като висо-
корискови според калкулатора на риска 1-2-3 LQTS.947 PES не 
е полезна за рискова стратификация при LQTS.961

Фигура 31 илюстрира алгоритъма за управление на паци-
енти със удължен QT синдром.

Не

Не Не

Да

Да

Да

Пациент със синдром на удължения QT интервал

Общи препоръкиa (Клас I)

Бета-блокериb (Клас I)

SCN5A мутация (LQT3): мексилетин (Клас I)

Бета-блокериb (Клас IIa)

Проследяване

Проследяване

Аритмичен синкоп
или непоносима VA под

медикаментозна терапия

Имплантация на ICD
(Клас IIb)

Имплантация на ICD
(Клас I)

LCSD
(Клас I)

Високорискови
признаци на базата
на генотипа и QTc

Противопоказания
или нежелание за ICD или
рецидивиращи ICD шокове

Медикаментозната
ерапия е противо-

показана или непоносима

При LQT1, LQT2 или LQT3,
преценете риска от

аритмия по генотип и QTc
(1-2-3-LQTS-рисков

калкулатор)
(Клас IIb)

Прекъснат
сърдечен арест

Синкоп преди
медикаментозно

лечение

Безсимптомен пациент
със или без патогенна
мутация и удължаване

на QT интервала

Безсимптомен пациент
с патогенна мутация

без удължаване на QT

LCSD
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Фигура 31:	 Алгоритъм за лечение на пациенти със синдром на удължения QT интервал.
ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LCSD, лява сърдечна симпатикова денервация; LQT, дълъг QT; VA, ка-
мерна аритмия.
a Общи препоръки: избягване на лекарства, удължаващи QT интервала (http://www.crediblemeds.org), корекция на елек-
тролитни аномалии (хипокалиемия, хипомагнезиемия и хипокалциемия), избягване на специфични за генотипа тригери 
на аритмии (напрегнато плуване при LQT1, излагане на силни шумове при LQT2).
b Предпочитани бета-блокери: надолол и пропранолол.
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7.2.3.	 Синдром на Andersen-Tawil тип 1
Синдромът на Andersen–Tawil тип 1, класифициран също и 
като LQT7, е рядко заболяване (1:1 000 000), което се характе-
ризира с три основни симптома: честа VA (напр. двупосочна 
VT), дисморфологии и периодична парализа.964–967 Входящи-
ят изправящ ток ( IK1), намален поради загуба на функцио-
нална мутация в KCNJ2968 причинява по-скоро увеличаване 
на амплитудата на U вълната, а не удължаване на QT интер-
вала.964,967–970 Синкопът или документираната VT са свързани 
с животозастрашаваща VA, а проучване установи 5-годишна 
вероятност 7,9% от животозастрашаваща VA.967 При пациен-
ти с продължителна хемодинамично непоносима VT или CA 
се препоръчва ICD.964,967 Флекаинидът и/или бета-блокерите 
изглежда намаляват VA,964,970,971 докато амиодаронът може 
да бъде проаритмичен и трябва да се използва само с ICD.967 

При пациенти със синкоп въпреки медикаментозната тера-
пия, трябва да се обсъди ICD или ILR.967

Препоръки
Таблица 41:	 Препоръки за лечение на пациенти 

със синдром на дългия QT интервал

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

Препоръчва се LQTS да се диагностицира с QTc 
≥480 ms при повтарящи се ЕКГ с 12-отвеждания 
със или без симптоми, или LQTS диагностичен 
резултат >3.

I C

При пациенти с клинично диагностициран LQTS 
се препоръчва генетично изследване и генетич-
но консултиране. 

I C

Препоръчва се да се постави диагноза LQTS при 
наличие на патогенна мутация, независимо от 
продължителността на QT.

I C

Диагнозата LQTS трябва да се вземе предвид 
при наличие на QTc ≥460 ms и <480 ms при пов-
тарящи се ЕКГ с 12-отвеждания при пациенти с 
аритмичен синкоп при липса на вторични при-
чини за удължаване на QT интервала.952,962,963

IIa C

Рутинно диагностично изследване с епинефри-
нова провокация не се препоръчва при LQTS.137 III C

Общи препоръки за предотвратяване на ВСС

При LQTS се препоръчва следното:
•	 Избягвайте лекарства, удължаващи QT 

интервала.c

•	 Избягвайте и коригирайте електролитните 
нарушения.

•	 Избягвайте специфични за генотипа тригери 
за аритмии.943

I C

Бета-блокери, в идеалния случай неселективни 
бета-блокери (надолол или пропранолол), се 
препоръчват при пациенти с LQTS с докумен-
тирано удължаване на QT интервала, за да се 
намали рискът от аритмични събития.940,945,946

I B

Мексилетин е показан при пациенти с LQT3 с 
удължен QT интервал.948 I C

Бета-блокерите трябва да се имат предвид при 
пациенти с патогенна мутация и нормален QTc 
интервал.82

IIa B

Стратификация на риска, превенция на ВСС и лечение на VA

Имплантиране на ICD в допълнение към бета-
блокерите се препоръчва при пациенти с LQTS 
и CA.952,953,962,963

I B

Имплантирането на ICD се препоръчва при па-
циенти с LQTS, които са симптомни,d докато 
получават бета-блокери и специфични за гено-
типа терапии.

I C

LCSD е показан при пациенти със симптоменd 
LQTS, когато: (a) терапията с ICD е противопока-
зана или отказана; (b) пациентът е на бета-бло-
кери и генотип-специфични лекарства с ICD и 
преживява множество шокове или синкоп по-
ради VA.541,957–959

I C

Имплантирането на ICD или LCSD трябва да се 
веземе предвид при пациенти със симптоменd 
LQTS, когато бета-блокерите и специфичните за 
генотипа терапии не се понасят или са противо-
показани в терапевтичната доза.

IIa C

При LQTS трябва да се вземе предвид изчисля-
ване на аритмичния риск преди започване на 
терапия на базата на генотипа и продължител-
ността на QTc интервала.

IIa C

Имплантиране на ICD може да се вземе предвид 
при безсимптомни пациенти с LQTS с високо-
рисков профил (според рисковия калкулатор 
1-2-3 LQTS Risk) в допълнение към специфичните 
за генотипа медицински терапии (мексилетин 
при пациенти с LQT3).82,940,947,948

IIb B

Инвазивното електрофизиологично изследва-
не не се препоръчва при LQTS.961 III C

CA, сърдечен арест; ЕКГ, електрокардиограма; ICD, имплантируем 
кардиовертер дефибрилатор; LCSD, левостранна сърдечна симпа-
тикова денервация; LQTS, синдром на удължения QT интервал; ВСС, 
внезапна сърдечна смърт; VA, камерна аритмия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c http://www.crediblemeds.org
d Аритмичен синкоп или хемодинамично непоносима VA.

Препоръки
Таблица 42:	 Препоръки за лечение на пациенти 

със синдром на Andersen–Tawil

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

При пациенти със съмнение за синдром на 
Andersen-Tawil се препоръчва генетично из-
следване.964,967

I C

Синдромът на Andersen-Tawil трябва да се взе-
ме предвид при хоспитализирани пациенти без 
SHD, които се представят с поне два от следните 
признаци:
•	 Високи U вълни със или без удължаване на QT 

интервала
•	 Двупосочни и/или полиморфни КЕС/VT
•	 Дисморфични признаци
•	 Периодична парализа
•	 Мутация на KCNJ2 с патологична загуба на 

функция.964,965,967,968,972

IIa C

Стратификация на риска, превенция на ВСС и лечение на VA

При пациенти със синдром на Andersen-Tawil 
след прекъснат CA или непоносима продъл-
жителна VT се препоръчва имплантиране на 
ICD.964,967

I C

Продължение

Продължава Продължава
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7.2.4.	 Синдром на Brugada
ЕКГ тип 1 на Brugada се характеризира с елевация на точката 
J >2 mV с елевация на ST сегмента и инверсия на Т вълната в 
най-малко едно дясно прекордиално ЕКГ отвеждане, V1 или 
V2, позиционирано във второ, трето или четвърто междуре-
брие (Фигура 32). Може да възникне спонтанно, или да бъде 
предизвикан от блокиращи натриевите канали лекарства 
или фебрилитет.135,231,973–978 Трябва задължително да се из-

ключат други състояния, които могат да обяснят ЕКГ образ 
тип 1, така наречените фенокопия.979

BrS се диагностицира при пациенти без друго сърдеч-
но заболяване и със спонтанен образ тип 1, независимо 
от симптомите, поради неговата рядкост в общата попула-
ция и връзка с риска.231,979,980 Образът тип 1 може също да 
бъде индуциран чрез прилагане на блокер на натриеви-
те канали като диагностичен тест при пациенти, за които 
се подозира, че имат скрит BrS, но без спонтанна ЕКГ тип 
1.135,136,231,387,973,978,981–985 Въпреки това, провокацията с лекар-
ство или при фебрилитет е по-малко специфична, отколко-
то се смяташе досега, с 2–4% разпространение при здрави 
индивиди и по-високо разпространение при пациенти с AV 
нодална риентри тахикардия или допълнителна проводна 
връзка в едно проучване.977,978,986 По мнението на тази гру-
па експерти, индуцираният ЕКГ образ тип 1 изисква и дру-
ги клинични характеристики, като документирани PVT/VF, 
аритмичен синкоп или съответна фамилна анамнеза.

Резултатът от генетичното тестуване при пациенти с BrS 
е приблизително 20%, като генът SCN5A е единственият ген с 
доказана връзка за целите на клиничното тестуване.164 980 Фе-
нотипно и генотипно несъответствие се наблюдава в семей-
ства с SCN5A, което се обяснява с променливите ефекти в те-
жестта на мутациите и със скора за полигенен риск, получен 
от проучвания за асоцииране в целия геном.170,979,987 Послед-
ните данни също подкрепят потенциал за прогнозиране.988,989

Бета-блокери и/или флекаинид със или без 
ацетазоламид трябва да се вземат предвид за 
лечение на VA при пациенти със синдром на 
Andersen-Tawil.964,970

IIa C

При пациенти със синдром на Andersen-Tawil и 
необясним синкоп трябва да се вземе предвид ILR. IIa C

Имплантиране на ICD може да се има предвид 
при пациенти със синдром на Andersen-Tawil, 
които имат анамнеза за необясним синкоп или 
страдат от толерирана продължителна VT.967

IIb C

CA, сърдечен арест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрила-
тор; ILR, имплантируемо записващо устройство; КЕС, камерни ек-
страсистоли; ВСС, внезапна сърдечна смърт; SHD, структурно сър-
дечно заболяване; VA, камерна аритмия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължение

ЕКГ образ Brugada тип 1A

B
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ЕКГ образ на ранна реполаризация
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Фигура 32:	 Типични примери за (A) Brugada тип 1 електрокардиограма и (B) електрокардиограма с образ на ранна 
реполаризация.

ECG, електрокардиограма.
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Психотропни лекарства, избрани AADs, анестетици, 
кокаин, прекомерен прием на алкохол и фебрилитетът са 
потенциални тригери за активиране на ЕКГ образ тип 1 и 
задействане на VF.231,297 Рискът от рецидивиращо VF сред 
пациенти, които се представят със CA, е 48% за 10 годи-
ни. Следователно имплантирането на ICD е показано при 
пациенти със симптомен BrS, които са преживели CA или 
имат документирана спонтанна продължителна VA (Фигура 
33).980,990–994 Приблизително една трета от пациентите с BrS се 
представят със синкоп.995 Рискът от аритмични събития при 
пациенти с BrS с необясним синкоп е 4 пъти по-висок от ри-
ска при безсимптомни пациенти.155,990–992,994,996 Подробната 
история на пациента, включително липсата на продром или 
специфични тригери има съществено значение за разграни-
чаване на аритмичния от неаритмичния синкоп. Независимо 
от това, етиологията на синкопа е трудна за определяне при 
до 30% от пациентите с BrS. В малки проучвания аритмията, 
открита от ILR, е променила клиничното лечение при 20-36% 
от пациентите с BrS и необясним синкоп.997-999

Безсимптомните пациенти представляват мнозинство 
новодиагностицирани пациенти с BrS с честота на аритмич-
ни събития 0,5% годишно.1000,1001 Тяхното рисково стратифи-
циране остава трудно. Спонтанна ЕКГ тип 1 , както и други 
ЕКГ маркери, като образът на ранна реполяризация и QRS 
фрагментацията, са свързани с по-висок риск.980,992,1002,1003 
Някои са включени в рисковите скорове, въпреки че ползата 
от това при пациенти със среден риск остава ниска.1004,1005 
Електрофизиологичните изследвания остават противоре-
чиви. Многоцентров анализ показа, че индуцирането на 
продължителна VA по време на електрофизиологични из-
следвания е свързано с по-висок бъдещ риск от VA.155 Ин-
дуцируемостта е свързана обаче с потенциално клинично 
действащ резултат само при безсимптомни пациенти със 
спонтанен ЕКГ образ Brugada тип 1.

В случай на повтарящи се ICD шокове за VF, хинидинът 
или катетърната аблация са успешни за намаляване на 
честотата на шока.922,1006,1007 Инфузията на изопротеренол 
може да потисне електрическа буря.1008 В няколко малки 
проучвания хинидинът е бил ефективно средство за нама-
ляване или дори предотвратяване на индуцируемостта на 
аритмия по време на програмирана стимулация.922,1006,1007 
Въпреки това, неблагоприятни ефекти от хинидин могат 
да възникнат при до 37% от пациентите, а хинидинът е 
недостъпен в много страни. Цилостазол (инхибитор на 
фосфодиестераза-3) може да бъде алтернатива на хини-
дина.1008 Данните от електро-физиологичното картогра-
фиране, свързани с хистопатологични изследвания, пред-
полагат, че анормален фиброзен аритмогенен субстрат 

Препоръки
Таблица 43:	 Препоръки за лечение на пациенти 

със синдром на Brugada

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

Препоръчва се BrS да се диагностицира при 
пациенти без друго сърдечно заболяване и със 
спонтанен образ на ЕКГ тип 1 по Brugada.974–976

I C

Препоръчва се BrS да се диагностицира при пациенти 
без друго сърдечно заболяване, които са преживели 
CA поради VF или PVT и имат ЕКГ тип 1 по Brugada, 
индуцирана от провокация с блокери на натриевите 
канали или по време на фебрилитет.135,136,975,981,982

I C

Генетично изследване за SCN5A ген се препо-
ръчва за пробанди с BrS.164,1016 I C

BrS трябва да се обмисли при пациенти без 
друго сърдечно заболяване и индуциран образ 
Brugada тип 1, които имат поне едно от:
•	 Аритмичен синкоп или нощно агонално дишане
•	 Фамилна анамнеза за BrS
•	 Фамилна анамнеза за ВС (на възраст <45 годи-

ни) с отрицателна аутопсия и съмнителни за 
BrS обстоятелства.

IIa C

BrS може да се счита за диагноза при пациенти 
без друго сърдечно заболяване, които проявяват 
индуцирана Brugada тип 1 ЕКГ.136,973,975,978,984,985

IIb С

Тестът с блокер на натриевите канали не се пре-
поръчва при пациенти с предшестващ тип I об-
раз на Brugada.

III C

Общи препоръки

При всички пациенти с BrS се препоръчва следното:
(a)	 Избягване на лекарства, които могат да пре-

дизвикат елевация на ST-сегмента в десни-
те прекордиални отвеждания (http://www.
brugadadrugs.org).

(b)	 Избягване на кокаин, канабис и прекомерен 
прием на алкохол.

(c)	 Лечение на фебрилитет с антипиретични ле-
карства.

I C

Стратификация на риска, превенция на ВСС и лечение на VA

Имплантиране на ICD се препоръчва при паци-
енти с BrS, които:
(a)	 са преживели прекъснат CA и/или
(b)	 Имат документирана спонтанна продължи-

телна VT.980,990–992

I C

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 
предвид при пациенти с образ на Brugada тип 1 
и аритмичен синкоп.990,992,996

IIa C

Имплантиране на бримков рекордер трябва да 
се вземе предвид при пациенти с BrS с необяс-
нен синкоп.997,999

IIa C

Хинидин трябва да се има предвид при пациен-
ти с BrS, които отговарят на условията за ICD, но 
имат противопоказание, отказ или повтарящи 
се ICD шокове.922,1006,1007

IIa C

Инфузията на изопротеренол трябва да се взе-
ме предвид при пациенти с BrS, страдащи от 
електрическа буря.1008

IIa C

Катетърна аблация на тригериращи КЕС и/или епикар-
ден субстрат на RVOT трябва да се има предвид при 
пациенти с BrS с повтарящи се мотивирани ICD шоко-
ве, рефрактерни към лекарствена терапия.1010–1015

IIa C

PES може да се има предвид при безсимптомни 
пациенти със спонтанна BrS ЕКГ тип I.155 IIb B

Имплантиране на ICD може да се има предвид при 
избрани безсимптомни пациенти с BrS и индуци-
руемо VF по време на PES, с до 2 екстрастимула.155

IIb C

Не се препоръчва катетърна аблация при без-
симптомни пациенти с BrS. III C

BrS, синдром на Brugada; CA, сърдечен арест; ЕКГ, електрокар-
диограма; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; PES, 
програмирана електрическа стимулация; КЕС, преждевременни 
камерни комплекси; PVT, полиморфна камерна тахикардия; RVOT, 
изходящ тракт на дясна камера; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, 
внезапна смърт; VA, камерна аритмия; VF, камерно мъждене.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължение

Продължава
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в епикардния RVOT е отговорен за елевацията на ST-сег-
мента в десните прекордиални отвеждания и появата на 
VF при BrS пациенти.1009 Аблацията на тези патологични 
области може да потисне значително рецидивиращото 
VF и да нормализира ЕКГ при >75% от пациентите.1009–1015 
При пациенти с повтарящи се епизоди на VF, предизвика-
ни от подобна КЕС, която не реагира на медицинско ле-
чение, катетърната аблация може да е насочена към КЕС, 
което най-често произхожда от RVOT или системата на 
Purkinje.1013 Въпреки това, данните относно дългосрочно-
то проследяване след аблация са ограничени, а при без-
симптомни пациенти няма данни от изпитвания, нито от 
аблация.

7.2.5.	 Синдроми на ранна реполяризация
Синдромът на ранна реполяризация (ERS) се диагностицира 
при пациент, реанимиран при PVT или VF без сърдечно за-
боляване и образ на ранна реполяризация (ERP); Елевация 
на J-точката ≥1 mm в ≥2 съседни долни и/или латерални ЕКГ 
отвеждания (Фигура 32).135,231,1017–1019 ERP обаче е най-чес-
то доброкачествена находка и за разпространение на ERP 
се съобщава в 5,8% при възрастни и е по-често при млади 
мъже и спортисти.135,231,1017–1021 Въпреки това, ERP е свръх-
представен при роднини със случаи на SADS282,1022 и на оце-
лели от CA.182,916 Диагностичната ефективност и полезност-
та на генетичното изследване е ниска.1023–1025 Предлагат се 
високорискови характеристики на ЕКГ с цел увеличаване 

Не

Не
Не

Пациент с ЕКГ, суспектна за синдром на Brugada

Изключете алтернативна диагноза, съответстваща на ЕКГа

Няма документиран VA

Спонтанна тип 1 BrS ЕКГ Няма ЕКГ тип I BrS

Де-хоспитализация

Де-хоспитализация

Проследяване

Проследяване

Синкоп

Резултати

Аритмичен синкоп/ нощно
агонално дишане

Продължителна VA или
прекъснат сърдечен арест

Да

Да

Да

Да

Фамилна анамнеза
за BrS или SADS

Имплантация на ICD
(Клас IIa)

Рекурентна
симптомна VA

Хинидин
(Клас IIa)

Рецидивираща
симптомна VA 

Катетърна аблация
(Клас IIa)

Не

Аритмичен
синкоп

Необясним
синкоп

ILR
(Клас IIa)

Тест с блокери
на натриевите

канали 
(Клас I)

Тест с блокери
на натриевите

канали 
(Клас I)

Общи
препоръкиb

(Клас I)

Позитивен

Положителен

Негативен

Допълнителна
оценка
според

Препоръки
на ESC

за синкоп

Резултати

Негативен

Общи препоръкиb

(Клас I)
Тест с блокери на

натриевите канали
(Клас III)

Фигура 33. Първа част:	Алгоритъм за лечение на пациенти с електрокардиограма тип Brugada.
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на вероятността от ERS: изразени J-вълни ≥2 mm, динамич-
ни промени в елевацията на J-точката (>0,1 mV) и J-вълни, 
свързани с хоризонтален или низходящ ST-сегмент (Фигура 
34).231,1026,1027 ERP с хоризонтален ST-сегмент се свързва с риск 
от аритмия при възрастни хора и популация с IVF.1027 Въпре-
ки това, преживелите ERS и роднините на случаи на SADS 
също показват по-високо разпространение на възходящ/
възходящ ST сегмент в сравнение с контролите.282,1018 Най-
малко 40% от пациентите с ERS и VF имат последващи епи-
зоди, като 27% страдат от множество епизоди.231,1028,1029 Ин-
фузията на изопротеренол е ефективна за остро потискане 
на повтарящи се разряди на ICD и електрическа буря.1030–1032 
AADs, които блокират преходния изходящ калиев ток, могат 
да предотвратят VF.922,1030,1033 Ретроспективно многоцентро-
во проучване е показало намаляване на рецидивиращото 
VF след започване на хинидин.1030 Инхибиторите на фосфо-
диестераза-3 като цилостазол и милринон също намаляват 
рецидивирането на VF.1032 Аблацията на тригерна КЕС, обик-

новено от системата на Purkinje, има непосредствен успех 
87–100% и може да бъде ефективна за предотвратяване на 
рецидив при пациенти с рефрактерно на лекарства VF.1010,1017 
Подробно електроанатомично картографиране може да 
разкрие локализирани структурни изменения при 39% от 
пациентите с ERS.1010 Аблацията на тези области потиска ус-
пешно електрическата буря и може да бъде терапевтична 
опция в опитни центрове. Понастоящем не е известно дали 
катетърната аблация подобрява дългосрочните резултати.

Липсват данни за рискова стратификация на пациенти 
със съмнение за ERS без предходна CA. При лица с ERP и не-
обясним синкоп, настоящият панел препоръчва да се вземе 
предвид проследяване с ILR. Тъй като прогнозата при без-
симптомни лица с ERP е добра, ICD терапията обикновено не 
е показана.1034–1036 Ако има обаче високорисков ERP и силна 
фамилна анамнеза за необяснима ювенилна ВС, тогава може 
да се има предвид имплантиране на ICD или хинидин.

Изключете алтернативна диагноза, съответстваща на ЕКГа

Продължителна VA
или прекъснат сърдечен арест

НеДа
Спонтанна BrS 

тип 1 ЕКГ

Резултати

Позитивни Негативни

Имплантиране на ICD
(Клас I)

Общи препоръкиb

(Клас I)

Тест с блокери
на натриевите канали

(Клаc III)

Имплантация на ICD
(Клас I)

Общи препоръкиb

(Клас I)

Тест с блокери на
натриевите канали

(Клас I)

Рецидивираща
симптоматична VA

Хинидин
(Клас IIa)

Рецидивираща симптомна VA

Катетърна аблация
(Клас IIa)

Допълнителна оценка за
алтернативна причина за VA/CA

Рецидивираща
симптомна VA

Фигура 33. Втора част:	 Алгоритъм за лечение на пациенти с електрокардиограма тип Brugada.
BrS, синдром на Brugada; CA, сърдечен арест; ЕКГ, електрокардиограма; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ILR, 
имплантируемо записващо устройство; SADS, синдром на внезапна аритмична смърт; VA, камерна аритмия.
a Echo, CMR, сърдечна CT, КАГ показани според клиничното представяне на пациента и рисковите фактори.
b Общи препоръки: избягване на лекарства, които могат да предизвикат елевация на ST-сегмента в десните прекордиални 
отвеждания (http://www.brugadadrugs.org), избягване на кокаин и прекомерен прием на алкохол, лечение на фебрилитета с 
антипиретици.
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Препоръки
Таблица 44:	 Препоръки за лечение на пациенти с об-

раз/синдром на ранна реполяризация

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

Препоръчва се ERP да се диагностицира като 
елевация на J-точката ≥1 mm в две съседни до-
лни и/или латерални ЕКГ отвеждания.1017,1018

I C

Препоръчва се ERS да се диагностицира при па-
циент, реанимиран от необяснимо VF/PVT при 
наличие на ERP.1017,1018

I C

При жертва на ВСС с негативни аутопсия и пре-
глед на медицинското досие, и ЕКГ преди смър-
тта, демонстрираща ERP, диагнозата ERS трябва 
да се вземе предвид.1017,1018

IIa C

Роднини от първа степен на пациенти с ERS 
трябва да се вземат предвид при клиничната 
оценка за ERP с допълнителни високорискови 
характеристики.c,1022,1037

IIa B

Генетичното изследване при пациенти с ERS 
може да се има предвид.1023,1025 IIb C

Клиничната оценка не се препоръчва рутинно 
при безсимптомни лица с ERP.1038,1039 III C

Продължение

Продължава Продължава

Не

Не

Не

Пациент с образ на ранна реполяризация

Да

Да

Да

Не Да

atheter ablati

Хинидин
(Клас IIa)

Повторни
ICD шоковеЕлектрическа буря

Аритмичен синкоп

Прекъснат сърдечен арест

ILR
(Клас IIa)

Имплантация на ILR
(Клас IIb)

Хинидин
(Клас IIb)

Изопротеренол
(Клас IIa)

Хинидин
(Клас IIa)

Най-малко един рисков фактор: Имплантация на ICD
(Клас I)

ence

• Високо-рисков ERPa

• Фамилна анамнеза за ювенилна 
 необяснена ВС
• Фамилна анамнеза за ERS

Най-малко един рисков фактор:
• Високо-рисков ERPa

• Фамилна анамнеза за ювенилна
 необяснена ВС
• Фамилна анамнеза за ERS

ILR
(Клас IIa)

НеДа

ILR
(Клас IIa)

Имплантация на ICD
(Клас IIb)

Хинидин
(Клас IIb)

ILR
(Клас IIa)

Без допълнително
изследване

(Клас III)

• Висок риск
• Фамилна анамнеза за ювенилна
 необяснена ВС

Фигура 34:	 Лечение на пациенти с образ/синдром на ранна реполяризация.
ERP, образ на ранна реполяризация; ERS, синдром на ранна реполяризация; ICD, имплантируем кардиовертер дефи-
брилатор; ILR, имплантируемо записващо устройство; КЕС, камерна/и екстрасистола/и; ВС, внезапна смърт.	  
а Високорискови характеристики на ERP: J вълни >2 mm, динамични промени в ST морфологията.
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Стратификация на риска, превенция на ВСС и лечение на VA

Имплантирането на ICD се препоръчва при 
пациенти с диагноза ERS, които са преживе-
ли CA.1017

I B

Инфузията на изопротеренол трябва да се 
вземе предвид при пациенти с ERS и електри-
ческа буря.1017,1030–1032

IIa B

Хинидин в допълнение към ICD трябва да се взе-
ме предвид при рецидивиращо VF при пациен-
ти с ERS.922,1030,1033

IIa B

ILR трябва да се вземе предвид при лица с ERP 
и поне един рисков факторd или аритмичен 
синкоп.1020

IIa C

Аблацията на КЕС трябва да се вземе предвид 
при пациенти с ERS с повтарящи се епизоди на 
VF, предизвикани от подобна КЕС, която не се 
повлиява от медицинско лечение.1010

IIa C

Имплантиране на ICD или хинидин може 
да се има предвид при лица с ERP и арит-
мичен синкоп, и допълнителни рискови 
характеристики.d,1030,1033

IIb C

Имплантирането на ICD или хинидин може да 
се обмисли при асимптоматични индивиди, 
които демонстрират високорисков ERPc при 
наличие на фамилна анамнеза за необяснена 
ювенилна ВС.1030,1033 2022

IIb C

Имплантирането на ICD не се препоръчва 
при безсимптомни ESC пациенти с изолиран 
ERP.1034,1035,1040

III C

CA, сърдечен арест; ЕКГ, електрокардиограма; ERP, образ на ранна 
реполяризация; ERS, синдром на ранна реполяризация; ICD, имплан-
тируем кардиовертер дефибрилатор; ILR, имплантируемо бримко-
во записващо устройство; КЕС, преждевременни камерни компле-
кси; PVT, камерна тахикардия; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, 
внезапна смърт; VA, камерна аритмия; VF, камерно мъждене.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Високорискови характеристики на ERP: J вълни >2 mm, динамични 
промени в точка J и морфологията на ST.1020,1041

d Високорисков ERP: фамилна анамнеза за необяснима ВС <40 годи-
ни, фамилна анамнеза за ERS.

Продължение Продължение

Пациент с CPVT

Имплантиране на ICD (Клас I)

Флекаинид (Клас IIa)

LCSD (Клас IIa)

Флекаинид (Клас IIa)

Общи препоръкиa (Клас I)

Бета-блокерb (Клас I) Бета-блокерb (Клас IIа)

Аритмичен синкоп или
двупосочна или полиморфна VTПрекъснат сърдечен арест

Синкоп или КЕС при усилие или VT Синкоп или КЕС при усилие или VT

Синкоп или документиранаVT Синкоп или документирана VT

Имплантиране на ICD (Клас I)

LCSD (Клас IIa)

Безсимптомно, не-документирана
VA, но патогенна мутация

Фигура 35:	 Лечение на пациенти с катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия.
CPVT, катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; LCSD, 
левостранна сърдечна симпатикова денервация; КЕС, камерна екстрасистола; VA, камерна аритмия; VT, камерна тахи-
кардия.
a Общи препоръки: избягване на състезателни спортове, избягване на изтощителни упражнения, избягване на стресова 
среда.
b Предпочитани бета-блокери: надолол, пропранолол.
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7.2.6.	 Катехоламинергична полиморфна 
камерна тахикардия

CPVT е наследствено заболяване, характеризиращо се с ин-
дуцирана от катехоламини двупосочна VT и PVT при липса 
на SHD или исхемия. Приблизителното разпространение на 
заболяването е 1 на 10 000 (Фигура 35).135

Има два основни генетични типа: доминантно раз-
стройство, дължащо се на мутации в гена, кодиращ сър-
дечния рианодинов рецептор (RYR2) и рецесивно раз-
стройство, причинено от мутации в гена на сърдечния 
калсеквестрин (CASQ2).135,178 Мутациите в TRDN и CALM1-3 
са идентифицирани при пациенти с атипични форми на ка-
техоламинергични VAs.1042 Понастоящем обаче не е ясно 
дали те са отделни аритмични единици.1043 Пациентите с 
KCNJ2 мутации, причиняващи синдром на Andersen–Tawil 
тип 1, могат понякога да проявяват двупосочна и PVT, но 
се различават по техните синдромни асоциации.1044 Кли-
ничните прояви на CPVT обикновено се появяват през 
първото десетилетие от живота, предизвикани от физи-
ческа активност или емоционален стрес.1045 Повечето 
пациенти с CPVT имат нормална ЕКГ и ехокардиограма. 
Въпреки това, някои пациенти имат леки ЕКГ аномалии, 
като синусова брадикардия и изразени U вълни. Стрес 
тестът с натоварване е най-важният диагностичен тест, 
тъй като той предизвиква отличителната двупосочна или 
PVT, която установява диагнозата (Фигура 36).135 Диагноза 
може да бъде поставена и при наличие на мутация в гени, 
свързани с CPVT. Когато не е осъществима работна про-
ба, може да се има предвид провокация с епинефрин или 
изопротеренол.1046

Диагнозата в детска възраст, липсата на бета-блокерна 
терапия и сложните аритмии по време на работния стрес-
тест на фона на пълна доза бета-блокери са независими 
предиктори за аритмични събития.1047 Ограничаването 
на натоварванията и бета-блокери без присъща симпати-

ко-миметична активност са терапия от първа линия при 
пациенти с CPVT.135 Предпочитат се неселективни бета-
блокери като надолол и пропранолол.1048,1049 Този панел 
потвърди показанието за лечение на генетично позитивни 
членове на семейството с бета-блокери, дори при липса 
на документирани VAs, индуцирани от физически или емо-
ционален стрес.1047,1050 Данните подсказват, че флекаинид 
намалява значително тежестта на VA при пациенти с CPVT 
и трябва да се вземе предвид в допълнение към бета-бло-
керите, когато контролът на аритмиите е непълен.1051–1053 
При избрани пациенти, които показват непоносимост към 
терапия с бета-блокер, фармакологичната терапия само с 
флекаинид е опция.1054

При пациенти, преживели СА, е показана максимална 
защита с бета-блокери, флекаинид и ICD. ICD трябва да се 
вземе предвид и при пациенти с CPVT, преодоляваща ле-
чението с бета-блокери и флекаинид VA.135 ICD обаче тряб-
ва да се програмира с дълги закъснения и високи честоти 
преди дефибрилация, тъй като началната двупосочна VT 
реагира по-слабо на дефибрилация, отколкото последва-
щата PVT/ VF, а болезнените шокове могат да предизвикат 
допълнителни и непрекъснати аритмии.1055

LCSD беше предложена като допълнителна терапия 
при пациенти, при които фармакологичното лечение не е 
ефективно или осъществимо. Въпреки че LCSD намалява 
повторната поява на големи сърдечни събития при симп-
томни преди това пациенти, една трета от пациентите все 
още страдат от рецидиви на аритмия.1056 Следователно, 
LCSD не се счита за заместител на терапията с ICD, а като 
допълваща терапия при симптомни пациенти.

Неотдавнашен систематичен преглед на 53 проучвания, 
включващи пациенти с CPVT и с ICD, стигна до заключение-
то, че пациентите с вторична профилактика, лекувани с OMT, 
LCSD и ограничаване на натоварването са могли да намалят 
употребата на ICD.1057 Това наблюдение беше подкрепено 

Двупосочни КЕС по време на упражнение

II

III

Фигура 36:	 Тест с натоварване при пациент с катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия. 
КЕС, камерна екстрасистола.
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от последвало многоцентрово изследване, които показаха, 
че и трите наблюдавани ВСС са настъпили при пациенти с 
ICD.1058 Понастоящем, на базата на тези доказателства, из-
глежда рано да се намали имплантацията на ICD при прежи-
вели CA с CPVT.1057

7.2.7.	 Синдром на късия QT интервал
Синдромът на късият QT интервал (SQTS) е рядко генетично 
заболяване, характеризиращо се с къс QT интервал, преж-
девременно ПМ и VF в контекста на структурно нормално 
сърце.1061 Свързва се с мутации на свръхфункция в KCNH2, 
KCNQ1 и загуба на функция в SLC4A.1062,1063 Този панел пред-
ложи две QTc гранични стойности за диагностика: А Самос-

Short QT syndrome

Фигура 37:	 Синдром на късия QT интервал.

Препоръки
Таблица 45:	 Препоръки за лечение на пациенти с ка-

техоламинергична полиморфна камерна 
тахикардия

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

Препоръчва се диагностициране на CPVT при 
наличие на структурно нормално сърце, нор-
мална ЕКГ и индуцирана от натоварване или 
емоции двупосочна или PVT.

I C

Препоръчва се диагностициране на CPVT при 
пациенти, които са носители на мутация на при-
чиняващи заболяване гени.

I C

Генетично тестуване и генетичното консултира-
не са показани при пациенти с клинично подо-
зрение или клинична диагноза CPVT.

I C

Може да се има предвид провокация с епине-
фрин или изопротеренол за диагностициране на 
CPVT, когато не е възможен тест с натоварванe.

IIb C

Общи препоръки

При всички пациенти с CPVT се препоръчва из-
бягване на състезателни спортове, изтощител-
ни упражнения и излагане на стресова среда.

I C

Терапевтични намеси

Бета-блокери, в идеалния случай неселектив-
ни (надолол или пропранолол) се препоръч-
ват при всички пациенти с клинична диагноза 
CPVT.1045,1048,1059

I C

Имплантиране на ICD в комбинация с бета-бло-
кери и флекаинид се препоръчва при пациенти 
с CPVT след прекъснат CA.1045,1047,1060

I C

Терапия с бета-блокери трябва да се вземе 
предвид при генетично позитивни за СРVТ па-
циенти без фенотип.1047,1050

IIa C

LCSD трябва да се вземе предвид при пациенти с 
диагноза CPVT, когато комбинацията от бета-бло-
кери и флекаинид в терапевтични дози е неефек-
тивна, не се понася или е противопоказана.1056

IIa C

Имплантирането на ICD трябва да се вземе 
предвид при пациенти с CPVT, които са имали 
аритмогенен синкоп и/или документирана/дву-
посочна PVT, докато са на най-високата поноси-
ма доза бета-блокер и флекаинид.1047,1050

IIa C

Флекаинид трябва да се вземе предвид при па-
циенти с CPVT, които получават рецидивиращ 
синкоп, полиморфна/двупосочна VT или перси-
стиращи КЕС при усилие, докато са на бета-бло-
кери в най-високата поносима доза.1052,1053,1060

IIa C

PES не се препоръчва за стратификация на ри-
ска от ВСС. III C

CA, сърдечен арест; CPVT, катехоламинергична камерна тахикар-
дия; ЕКГ, електрокардиограма; ICD, имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор; LCSD, лява сърдечна симпатикова денервация; PVT, 
полиморфна камерна тахикардия; VT, камерна тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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тоятелен QTc ≤320 ms, или B QTc ≤360 ms в комбинация с 
фамилна анамнеза за SQTS, прекъснат CA при липса на сър-
дечно заболяване или патогенна мутация1064 –1067 (Фигура 
37). Болестта има висока леталност във всички възрастови 
групи, включително първите месеци от живота.1063,1068,1069 Ве-
роятността за първи CA до 40-годишна възраст е >40%.1068 
Докато ICD се използва за вторична профилактика,1069 пър-
вичната профилактика остава спорна и се основава на 
предишни симптоми и QTc интервал.1063,1068,1069 Хинидинът 
в момента е най-добре подкрепеният AAD, но трябва да се 
мониторира за прекомерно удължаване на QT интерва-
ла, докато при електрическа буря може да се има предвид 
изопреналин.1070,1071 Трябва да се избягват лекарства, които 
скъсяват QT интервала, напр. никорандил.1072 Имплантиране 
на записващо устройство трябва да се вземе предвид при 
деца и млади безсимптомни SQTS пациенти.

8.	 Специални аспекти в избрани 
популации

8.1.	 Бременни пациенти и перипартална 
кардиомиопатия

Бременността и следродилният период допринасят за зна-
чителен риск при жени с аритмично сърдечно заболяване и 
са обхванати в Препоръки на ESC 2018 г. за лечение на сър-
дечно-съдовите заболявания по време на бременност.1076–1080 
Новопоявила се VT може да се появи по време на бремен-
ност, а рискът от рецидивираща VT е по-висок при пациенти с 
предшестваща VT и SHD.1081 Перипарталната кардиомиопатия 
(PPCM) трябва да се изключи в случай на новопоявила се VT 
през последните 6 седмици от бременността или в ранния 
следродилен период.1082 Генетичен принос може да присъст-
ва при до 20% от пациентите с PPCM (по-специално титин-съ-
кращаващи варианти),1083 а бъдещите проучвания трябва да 
разкрият дали генетичното тестуване играе роля при пациен-
ти с PPCM с положителна фамилна анамнеза.

8.1.1.	Терапия с електрокардиоверсия и 
имплантируем кардиовертер дефибрилатор 
по време на бременност

Кардиоверсията изглежда безопасна във всички фази на 
бременността, а докладите за случаи не показват компроме-
тиране в кръвния поток на плода, нито започване на прежде-
временно раждане.1084 Сърдечната честота на плода трябва 
да се контролира рутинно след кардиоверсия.1085 Ако е по-
казан ICD, имплантирането на ICD трябва да се извърши след 
8-та гестационна седмица под радиационна защита от опит-
ни операторски екипи.1086 Ехокардиографското насочване 
или системата за 3D картографиране може да бъдат полезни 
при имплантиране на ICD за избягване на радиация.1087,1088 
При пациентки със съществуващ ICD се препоръчва рутин-
но ICD разпитване преди раждането. При пациентки с PPCM 
праговете за ранни имплантации на ICD са по-високи, откол-
кото при други състояния, поради високата степен на спон-
танно възстановяване след раждане.1089 Има предложение 
за WCD с цел временно предотвратяване на ВСС през първи-
те 3-6 месеца след диагностициране на PPCM с ЛКИФ ≤35%, 
докато се чака възстановяване.1090,1091

8.1.2.	Фармакологично лечение
Фармакологичното лечение на аритмиите и сърдечната 
недостатъчност при бременни жени трябва да следва ле-
чението при небременни пациенти с избягване на лекар-
ства, противопоказани по време на бременност, като АСЕ 
инхибитори, ARB инхибитори/ARNI и ренинови инхибито-
ри.1080,1082,1092,1093 Първият триместър е свързани с най-голям 
тератогенен риск. Началото на фармакологичната терапия 
се препоръчва да започне на най-късния възможен етап от 
бременността и с най-ниската ефективна доза. Експозицията 
на лекарства през втория и третия триместър може да при-
чини неблагоприятни ефекти върху растежа и развитието на 
плода, както и да увеличи риска от проаритмия.

Препоръчва се лекарствата и данните за безопасност да се 
проверяват преди започване на ново лекарство по време на 
бременност, съгласно Препоръките на ESC 2018 г. за лечение на 
сърдечно-съдови заболявания по време на бременност.1080 От 
този списък AADs могат да бъдат обобщени, както следва:

Препоръки
Таблица 46:	 Препоръки за лечение на пациенти със 

синдром на късия QT интервал

Препоръки Класa Нивоb

Диагноза

Препоръчва се да се постави диагноза SQTS 
при наличие на QTc ≤360 ms и едно или повече 
от следните: (a) патогенна мутация, (b) фамилна 
анамнеза за SQTS, (c) преживяване на епизод на 
VT/VF при липса на сърдечно заболяване.1061,1068

I C

Показано е генетично изследване при пациенти 
с диагноза SQTS.1063 I C

SQTS трябва да се има предвид при наличие на 
QTc ≤320 ms.1064–1067,1073,1074 IIa C

SQTS трябва да се вземе предвид при наличие 
на QTc ≥320 ms и ≤360 ms с аритмичен синкоп. IIa C

SQTS може да се обмисли при наличие на QTc 
≥320 ms и ≤360 ms с фамилна анамнеза за ВС на 
възраст <40 години.

IIb C

Стратификация на риска, превенция на ВСС и лечение на VA

Имплантирането на ICD се препоръчва при па-
циенти с диагноза SQTS, които: (a) са преживе-
ли прекъснат CA и/или (b) имат документирана 
спонтанна продължителна VT.1063

I C

ILR трябва да се има предвид при млади паци-
енти със SQTS. IIa C

Имплантирането на ICD трябва да се вземе пред-
вид при SQTS пациенти с аритмичен синкоп. IIa C

Хинидин може да се има предвид при (а) паци-
енти със SQTS, които отговарят на условията 
за ICD, но имат противопоказание за ICD или го 
отказват, и (b) пациенти с безсимптомен SQTS и 
фамилна анамнеза за ВСС.1069–1071

IIb C

Изопротеренол може да се има предвид при па-
циенти със SQTS с електрическа буря.1075 IIb C

PES не се препоръчва за стратификация на ри-
ска от ВСС при пациенти със SQTS. III C

CA, сърдечен арест; ICD, имплантируем кардиовертер дефибри-
латор; ILR, имплантируемо записващо устройство, ВСС, внезапна 
сърдечна смърт; ВС, внезапна смърт; SQTS, синдром на късия QT 
интервал; VA, камерна аритмия; VF, камерно мъждене; VT, камерна 
тахикардия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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•	 Добре поносими: соталол, перорален верапамил.
•	 Използвайте само ако очакваната полза превишава 

потенциалния риск: бизопролол, карведилол, диго-
ксин, дилтиазем (възможни тератогенни ефекти), дизо-
пирамид (маточни контракции), флекаинид, лидокаин, 
метопролол, надолол, пропранолол, верапамил i.v., хи-
нидин.

•	 Недостатъчно данни: ивабрадин, мексилетин, пропра-
фенон, вернакалант.

•	 Противопоказни: амиодарон, атенолол, дронедарон.
При LQTS (по-специално при LQT2) рискът от сърдечни 

инциденти нараства значително в периода след раждането 
(до една година след раждането).1094 Поради това е важно да 
продължите терапията с бета-блокер през цялата бремен-
ност и след раждането.955,1094,1095 Продължаване на лечение-
то с бета-блокер се препоръчва при LQTS и CPVT1096 и трябва 
да се вземе предвид при ARVC.1097–1099 Не е известен допъл-
нителен риск от бременността при жени с BrS1100,1101 ( ESC 
CardioMed, глава 53.6).1102

При пациенти с PPCM употребата на бромокриптин като 
специфична за заболяването терапия в допълнение към 
стандартната терапия за сърдечна недостатъчност показа 
обещаващи резултати в две клинични проучвания.1103,1104

8.1.3.	Катетърна аблация
При планирана бременност, симптомната тахиаритмия тряб-
ва да се лекува чрез катетърна аблация преди бременността. 
Ако е показана катетърна аблация при бременна пациентка, 
процедурата трябва да се избягва през първия триместър и 
трябва да се предпочитат процедури, ръководени от елек-
троанатомично картографиране.1105,1106

8.2.	 Сърдечна трансплантация
Пациентите, включени в списъка за HTX, са изложени на риск 
от ВСС и имат висока честота на VA. Данни от големи регистри 
предполагат полза за преживяемостта от ICDs.1108–1111 Един-
ственото рандомизирано проучване, включващо пациенти, 
от списъка за HTX, е преждевременно спряно поради бавно 
набиране.1112 Няма данни относно ролята на WCD при паци-
енти от списъка за HTX. Трябва да се вземе предвид средно-
то време на очакване в листата, 8–16 месеца.1108,1110 Въпреки 
това, тази група споделя мнението, че WCD може да бъде ал-
тернатива на ICD при избрани пациенти, чакащи за HTX.371,1113

При пациенти лекувани с HTX ВСС е отговорна за око-
ло 10% от смъртните случаи.1114,1115 Отхвърлянето на транс-
плантанта и васкулопатията на алографта имат връзка с 
ВСС1114,1116,1117; следователно имплантирането на ICD може да 
е подходящо при избрани високорискови пациенти.1118

8.3.	 Внезапна сърдечна смърт при 
спортисти

Честотата на ВСС при спортисти се увеличава с възраст
та.4,1120 При видимо здрави спортисти (>35 години), изчисле-
ната честота на ВСС варира от 2 до 6,3 на 100 000 участника 
на година. За сравнение, при млади състезателни спортисти 
(≤35 години) честотата на фаталните събития е значително 
по-ниска, 0,4–3 на 100 000 участника на година.46,47,1120 Жени-
те спортисти са с нисък риск от ВСС; средно 1 на 14 случая на 
ВСС при спортисти са жени.1121

Препоръки
Таблица 47:	 Препоръки за превенция на внезапна 

сърдечна смърт и лечение на камерна 
аритмия по време на бременност

Препоръки Класa Нивоb

Остро лечение на VA

По време на бременност се препоръчва елек-
трическа кардиоверсия за продължителна 
VT.1084

I C

За остра конверсия на хемодинамично поно-
сима SMVT по време на бременност трябва да 
се вземе предвид бета-блокер, соталол, фле-
каинид, прокаинамид или погасяващо камер-
но пейсиране.

IIa C

Дългосрочно лечение на VA

Ако по време на бременност е показано им-
плантиране на ICD, то се препоръчва при оп-
тимална радиационна защита.1087,1107

I C

Препоръчва се продължаване на бета-блоке-
рите по време на бременност и след раждане 
при жени с LQTS или CPVT.955,1094–1096

I C

По време на бременност при жени с ARVC тряб-
ва да се обмисли продължаване на бета-блоке-
рите.1097–1099

IIa C

Перорален метопролол, пропранолол или 
верапамил трябва да се вземе предвид за 
дългосрочно лечение на идиопатична про-
дължителна VT по време на бременност.

IIa C

При жени с рефрактерна, силно симптоматична 
рецидивираща SMVT или непоносимост към 
AAD, трябва да се вземе предвид, за предпочи-
тане след първия триместър, катетърна абла-
ция с използване на нефлуороскопски системи 
за картографиране.1105

IIa C

RT, радиотерапия.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.

Продължава

Продължение

Препоръки
Таблица 48:	 Препоръки за превенция на внезапната 

сърдечна смърт преди и след сърдечна 
трансплантация

Препоръки Класa Нивоb

Преди сърдечна трансплантация

При пациенти очакващи сърдечна транспланта-
ция трябва да се вземе предвид имплантиране 
на ICD за първична профилактика.1108,1111,1112

IIa C

При пациенти чакащи сърдечна транспланта-
ция може да се има предвид WCD.1109,1113,1119 IIb C

След сърдечна трансплантация

При избрани трансплантирани пациенти с вас-
кулопатия на сърдечния алографт или лекувано 
отхвърляне може да се има предвид импланти-
ране на ICD.1114,1116

IIb C

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; WCD, преносим 
кардиовертер дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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Сърдечно-съдовата оценка преди участие предлага по-
тенциал за идентифициране на спортисти, изложени на риск 
от сърдечно-съдови заболявания, преди появяване на симп-
томи.1122–1126 Протоколът за оценка трябва да бъде адаптиран 
към възрастта на спортиста, за да се отчете специфичното за 
възрастта сърдечно-съдово заболяване.1125 Оценката преди 
участието, включително медицинска анамнеза, физикален 
преглед и ЕКГ, изглеждат ефективни за идентифициране на 
сърдечно-съдово заболяване при млади спортисти (≤35 го-
дини) чрез идентифициране на съответни симптоми (напр. 
синкоп при усилие) или ЕКГ аномалии, съответстващи на на-
следствени кардиомиопатии или каналопатии.1127 –1130 Въпре-
ки че ехокардиографията може да повиши чувствителността 
на скрининга за SHD, тя е неосъществима като рутинен тест 
при масов скрининг. Повече сърдечно-съдови заболявания 
се идентифицират чрез серийни (годишни) оценки на юно-
ши спортисти.1129,1131 Честотата на фалшиво-положителните 
резултати зависи силно от критериите, използвани за оп-
ределяне на ЕКГ като „патологична“.1132,1133 Допълнителни 
изследвания, като ехокардиография, 24-часово Холтер мо-
ниториране, стрес тестове и CMR, се изискват за спортисти, 
които са имали положителни резултати при първоначалната 
оценка. Спортисти с диагностицирано клинично значимо 
сърдечно-съдово заболяване, се лекуват съгласно налични-
те Препоръки на ESC.4,1134–1136

При спортисти на средна възраст/възрастни спортисти 
най-честата причина за ВСС е КАБ.1125,1137 Преди да се анга-
жират с интензивна физическа активност, безсимптомните 

спортисти на средна възраст/възрастни спортисти трябва 
да бъдат оценени с помощта на системи за оценка на риска 
като ESC SCORE2.4,65

Отлични нива на преживяемост с благоприятен невро-
логичен изход след CA са докладвани в спортни центрове, 
оборудвани с AED.1137,1138 Това оправдава усилията за въвеж-
дане на спешни програми за превенция на ВСС, с разпрос-
транение на AED в спортни зали и обучение на треньори и 
персонал за изпълнение КПР и дефибрилация.1139

8.4.	 Синдром на Wolff–Parkinson–White
При пациенти със синдром на Wolff–Parkinson–White (WPW) 
най-честата аритмия е AV риентри тахикардия (AVRT; 80%), 
следвана от ПМ (20-30%). ВСС в резултат на преексцитира-
но ПМ, водещо до VF, е най-опасната проява на синдрома 
на WPW. Рискът от CA/VF при нелекувани пациенти с WPW 
е оценен на 0,9–2,4 на 1000 човекогодини.1143,1144 Лечението 
при пациенти с WPW беше преразгледано наскоро в Препо-
ръки на ESC 2019 г. за лечение на пациенти със SVT302 и ак-
туализирано със специален фокус върху спортистите през 
2020 г.1145 При пациенти с камерна преексцитация и симп-
томна AVRT се препоръчва катетърна аблация (клас I). При 
безсимптомни пациенти с камерна преексцитация, както 
инвазивната (клас IIa), така и неинвазивната (клас IIb) оценка 
са варианти за стратификация на риска от ВСС. Докато кате-
търната аблация се препоръчва за безсимптомни допълни-
телни проводни връзки с високорискови характеристики 
(клас I), клиничното проследяване (клас IIa) или катетърните 
аблации (клас IIb) са варианти, базиращи се на информиран 
избор на пациента. Това решение трябва да вземе предвид 
мястото на допълнителния път, локалния аблационен опит 
и фактът, че симптомни аритмии ще се развиват често по 
време на проследяването.1146 За педиатричната популация 
SVT, дължаща се на WPW, обикновено може да се лекува 
фармакологично, а допълнителните пътища често губят ан-
теградна проводимост през първите години от живота.1147 
При деца с безсимптомни допълнителни проводни връзки 
не се препоръчва стратификация на риска преди 8-годишна 
възраст.1148

8.5.	 Превенция на внезапната сърдечна 
смърт при възрастни хора

Възрастта е силен рисков фактор за смърт. В няколко проуч-
вания напредналата възраст е един от факторите, свързани 
с намалена очаквана полза от лечението с ICD. При пациен-
ти с исхемична кардиомиопатия, включени в проучването 
MADIT-II, рискова схема, съставена от 5 клинични фактора, 
включително възраст >70 години, предсказва липса на дъл-
госрочна полза от ICD.1149 В скорошен анализ на пациенти с 
ICD, включени в четири проучвания MADIT, възрастта <75 го-
дини е била предиктор на VT/VF, докато възрастта ≥75 годи-
ни е била предиктор на неаритмична смъртност.365 По подо-
бен начин, в скорошното рандомизирано проучване DANISH 
при пациенти с неисхемична сърдечна недостатъчност, 
връзката между ICD и преживяемостта е намалявала линей-
но с увеличаване на възрастта, докато възрастовата граница 
≤70 години е дала най-висока преживяемост.647 Съвремен-
ни нерандомизирани данни потвърждават тези открития. В 
проспективното кохортно проучване EU-CERT-ICD при паци-
енти с КАБ или кардиомиопатии, показани за имплантиране 

Препоръки
Таблица 49:	 Препоръки за стратификация на риска 

и превенция на внезапната сърдечна 
смърт при спортисти

Препоръки Класa Нивоb

При спортисти с положителна медицинска 
анамнеза, патологичен физикален преглед или 
промени в ЕКГ се препоръчват допълнителни 
изследвания, включително ехокардиография и/
или CMR за потвърждаване (или изключване) на 
основното заболяване.1123,1133,1135

I C

Препоръчва се спортисти, диагностицирани със 
сърдечно-съдово заболяване, свързано с ВСС, 
да бъдат лекувани в съответствие с настоящите 
препоръки за допустимост на спортовете.

I C

Препоръчва се персоналът на спортните съоръже-
ния да бъде обучен за КПР и употреба на AED.93,1137 I C

Трябва да се вземе предвид оценка на сърдеч-
но-съдовата система преди участие на състеза-
телни спортисти.46,1122,1123,1127

IIa C

Трябва да се има предвид, че сърдечно-съдова-
та оценка на млади (<35 години) състезателни 
спортисти включва анамнеза, физикален пре-
глед и 12-канална ЕКГ.1123,1126,1130,1140

IIa C

Сърдечно-съдовият риск при хората на средна 
възраст и възрастните хора трябва да бъде оце-
нен, преди да се занимават с напрегнати спор-
тове, чрез утвърдени скорове като диаграма на 
риска SCORE2.46,1141,1142

IIa C

AED, автоматичен външен дефибрилатор; CMR, сърдечен магнитен 
резонанс; КПР, кардиопулмонална реанимация; ЕКГ, електрокарди-
ограма; ВСС, внезапна сърдечна смърт.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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на ICD за първична профилактика, не е наблюдавана полза 
от ICD при пациенти на възраст ≥75 години.357 За разлика от 
това, има значителна полза за преживяемостта при пациен-
ти на възраст < 75 години. Допълнителните ретроспективни 
данни съответстват на това наблюдение.1150

Биологичната възраст може да варира отчасти в зави-
симост от коморбидностите. В действителност коморбид-
ностите влияят значително върху преживяемостта на ре-
ципиентите на ICD и високият индекс на коморбидност е 
свързан с по-малко полза за преживяемостта при пациенти 
с първична или вторична профилактика с ICD.1149,1151 Следо-
вателно, простата възрастова граница не може да ръководи 
адекватно решението за имплантиране на ICD, а показание-
то за ICD при пациенти в напреднала възраст трябва да се ос-
новава на персонализирана оценка, като се взема предвид 
общото състояние и придружаващите заболявания.

9.	 Ключови послания

9.1.	 Общи аспекти
•	 Повишената наличност на обществен достъп до дефи-

брилатори и обучението на общността за основно под-
държане на живота са ключови елементи за подобрява-
не на преживяемостта на жертвите на извънболничен 
сърдечен арест.

•	 Калкулаторите на риска от ВСС и VA, внедрени в клинич-
ната практика, трябва да съответстват на договорените 
високи стандарти за разработване, външно валидиране 
и докладване на модели за прогнозиране.

•	 Пациентите с генетични кардиомиопатии и аритмични 
синдроми изискват генетично изследване като рутинна 
част от грижите за тях.

•	 Генетичното изследване и консултиране изискват дос-
тъп до експертен мултидисциплинарен тим.

•	 Систематичната обработка на оцелелите след сърдечен 
арест изисква мултимодален подход.

•	 Цялостна аутопсия се препоръчва при всички случаи на 
внезапна смърт под 50 години и е желателна при всички 
жертви на внезапна смърт.

•	 Клиничната и генетична оценка на починали от SADS и 
техните семейства води до диагностициране на генетично 
сърдечно заболяване при значителна част от семействата.

•	 Електрическа буря, рефрактерна към лекарствено ле-
чение, изисква наличие на усъвършенствани техники за 
катетърна аблация, механична циркулаторна подкрепа и 
автономна модулация.

•	 Когато се разглежда ползата от терапията с ICD, трябва 
да се вземат под внимание конкурентните рискови фак-
тори за неаритмична смърт, както и желанията и качест-
вото на живота на пациента.

9.2.	 Структурно сърдечно заболяване
•	 Препоръчва се катетърна аблация при пациенти с КАБ с 

рецидивираща симптомна SMVT въпреки хроничната те-
рапия с амиодарон.

•	 Катетърната аблация е лечение на първи избор при КЕС-
индуцирана кардиомиопатия.

•	 При пациенти с ХНДКМП/ДКМП, показанието за имплан-
тиране на ICD за първична превенция, не трябва да се 
ограничава до ЛКИФ ≤35%. Важно е да се вземат предвид 
допълнителни рискови фактори (напр. CMR и генетика).

•	 Пациентите с LMNA мутация изискват специфична риско-
ва стратификация за ВСС.

•	 Пациентите с ARVC имат висок процент на мотивирани 
ICD интервенции, които не е задължително да бъдат кла-
сифицирани като животоспасяващи.

•	 Валидираният калкулатор на риска (HCM Risk-Kids score) 
е полезен за оценка на риска от ВСС при пациенти с 
ХКМП под 16 години.

•	 Пациентите с миотонична дистрофия със суспектно за 
аритмия сърцебиене, синкоп или прекъсната внезапна 
смърт, трябва да бъдат оценени чрез инвазивно електро-
физиологично изследване.

•	 При пациенти с коригирана тетралогия на Fallot и моно-
морфна VT, предпочитаното лечение е катетърна аблация.

9.3.	 Първична електрична болест
•	 Надолол или пропранолол са предпочитаните бета-бло-

кери при пациенти с LQTS и CPVT.
•	 При безсимптомни пациенти с LQTS рискът от аритмия 

(1-2-3 калкулатор на риска) може да бъде полезен за из-
числяване.

•	 ЕКГ образ тип 1 по Brugada, провокиран от тест с блокер 
на натриевите канали при липса на други находки, не ди-
агностицира BrS.

•	 Стратификацията на риска от ВСС при безсимптомни па-
циенти с BrS със спонтанен образ тип 1 остава противо-
речива.

•	 Рутинната катетърна аблация не се препоръчва при без-
симптомни пациенти с BrS.

•	 Диагнозата идиопатично VF изисква изключване на под-
лежаща структурна, каналопатична или метаболитна 
етиология.

•	 ERP може да бъде доброкачествена находка и се разли-
чава от ERS.

•	 Левостранната сърдечна денервация играе важна роля 
при лечението на пациенти с CPVT и LQTS.

10.	 Пропуски в доказателствата

10.1.	 Общи аспекти
•	 Необходими са точни скринингови тестове за откриване 

на сърдечни състояния, свързани с ВСС, при безсимп-
томни лица от общата популация.

Препоръки
Таблица 50:	 Препоръки за имплантиране на имплан-

тируем кардиовертер дефибрилатор при 
възрастни хора

Препоръки Класa Нивоb

При пациенти в напреднала възраст, при кои-
то не се очаква полза от дефибрилатор пора-
ди възрастта и коморбидностите на пациента, 
може да се има предвид да не се имплантира ICD 
за първична профилактика.647,1150,1152

IIb B

ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор.
а Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
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•	 При пациенти със SHD оптималният времеви интервал 
между повторните неинвазивни и инвазивни прогнос-
тични тестове, в случай на отрицателен тест, е неизвес-
тен.

•	 Необходима е подобрена оценка на генетични варианти 
с неясно значение и възможни патогенни варианти.

•	 Ползата от полигенните рискови скорове при пациенти с 
риск от ВСС изисква изследване.

10.2.	 Структурно сърдечно 
заболяване – общо

•	 Дългосрочната безопасност и ефикасност на S-ICD не е 
известна.

•	 Ролята на първичната превантивна ICD терапия при па-
циенти със SHD и леко намалена или запазена фракция 
на изтласкване не е проучвана системно.

•	 Оптималните техники за извършване на субстратно кар-
тографиране и аблация на VT при SHD остават да бъдат 
определени.

•	 Ролята на имплантирането на ICD при пациенти в краен 
стадий на сърдечна недостатъчност, поддържани от но-
вото поколение LVAD с непрекъснат поток, е неясна.

10.3.	 Идиопатични камерни 
екстрасистоли/камерна 
тахикардия

•	 Трябва да се определи благоприятната роля на катетър-
ната аблация или лечението с антиаритмични лекарства 
при пациенти с чести безсимптомни КЕС и запазена сър-
дечна функция.

10.4.	  Коронарна артериална болест
•	 Не е известно кои пациенти с хронична КАБ и тежко ув-

редена ЛКИФ са с нисък риск от ВСС.
•	 Ролята на LGE-CMR за стратификация на риска от ВСС при 

хронична КАБ е неясна.
•	 Необходими са RCT, за да се определи ролята на ICD след 

успешна VT аблация при хронична КАБ с леко намалена 
или запазена ЛКИФ.

10.5.	 Кардиомиопатии
•	 Не е известно дали индуцираната от КЕС кардиомиопа-

тия е самостоятелна диагноза или е необходима подле-
жаща предиспозиция.

•	 Прогностичната стойност на находките при LGE-CMR 
(напр. модел и количество на LGE) за индивидуална рис-

кова стратификация за ВСС при пациенти със сърдечна 
саркоидоза, ХКМП и ДКМП/ХНДКМП е неясна.

•	 Необходими са проучвания за определяне на ролята 
на PES при пациенти със сърдечна саркоидоза и ДКМП/
ХНДКМП, които имат леко намалена или запазена сър-
дечна функция и LGE при CMR.

•	 Липсват проспективни данни за връзката между интен-
зивността и продължителността на натоварванията, и 
манифестацията и тежестта на фенотипа при здрави но-
сители на ARVC мутация.

•	 Благоприятната роля на ICD след успешна аблация при 
пациенти с ARVC, които имат хемодинамично поносима 
VT, трябва да бъде проучена.

•	 Необходими са данни за клиничния резултат, предикто-
ри за аритмични събития и показания за лечение, вклю-
чително терапия с ICD, при пациенти с двукамерна и ля-
во-доминантна аритмогенна кардиомиопатия.

10.6.	 Клапно сърдечно заболяване
•	 Липсват познания за идентифициране на пациенти с MVP 

с риск от VA и ВСС.

10.7.	 Вродено сърдечно заболяване
•	 Липсват познания относно абсолютния риск за VA и ВСС 

при ВСБ, които са претърпели корекция със съвременни 
хирургични подходи.

10.8.	 Първично електрическо 
заболяване

•	 Необходими са солидни доказателства в подкрепа на 
профилактичната употреба на ICD в допълнение към ме-
дикаментозната терапия с бета-блокери и генно-специ-
фична терапия при пациенти с LQTS.

•	 Необходими са повече данни, за да се определи ролята 
на LCSD и ICD при високорискови пациенти с LQTS, които 
не понасят медикаментозна терапия.

•	 Необходими са подобрени инструменти за диагностика 
и стратификация на риска при безсимптомни пациенти с 
Brugada и подозиран синдром на ранна реполяризация.

•	 Ролята на ендо-епикардното картографиране за иденти-
фикация на локални структурни промени, потенциално 
свързани с IVF, и на таргетната катетърна аблация, трябва 
да бъде проучени допълнително.

•	 Необходими са дългосрочни данни за ефикасността на 
ICD спрямо липсата на ICD при пациенти с CPVT прежи-
вели сърдечен арест.

•	 Не се разбира категорично защо жените са изложени на 
нисък риск от свързана със спорта ВСС.

11.	 Послания „Какво да правим“ и „какво да не правим“ от препоръките

Препоръки Класa Нивоb

Препоръки за публична начална поддръжка на живота и достъп до автоматични външни дефибрилатори

Препоръчва се дефибрилация с публичен достъп да е достъпна на места, където е по-вероятно да настъпи сърдечен арест.c I B

При OHCA се препоръчва бърза кардиопулмонална реанимация от минувачи. I B
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Препоръчително е да се насърчи обучението на общността за начална поддръжка на живота, за да се повиши честотата на КПР 
от странични наблюдатели и използването на AED. I B

Препоръки за генетично изследване

Генетичното изследване се препоръчва, когато при жив или починал човек се диагностицира състояние с вероятна генетична 
основа и риск от VA и ВСС. I B

Когато за първи път се идентифицира предполагаем причинен вариант, се препоръчва оценка за патогенност, като се използва 
международно приета рамка. I C

Когато вариант от клас IV или клас V е идентифициран при жив или починал човек със състояние, което носи риск от VA и ВСС, се 
препоръчва генетично изследване на роднини от първа степен и симптоматични роднини и облигатни носители. I C

Препоръчва се генетично изследване и консултиране относно неговите потенциални последици да се извършват от експертен 
мултидисциплинарен тим. I C

Препоръчва се варианти от клас III (с несигурна значимост) и варианти от клас IV да бъдат оценени по възможност разделно в 
семействата, а вариантът периодично да се преоценява. I C

Не се препоръчва извършването на генетично изследване при индексни пациенти с недостатъчно данни за генетично заболяване. III C

Препоръки за оценка на пациенти с новодокументирана камерна аритмия

При пациенти с новодокументирана VA (чести КЕС, NSVT, SMVT) се препоръчва изходна 12-канална ЕКГ, запис на VA в 12-канална 
ЕКГ винаги когато е възможно, и ехокардиограма като първоначална оценка. I C

Препоръки за оценка на преживели внезапен сърдечен арест

Изследването на оцелял от ВСА без очевидна извънсърдечна причина се препоръчва да бъде наблюдавано от мултидисциплинарен тим. I B

При електрически нестабилни пациенти след оцеляване от ВСА със съмнение за продължаваща миокардна исхемия е показана 
коронарна ангиография. I C

При представяне на преживели ВСА се препоръчва вземане на кръвни проби за потенциално токсикологично и генетично 
изследване. I B

При всички ВСА се препоръчва преглед на записите в CIED и преносимите монитори. I B

При преживелите ВСА се препоръчват повторни ЕКГ в 12 отвеждания по време на стабилен ритъм (включително ЕКГ с високи 
прекордиални отвеждания), както и продължително сърдечно мониториране. I B

Ехокардиографията се препоръчва за оценка на сърдечната структура и функция при всички оцелели от ВСА. I C

Коронарно изобразяване и CMR с LGE се препоръчват за оценка на сърдечната структура и функция при всички оцелели от ВСА 
без ясна подлежаща причина. I B

Тестът с блокери на натриевите канали и тестът с натоварване се препоръчва при преживели ВСА без ясна основна причина. I B

Препоръки за оценка на жертвите на внезапна смърт

Изследването на неочаквана ВС, особено в случай на съмнение за наследствено заболяване, трябва да бъде приоритет на об-
щественото здраве. I B

В случаите на ВС се препоръчва да се събере подробно описание на обстоятелствата на смъртта, симптомите преди смъртта, 
семейната история и да се прегледат предишни медицински досиета. I B

В идеалния случай се препоръчва пълна аутопсия и винаги в случаи на неочаквана ВС при лица <50 години. I B

В случаите на ВСС се препоръчва да се запазят проби, подходящи за екстракция на ДНК, и да се направи консултация със сърде-
чен патолог, когато се подозира наследствена причина или при необяснима причина за смърт. I B

Токсикологичните прегледи се препоръчват при случаи на ВС с несигурна причина за смъртта. I B

За ВСС, когато причината е известна или се предполага, че е наследствена, се препоръчва генетично изследване, насочено към 
причината. I B

След SADS се препоръчва следсмъртно генетично изследване, насочено към първично електрическо заболяване, когато почи-
налият е млад (<50) и/или обстоятелствата и/или семейната анамнеза подкрепят първично електрическо заболяване. I B

Когато аутопсията диагностицира възможно наследствено сърдечно заболяване, се препоръчва роднините от първа линия да 
се изпратят за кардиологична оценка в специализирана клиника I B

В случаи на неаутопсирана ВС, когато се подозира наследствено сърдечно заболяване, се препоръчва да се насочат роднини от 
първа линия за сърдечна оценка в специализирана клиника. I B

Препоръки за оценка на роднини на починали със синдром на внезапна аритмична смърт

След SADS не се препоръчва следсмъртно генетично изследване със секвениране на екзом или геном без предварителни хипотези. III B

Препоръчва се оценка на фамилията на починали от SADS:
•	 за роднини по първа линия
•	 за роднини, които трябва да носят мутация на базата на анализ на семейната анамнеза
•	 за роднини със суспектни симптоми
•	 когато възрастта на починалия е <50 години или ако има други косвени данни или фамилна анамнеза, които говорят за на-

следствено заболяване.

I B
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Препоръчва се фамилната оценка на починали от SADS да включва генетично изследване, когато послесмъртното генетично 
изследване след смъртта на починал от SADS открива патогенна мутация. I B

Препоръчва се базална фамилна оценка на починали от SADS да включва снемане на медицинска анамнеза и извършване на 
физикален преглед, стандартна и висока прекордиална ЕКГ, ехокардиография и тест с натоварване. I B

В семейства със SADS без диагноза след клиничната оценка се препоръчва проследяване на децата на починалите до достигане 
на зряла възраст. I C

В семейства на SADS без диагноза след клиничната оценка не се препоръчва проследяване на безсимптомни възрастни, които 
могат да бъдат изписани със съвет да се върнат, ако развият симптоми или ако фамилната анамнеза се промени. III C

Препоръки за лечение на обратими състояния

Препоръчва се оттегляне на вредни средства, винаги когато се подозират лекарствено-индуцирани VAs. I B

При пациенти с VA се препоръчва изследване за обратими причини (напр. електролитен дисбаланс, исхемия, хипоксемия, 
треска).d I C

Препоръки за спешно лечение на продължителна камерна тахикардия и електрическа буря

DC кардиоверсията се препоръчва като лечение от първа линия при пациенти с хемодинамично непоносима SMVT. I B

DC кардиоверсията се препоръчва като лечение от първа линия при пациенти, представящи се толерирана SMVT, при условие 
че рискът от анестезия/седация е нисък. I C

При пациенти представящи се с хемодинамично толерирана идиопатична VT се препоръчва лечение с интравенозен бета-бло-
кер (RVOT VT) или верапамил (фасцикуларна VT). I C

Интравенозният верапамил не се препоръчва при тахикардия с широк QRS комплекс с неизвестен механизъм.308,309 III B

Препоръчва се лека до умерена седация при пациенти с електрическа буря за облекчаване на психологическия дистрес и на-
маляване на симпатиковия тонус. I C

Антиаритмична терапия с бета-блокери (за предпочитане неселективни) в комбинация с интравенозен амиодарон се препо-
ръчва при пациенти със SHD и електрическа буря, освен ако не е противопоказана. I B

Интравенозен магнезий с добавка на калий се препоръчва при пациенти с TdP. I C

Изопротеренол или трансвенозно пейсиране за увеличаване на сърдечната честота се препоръчва при пациенти с придобит 
LQT синдром и рецидивиращ TdP, въпреки корекцията на преципитиращи състояния и на магнезия. I C

Препоръчва се катетърна аблация при пациенти представящи се с непрекъсната VT или електрическа буря поради SMVT, ре-
фрактерна на AADs. I B

Препоръки за лечение с лекарства за сърдечна недостатъчност

Оптимално медикаментозно лечение, включващо ACE-I/ARB/ARNIs, MRA, бета-блокери и SGLT2 инхибитори, е показано при 
всички пациенти със сърдечна недостатъчност с намален EF. I A

Препоръки за имплантиране на имплантируем кардиовертер дефибрилатор (общи аспекти)

Имплантирането на кардиовертер дефибрилатор се препоръчва само при пациенти, за които се очаква преживяемост при до-
бро качество на живота >1 година. I C

Не се препоръчва имплантиране на ICD при пациенти с непрекъснати VAs, докато не се постигне контрол на VA. III C

Препоръки за вторична профилактика на внезапна сърдечна смърт

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти с документирано VF или хемодинамично непоносима VT при липса на обра-
тими причини. I A

Препоръки за добавяне на сърдечна ресинхронизираща терапия към имплантируем кардиовертер дефибрилатор

Когато е показан ICD, се препоръчва да се прецени дали пациентът би могъл да има полза от CRT-дефибрилатор. I C

Препоръки за оптимизирано програмиране на устройството

Показано е оптимизирано програмиране на ICD, за да се избегнат немотивирани и ненужни терапии и да се намали смъртността. I A

При пациенти с еднокухинен или двукухинен ICD без показания за пейсиране на брадикардия се препоръчва минимизиране на 
камерното пейсиране. I A

Показано е програмиране на настройки за удължена детекция (критерии за продължителност най-малко 6–12 сек. или 30 ин-
тервала). I A

Препоръчва се програмиране на граница на най-бавната тахикардия подлежаща на лечение ≥188 b.p.m. при пациенти с ICD за 
първична профилактика. I A

При пациенти със SHD се препоръчва програмиране на най-малко една ATP терапия във всички зони на тахиаритмия. I A

Препоръчва се да бъдат програмирани алгоритми за дискриминация на SVT срещу VT за тахикардии с честота до 230 b.p.m. I B

Препоръчва се да активирате сигнал за повреда на електрода. I B

Препоръчва се дистанционно мониториране, за да бъде намалена честотата на немотивираните шокове. I B

Програмиране на ATP с фиксирана честота (burst) като първи опит се препоръчва пред ATP с нарастваща честота (ramp). I B
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За S-ICD се препоръчва конфигурация с двойна зона за детекция с активиране на дискриминационния алгоритъм в по-долната 
условна шокова зона. I B

Препоръки за придружаващо лечение за избягване на немотивирана терапия с имплантируем кардиовертер дефибрилатор

Препоръчва се катетърна аблация при пациенти с ICD с рецидивираща SVT, водеща до немотивирани ICD терапии. I C

Фармакологично лечение или катетърна аблация се препоръчва при пациенти със свързани с ПМ немотивирани ICD терапии, 
въпреки оптималното ICD програмиране. I C

Препоръки за психо-социално лечение след имплантиране на имплантируем кардиовертер дефибрилатор

При пациенти с ICD се препоръчва оценка на психологическия статус и лечение на дистреса. I C

Препоръчва се комуникацията между пациент и лекар/медицински специалист с цел справяне с опасенията, свързани с ICD, и 
за обсъждане на въпроси, свързани с качеството на живота, преди имплантиране на ICD и по време на болестната прогресия. I C

Препоръки за предотвратяване на усложнения от имплантируем кардиовертер дефибрилатор

Препоръчва се еднокухинен ICD пред двукухинен ICD при първична профилактика на пациенти без настояща или очаквана 
индикация за предсърдно или AV секвенциално пейсиране, поради по-нисък риск от свързани с устройството усложнения. I A

Препоръки за проблеми в края на живота при носители на имплантируеми кардиовертер дефибрилатор

Информирана дискусия с пациента и семейството относно възможностите за деактивиране на ICD и съвместно вземане на ре-
шения са показани преди имплантиране и в случай на значително влошаване на здравословния статус. I C

Препоръки за лечение на камерни аритмии при остър коронарен синдром и вазоспазъм

Интравенозно лечение с бета-блокер е показано при пациенти с рецидивираща PVT/VF по време на STEMI, освен ако не е про-
тивопоказано. I B

Профилактичното лечение с AAD (различни освен бета-блокерите) не се препоръчва при ОКС. III B

Препоръки за стратификация на риска и лечение на камерни аритмии рано след миокарден инфаркт

Препоръчва се ранна (преди изписване) оценка на ЛКИФ при всички пациенти с остър МИ. I B

При пациенти с ЛКИФ преди изписване ≤40%, се препоръчва повторна оценка на ЛКИФ 6-12 седмици след МИ, за да се оцени 
потенциалната необходимост от имплантиране на ICD за първична профилактика. I C

Препоръки за стратификация на риска, превенция на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при хронична коронарна 
артериална болест

При пациенти със синкоп и преживян STEMI, PES е показана, когато синкопът остава необясним след неинвазивна оценка. I C

При пациентите с КАБ, симптоматична сърдечна недостатъчност (NYHA клас II–III) и ЛКИФ ≤35%, въпреки ≥3 месеца OMT, се 
препоръчва терапия с ICD. I A

При пациенти с КАБ не се препоръчва профилактично лечение с AADs, различни от бета-блокери. III A

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти без продължаваща исхемия с документирано VF или хемодинамично непо-
носима VT, настъпващи след повече от 48 часа след МИ. I A

При пациенти с КАБ и рецидивиращи, симптомни SMVT или ICD шокове за SMVT, въпреки хроничната терапия с амиодарон, 
катетърната аблация се препоръчва за предпочитане пред ескалиране на терапията с AAD. I B

Препоръки за предпазване от внезапна сърдечна смърт при пациенти с коронарни аномалии

По време на физическо натоварване се препоръчва образен сърдечен стрес-тест в допълнение към теста за кардиопулмонал-
но натоварване при пациенти с аномален аортен произход на коронарна артерия с интерартериален ход за потвърждаване/
изключване на миокардна исхемия.

I C

След операция се препоръчва образен сърдечен стрес-тест по време на физическо натоварване в допълнение към теста за 
кардиопулмонално натоварване при пациенти с аномален аортен произход на коронарна артерия с анамнеза за прекъснат СА. I C

Хирургия се препоръчва при пациенти с аномален аортен произход на коронарна артерия с CA, синкоп, за който се подозира, 
че е свързан с VA, или ангина, когато са изключени други причини. I C

Хирургия се препоръчва при пациенти с аномален аортен произход на коронарна артерия с CA, синкоп, за който се подозира, 
че е свързан с VA, или ангина, когато са изключени други причини. I C

Препоръки за лечение на пациенти с идиопатични камерни екстрасистоли/камерна тахикардия

Показана е редовна оценка на камерната функция на пациенти с обременяване с КЕС >10% и нормална камерна функция. I C

Катетърната аблация като лечение от първа линия се препоръчва за симптомна идиопатична VT/ КЕС от RVOT или левите 
фасцикули.е

I B

Бета-блокери или недихидропиридинови КА са показани при симптомни пациенти с идиопатична VT/КЕС с произход, различен 
от RVOT или левите фасцикули. I C

Катетърната аблация на идиопатична VT/КЕС не се препоръчва при деца на възраст 5 години или <10 kg тегло, освен когато 
предишната медикаментозна терапия е неуспешна или когато VT не се понася хемодинамично. III C

Амиодарон като лечение от първа линия не се препоръчва при пациенти с идиопатични VTs/ КЕС. III C
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Верапамил не се препоръчва при деца <1-годишна възраст с КЕС/VT, особено ако имат признаци на сърдечна недостатъчност 
или едновременна употреба на други AADs. III C

Препоръки за лечение на пациенти с кардиомиопатия, предизвикана или влошена от камерни екстрасистоли

При пациенти с кардиомиопатия, за която се подозира, че е причинена от чести и преобладаващо мономорфни КЕС, се препо-
ръчва катетърна аблация. I C

Препоръки за рискова стратификация, предотвратяване на внезапната сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при дилатативна 
кардиомиопатия/хипокинетична недилатативна кардиомиопатия

Генетично изследване (включително поне гените LMNA, PLN, RBM20 и FLNC) се препоръчва при пациенти с ДКМП/ХНДКМП и 
забавена AV проводимост при възраст <50 години или които имат фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или ВСС при роднина от 
първа степен (на възраст <50 тодини).

I B

Не се препоръчва участието в натоварвания с висока интензивност, включително състезателни спортове при лица с ДКМП/
ХНДКМП и LMNA мутация. III C

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти с ДКМП/ХНДКМП, които преживяват ВСА поради VT/VF или имат хемодина-
мично непоносима SMVT. I B

При роднина от първа линия на пациент с ДКМП/ХНДКМП се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма, ако:
•	 индексният пациент е бил диагностициран на възраст <50 години или има клинични характеристики, предполагащи наслед-

ствена причина, или
•	 има фамилна анамнеза за ДКМП/ХНДКМП или преждевременна неочаквана ВС.

I C

Препоръки за диагностика, рискова стратификация, превенция на внезапната сърдечна смърт и лечение на камерните аритмии при 
аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия

При пациенти със съмнение за ARVC, CMR се препоръчва. I B

При пациенти със съмнение или категорична диагноза ARVC, се препоръчва генетично консултиране и изследване. I B

Избягването на натоварвания с висока интензивност се препоръчва при пациенти със сигурна диагноза ARVC. I B

Препоръчва се имплантиране на ICD при пациенти с ARVC и хемодинамично непоносима VT или VF. I C

При пациенти с ARVC и непродължителни или продължителни VAs се препоръчва терапия с бета-блокер. I C

При роднина от първа линия на пациент с ARVC се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма. I C

Препоръки за стратификация на риска, предотвратяване на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при хипертрофич-
на кардиомиопатия

CMR с LGE се препоръчва при пациенти с ХКМП за диагностична обработка. I B

Генетичното консултиране и изследване се препоръчва при пациенти с ХКМП. I B

Препоръчва се 5-годишният риск от ВСС да се изчисли при първата оценка и на интервали от 1–3 години, или когато има про-
мяна в клиничния статус. I C

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти с ХКМП с хемодинамично непоносима VT или VF. I B

При роднина по първа линия на пациент с ХКМП се препоръчват ЕКГ и ехокардиограма. I C

Препоръки за стратификация на риска, превенция на внезапната сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при невромускулни заболявания

Препоръчва се ежегодно проследяване с най-малко 12-канална ЕКГ при пациенти с мускулни дистрофии, дори и в скритата фаза 
на заболяването. I C

Препоръчва се пациенти с нервно-мускулни нарушения, които имат VA или камерна дисфункция, да бъдат лекувани по същия 
начин за аритмията, както пациентите без невромускулни нарушения. I C

Препоръчва се инвазивна електрофизиологична оценка при пациенти с миотонична дистрофия и сърцебиене или синкоп, под-
сказващ VA, или преживели CA. I C

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти с миотонична дистрофия и SMVT или прекъснат CA, който не е причинен от BBR-VT. I C

При пациенти с миотонична дистрофия не се препоръчва серийна електрофизиологична оценка на AV проводимост и индуци-
рането на аритмия, при липса на съмнение за аритмия или прогресия на проводните нарушения в ЕКГ. III C

При симптоматични пациенти с BBR-VT се препоръчва катетърна аблация. I C

При пациенти с миотонична дистрофия, подложени на аблация за BBR-VT, се препоръчва имплантиране на пейсмейкър/ICD. I C

Препоръки за предотвратяване на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при миокардит

При потвърден или клинично подозиран остър миокардит се препоръчва пациентите, които имат животозастрашаваща VA, да 
бъдат насочени към специализиран център. I C

При пациенти с хемодинамично непоносима SMVT, възникваща в хроничната фаза на миокардит, се препоръчва имплантиране на ICD. I C

Препоръки за стратификация на риска, предотвратяване на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при сърдечна саркоидоза

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти със сърдечна саркоидоза, които имат ЛКИФ ≤35%. I B

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти със сърдечна саркоидоза, които (1) имат документирана продължителна 
VT или (2) прекъснат CA. I B
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Препоръки за предотвратяване на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерни аритмии при клапно сърдечно заболяване

PES с готовност за извършване на катетърна аблация се препоръчва при пациенти със заболяване на аортната клапа и SMVT за 
идентифициране и аблация на BBR-VT, особено ако се появи след клапна интервенция. I C

При пациенти с клапно сърдечно заболяване и персистираща ЛК дисфункция след хирургична корекция (ако е възможна) се 
препоръчва имплантирането на ICD за първична превенция да следва препоръките на ESC за ДКМП/ХНДКМП. I C

Препоръки за профилактика на внезапната сърдечна смърт и лечение на камерна аритмия при вродено сърдечно заболяване

При възрастни с ВСБ с двукамерна физиология и лява системна камера със симптомна сърдечна недостатъчност (NYHA II/III) и 
EF ≤35% въпреки ≥3 месеца OMT, има показания за имплантиране на ICD. I C

При пациенти с ВСБ, представящи се с продължителни VAs, се препоръчва оценка за остатъчни лезии или нови анатомични 
аномалии. I B

При пациенти с ВСБ с непоносима VT/прекъснат CA поради VF, има показания за имплантиране на ICD след изключване на об-
ратими причини. I C

При пациенти с коригирана TOF, които се представят с SMVT или рецидивираща, симптомна мотивирана ICD терапия за SMVT, се 
препоръчва катетърна аблация, която се извършва в специализирани центрове. I C

Препоръки за лечение на пациенти с идиопатично камерно мъждене

Препоръчва се идиопатичното VF да бъде диагностицирано при оцелял от ВСА, за предпочитане с документиране на VF, след 
изключване на подлежаща структурна, каналопатична, метаболитна или токсикологична етиология. I B

Имплантиране на ICD се препоръчва при идиопатично VF. I B

Препоръки за лечение на пациенти с дълъг QT синдром

Препоръчва се LQTS да се диагностицира с QTc ≥480 ms при повтарящи се ЕКГ в 12-отвеждания със или без симптоми, или LQTS 
диагностичен сбор >3. I C

При пациенти с клинично диагностициран LQTS се препоръчва генетично изследване и генетично консултиране. I C

Препоръчва се да се постави диагноза LQTS при наличие на патогенна мутация, независимо от продължителността на QT. I C

Рутинно диагностично изследване с епинефрин не се препоръчва при LQTS. III C

При LQTS се препоръчва следното:
•	 Избягвайте лекарства, удължаващи QT интервала.f

•	 Избягвайте и коригирайте електролитните нарушения.
•	 Избягвайте специфични за генотипа тригери за аритмии.

I C

Бета-блокери, в идеалния случай неселективни бета-блокери (надолол или пропранолол), се препоръчват при пациенти с LQTS 
с документирано удължаване на QT интервала, за да се намали рискът от аритмични събития. I B

Мексилетин е показан при пациенти с LQT3 с удължен QT интервал. I C

Имплантиране на ICD в допълнение към бета-блокерите се препоръчва при пациенти с LQTS и CA. I B

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти с LQTS, които са симптомни,g докато получават бета-блокери и специфич-
ни за генотипа терапии. I C

LCSD е показана при пациенти със симптоменg LQTS, когато: (a) терапията с ICD е противопоказана или отказана; (b) пациентът е 
на бета-блокери и генотип-специфични лекарства, с ICD, и получава множество шокове или синкоп поради VA. I C

Инвазивното електрофизиологично изследване не се препоръчва при LQTS. III C

Препоръки за лечение на пациенти със синдром на Andersen–Tawil

При пациенти със съмнение за синдром на Andersen-Tawil се препоръчва генетично изследване. I C

При пациенти със синдром на Andersen-Tawil след абортиран CA или непоносима продължителна VT се препоръчва импланти-
ране на ICD. I C

Препоръки за лечение на пациенти със синдром на Brugada

Препоръчва се BrS да се диагностицира при пациенти без друго сърдечно заболяване и със спонтанен ЕКГ образ тип 1 по Brugada. I C

Препоръчва се BrS да се диагностицира при пациенти без друго сърдечно заболяване, които са преживели CA поради VF или 
PVT и имат ЕКГ тип 1 по Brugada, индуциран от провокация с блокери на натриевите канали или по време на фебрилитет. I C

Генетично изследване за SCN5A ген се препоръчва за пробанди с BrS. I C

Тестът с блокер на натриевите канали не се препоръчва при пациенти с предшестващ тип I образ на Brugada. III C

При всички пациенти с BrS се препоръчва следното:
(a)	Избягване на лекарства, които могат да предизвикат елевация на ST-сегмента в десните прекордиални отвеждания (http://

www.brugadadrugs.org).
(b)	Избягване на кокаин, канабис и прекомерен прием на алкохол.
(c)	Лечение на фебрилитет с антипиретични лекарства.

I C

Имплантиране на ICD се препоръчва при пациенти с BrS, които:
(a)	са преживели прекъснат CA и/или
(b)	Имат документирана спонтанна продължителна VT.

I C
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Не се препоръчва катетърна аблация при безсимптомни пациенти с BrS. III C

Препоръки за лечение на пациенти с образ/синдром на ранна реполяризация

Препоръчва се ERP да се диагностицира като елевация на J-точката ≥1 mm в две съседни долни и/или латерални ЕКГ отвеждания. I C

Препоръчва се ERS да се диагностицира при пациент, реанимиран от необяснимо VF/PVT при наличие на ERP. I C

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти с диагноза ERS, които са преживели CA. I B

Имплантирането на ICD не се препоръчва при безсимптомни пациенти с изолиран ERP. III C

Препоръки за лечение на пациенти с катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия

Препоръчва се диагностициране на CPVT при наличие на структурно нормално сърце, нормална ЕКГ и индуцирана от натовар-
ване или емоции двупосочна или PVT. I C

Препоръчва се диагностициране на CPVT при пациенти, които са носители на мутация на причиняващи заболяване гени. I C

Генетично тестуване и генетичното консултиране са показани при пациенти с клинично подозрение или клинична диагноза 
CPVT. I C

При всички пациенти с CPVT се препоръчва избягване на състезателни спортове, изтощителни натоварвания и излагане на 
стресова среда. I C

Бета-блокери, в идеалния случай неселективни (надолол или пропранолол) се препоръчват при всички пациенти с клинична 
диагноза CPVT. I C

Имплантиране на ICD в комбинация с бета-блокери и флекаинид се препоръчва при пациенти с CPVT след прекъснат CA. I C

PES не се препоръчва за стратификация на риска от ВСС. III C

Препоръки за лечение на пациенти с къс QT синдром

Препоръчва се да се постави диагноза SQTS при наличие на QTc ≤360 ms и едно или повече от следните: (a) патогенна мутация, 
(b) фамилна анамнеза за SQTS, (c) преживяване на епизод на VT/VF при липса на сърдечно заболяване. I C

Показано е генетично изследване при пациенти с диагноза SQTS. I C

Имплантирането на ICD се препоръчва при пациенти с диагноза SQTS, които: (a) са преживели прекъснат CA и/или (b) имат до-
кументирана спонтанна продължителна VT. I C

PES не се препоръчва за стратификация на риска от ВСС при пациенти със SQTS. III C

Препоръки за превенция на внезапна сърдечна смърт и лечение на камерна аритмия по време на бременност

По време на бременност се препоръчва електрическа кардиоверсия за продължителна VT. I C

Ако по време на бременност е показано имплантиране на ICD, то се препоръчва при оптимална радиационна защита. I C

Препоръчва се продължаване на бета-блокерите по време на бременност и след раждане при жени с LQTS или CPVT. I C

Препоръки за стратификация на риска и превенция на внезапната сърдечна смърт при спортист

При спортисти с положителна медицинска история, патологичен физикален преглед или промени в ЕКГ, се препоръчват допъл-
нителни изследвания, включително ехокардиография и/или CMR за потвърждаване (или изключване) на основното заболяване. I C

Препоръчва се спортисти, диагностицирани със сърдечно-съдово заболяване, свързано със ВСС, да бъдат лекувани в съответ-
ствие с настоящите препоръки за допустимост на спортовете. I C

Препоръчва се персоналът на спортните съоръжения да бъде обучен за КПР и употреба на AED. I C

AAD, антиаритмично лекарство; ACE-I, инхибитор на ангиотензин-конвертиращия ензим; AED, автоматичен външен дефибрилатор; ARB, ангиотензин 
рецепторни блокери; ARNIs, ангиотензин рецепторен неприлизинов инхибитор; ARVC, аритмогенна деснокамерна кардиомиопатия; ATP, антита-
хикардно пейсиране; AV, атриовентрикуларен; BBR-VT, бедрена риентри камерна тахикардия; BrS, синдром на Brugada; CA, сърдечен арест; КАБ, 
коронарна артериална болест; КА, калциеви антагонисти; ВСБ, вродена сърдечна болест; CIED, сърдечни имплантируеми електронни устройства; 
CMR, сърдечен магнитен резонанс; КПР, кардиопулмонална реанимация; CPVT, катехоламинергична полиморфна камерна тахикардия; CRT, сърдечна 
ресинхронизираща терапия; DC, прав ток; ДКМП, дилатативна кардиомиопатия; ЕКГ, електрокардиограма; EF, фракция на изтласкване; ERP, образ 
на ранна реполяризация; ERS, синдром на ранна реполяризация; ХКМП, хипертрофична кардиомиопатия; ХНДКМП, хипокинетична недилатативна 
кардиомиопатия; ICD, имплантируем кардиовертер дефибрилатор; КАБ, коронарна артериална болест; ILR, имплантируемо записващо устройство; 
LCSD, лява сърдечна симпатикова денервация; LGE, късно гадолиниево усилване; LQTS, синдром на удължен QT интервал; ЛК, лява камера; ЛКИФ, 
левокамерна фракция на изтласкване; MRA, минералкортикоиден рецепторен антагонист; NSVT, непродължителна камерна тахикардия; NYHA, Ню-
йоркска сърдечна асоциация; OHCA, извънболничен сърдечен арест; ОМТ, оптимална медицинска терапия; PES, програмирана електрическа стиму-
лация; КЕС, камерна екстрасистола; PVT, полиморфна камерна тахикардия; RVOT, изходен тракт на дясна камера; SADS, синдром на внезапна арит-
мична смърт; ВСА, внезапен сърдечен арест; ВСС, внезапна сърдечна смърт; ВС, внезапна смърт; SGLT2, натриево-глюкозен ко-транспортер 2; SHD, 
структурно сърдечно заболяване; SMVT, продължителна мономорфна камерна тахикардия; SQT, синдром на късия QT интервал; STEMI, инфаркт на 
миокарда с ST-елевация; SVT, надкамерна тахикардия; VA, камерна аритмия; VF, камерно мъждене; VT, камерна тахикардия.
a Клас на препоръките.
b Ниво на доказателственост.
c Търговски центрове, стадиони, спирки на градския транспорт, казина.
d Списъкът не е изчерпателен.
e LOE C за VT/КЕС от левите фасцикули.
f http://www.crediblemeds.org
g Аритмичен синкоп или хемодинамично непоносима VA.
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12.	 Качествени показатели
Индикаторите за качество (QIs) са инструменти, които могат 
да се използват за оценка на качеството на грижите, вклю-
чително структурни аспекти, процес и резултати от гри-
жите.1153 Те служат като механизъм за подобряване на при-
държането към препоръките чрез свързани инициативи за 
подобряване на качеството и сравнителен анализ на грижи-
те на доставчиците.1154,1155 Като такава, ролята на QIs за подо-
бряване на грижите и резултатите се признава все повече от 
здравните органи, професионалните организации, платците 
и обществеността.1153

ESC разбира необходимостта от измерване и отчитане на 
качеството и резултатите от сърдечно-съдовите грижи и са 
утвърдили методи за разработване на ESC QIs за количестве-
но определяне на грижите и изходите от сърдечно-съдовите 
заболявания.1153 Успоредно с написването на този документ 
с препоръки за клинична практика , беше иницииран про-
цес за разработване на QIs при пациенти с или в риск от VA 
или ВСС, чрез използване на методологията на ESC и чрез съ-
трудничество с експерти в областта и Европейската асоциа-
ция за сърдечен ритъм. Тези QIs, заедно със спецификациите 
и процеса на разработка, ще бъдат публикувани отделно.

13.	 Допълнителни данни
Допълнителни данни са достъпни в European Heart Journal 
онлайн.

14.	 Декларация за наличие на 
данни

Не са генерирани или анализирани нови данни в подкрепа 
на това изследване.
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