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Термин "внезапная смерть" используется в литерату�

ре более 250 лет, но до настоящего времени не суще�

ствует единого определения. Проблема внезапной

смерти (ВС) в последние годы приобретает все боль�

шее значение при разных видах патологии. Широк

спектр ее причин, различно место наступления (вне�

или внутрибольничная), а также то, у здорового или

больного человека произошла ВС.

Само определение, когда смерть может быть

признана внезапной, варьируется в довольно широ�

ких пределах – от нескольких секунд до 24 ч. Боль�

шинство исследований посвящено внезапной сер�

дечной (коронарной) смерти (ВСС) [1, 2].

Ранее ВСС определяли как смерть, развившуюся

неожиданно у лиц, считавшихся здоровыми или на�

ходившихся в удовлетворительном состоянии, в те�

чение 24 ч [3], 6 ч [4], 2 ч [5] от начала сердечного

приступа. Выделяют также мгновенную смерть (не�

сколько минут или секунд) [6]. По данным G.Baroldi
et al. [7], 73 % лиц умирают в течение первых 10 мин.

Однако независимо от того, какой временной диапа�

зон выбран, он остается условным, т. к. точно опи�

сать начальные симптомы крайне сложно.

Согласно Европейскому протоколу по исследова�

нию ВСС, критерии ее достаточно четко очерчены:

естественная, ненасильственная смерть, мгновенная

или в течение 1 ч от начала симптомов [2]. Ежегодно

в Западной Европе внезапно умирают до 300 тыс. че�

ловек старше 35 лет [1], в США – 300–400 тыс., или

1 000 человек в сутки [8]. В возрасте 20–64 лет уми�

рает 32 % [9]. Отмечено, что эти люди чаще курили,

принимали лекарственные препараты, кокаин, сре�

ди них преобладали лица негроидной расы.

ВС у больных с патологией органов дыхания опи�

сана фрагментарно и чаще касается действия отдель�

ных лекарственных препаратов или редких видов па�

тологии.

Тем не менее в Европейском протоколе по ВСС

имеются необходимые указания по анализу таких

смертей, а также перечислены множественные фак�

торы риска, актуальные для больных с патологией

легких, особенно лиц старше 50 лет при наличии

артериальной гипертонии, атеросклероза, сахарного

диабета, врожденных изменений интервала QT

на ЭКГ, аритмии и кардиомиопатии разной этиоло�

гии.

Во всех наблюдениях клинически доказанной

смерти в течение 1 ч у больных с патологией легких

следует применять подход к исследованию, исполь�

зуемый в Европейском протоколе при ВСС, по�

скольку пациенты с хронической обструктивной бо�

лезнью легких (ХОБЛ) и идиопатическим легочным

фиброзом (ИЛФ), как правило, старше 40 лет и име�

ют сочетанную сердечно�сосудистую патологию.

Необходимо, однако, заметить, что при патоло�

гии органов дыхания ВС может возникать вне зави�

симости от патологии сердца и сосудов.

К этому варианту ВС следует относить:

1) разрыв расслаивающей аневризмы легочной ар�

терии (ЛА), чаще при идиопатической легочной

гипертензии (ИЛГ) или без таковой;

2) ВС во время астматического статуса, наступаю�

щую в течение 1 ч.;

3) ВСС при передозировке β2�агонистов с очагами

ишемии (некроза) или без таковых у больных

ХОБЛ и бронхиальной астмой (БА);

4) фибрилляцию желудочков при наличии легочно�

го сердца (ЛС) при разных видах патологии лег�

ких (ИЛГ, ХОБЛ, ИЛФ, пневмокониоз, бронхо�

эктатическая болезнь, муковисцидоз, артерииты,

токсические и радиационные воздействия, обст�

рукция легочных сосудов, опухоли, метаболиче�

ский ацидоз, гипоксемия, ЛС, сформировавше�

еся в условиях высокогорья, обструкция трахеи

и главных бронхов);

5) сочетание патологии легких с различными вида�

ми кардиомиопатии;

6) случаи ВС у лиц с сонным апноэ, чаще страдаю�

щих ХОБЛ, крайней степенью ожирения и / или

перенесших инфаркт миокарда.

Первая публикация о разрыве ЛА в 1862 г.

принадлежит W.H.Walshe [10]. Всего к 2001 г. было

опубликовано 48 наблюдений [11–13]. Причинами

разрыва ЛА являются идиопатическая (ИЛГ) и вто�

ричная легочная артериальная гипертензия (ВЛГ),

а также болезни соединительной ткани, нередко

сочетающиеся с патологией легких [14]. При этом

в стенке ЛА развивается мукоидная дегенерация
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медии и фрагментация эластических волокон, что

обуславливает хрупкость сосудистой стенки. Такие

изменения могут быть связаны с инфекцией, нару�

шениями эластической ткани, с высоким давлением

в ЛА и размерами аневризмы (рис. 1). При ИЛГ раз�

рыв аневризмы описан в 6 наблюдениях [12].

Из 4 описанных ВС при ВЛГ в 1 наблюдении

имел место саркоидоз легких, в 2 – раковый лим�

фангоит легких и метастазы из аденокарциномы же�

лудка, еще в 1 – ИЛГ носила семейный характер [15].

Описано, что при анализе 605 догоспитальных

смертей в Макао ВС при ХОБЛ составила 11 %, при

этом она не была связана с атеросклерозом венечных

артерий [16].

За период с 1993 по 2000 гг. в США из 263 спор�

тсменов, умерших внезапно во время занятий спор�

том, у 4 была БА [17]. ВС при БА является следствием

асфиксии в течение 1,3 ч от появления симптомов [18,

19]. Считается, что в этих случаях преобладает спазм

мускулатуры бронхов и особенно бронхиол над гипе�

рпродукцией слизи (рис. 2). S.Sur et al. [20] описали

3 наблюдения смерти в течение 1 ч от начала симпто�

мов. У этих умерших в собственной пластинке сли�

зистой оболочки бронхов наблюдалось преобладание

нейтрофилов над эозинофилами, и было показано,

что число эозинофилов коррелирует с длительностью

астматического статуса. ВС при БА может быть связа�

на и с ингаляцией эндотоксинов. В Японии ВС при

БА у взрослых составляет 29,3 %, причем почти в 1/2

случаев (49,2 %) она развивается при тяжелом тече�

нии заболевания. У детей при той же тяжести пато�

логии она возникает в 43 % наблюдений [19].

Вторым важным фактором в развитии ВС при БА

и ХОБЛ является бесконтрольное использование

β2�агонистов и теофиллинов и, как следствие, их пе�

редозировка. Известно, что в миокарде левого желу�

дочка и правого предсердия содержится 26 % всех

β2�рецепторов. Усиление стимуляции рецепторов

приводит к тахикардии, нарушению ритма сердца

и, в конечном счете, к ишемии миокарда, что и яв�

ляется основной причиной ВСС [21]. Гипоксия и ги�

покалиемия, развивающиеся при использовании

больших доз β2�агонистов, приводят к удлинению

интервала QT и аритмии, которые являются зна�

чимыми факторами риска и причиной развития

ВСС [22, 23]. Возникновению аритмий также спосо�

бствуют нарушения в проводящей системе сердца,

вызванные передозировкой β2�агонистов [24].

Считается, что фибрилляция желудочков сердца

может возникать при ИЛГ, ХОБЛ и диффузных па�

ренхиматозных заболеваний легких (ДПЗЛ) с фор�

мированием ЛС.

Причиной ВСС является ВЛГ, особенно у моло�

дых спортсменов при гипертрофии миокарда (вес

сердца > 500 г). При ЛС механизм ВСС связан с ком�

прессией левого желудочка правым или регургитаци�

ей крови через 3�створчатый клапан при утолщении

его створок и дилатации правого желудочка, что при�

водит к аритмии, асистолии, фибрилляции [25, 26].

Удлинение интервала QT на ЭКГ в настоящее

время является одним из факторов риска ВСС при

кардиоваскулярных и респираторных заболеваниях

(в частности, при ХОБЛ, ДПЗЛ, БА) [27]. При этом

электрокардиографическом синдроме (ЭКГ�синд�

роме) при молекулярной аутопсии выявлено сущест�

вование особого гена, обозначаемого как HERY,

с которым связывают аутосомно�доминантный тип

наследования ЭКГ�синдрома [28]. Выявляют также

аутосомно�рецессивное наследование при синдроме

удлинения интервала QT, связанное с мутацией

генов KСNQ1 (ZQT1), KCNE1 (LQT9). Развитие

данного синдрома может быть также обусловлено

мутациями по аутосомно�доминантному типу генов

калиево�натриевых каналов KCNQ1 (LQT1), KCNH2

(LQT2), SCN5A (LQT3), калиевых KCNE1 (LQT5),

KCNE2 (LQT6) и натриевых каналов SCN4B

(LQT10), а также белковых генов ANK2 (LQT4)

и CAV3 (LQT9) [29].

При наличии ЭКГ�синдрома короткого QT выяв�

лены мутации генов ионно�калиевых каналов

KCNH2, KCNJ2. При этом синдроме характерны об�

мороки (syncope), суправентрикулярные аритмии,

короткий рефрактерный период и фибрилляция же�

лудочков на ЭКГ [30].

Рис. 2. Женщина 51 года. Атопическая БА. Закупорка слизью

и десквамированным эпителием просвета терминальной бронхи�

олы. Окраска гематоксилином и эозином; × 40

Рис. 1. Женщина 42 лет. Идиопатическая легочная гипертензия.

Линейный разрыв аневризмы ствола легочной артерии, атеро�

склероз легочной артерии
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Важной причиной ВСС является кардиомио�

патия, которую разделяют на гипертрофичсекую

и аритмогенную, на генетически обусловленную,

смешанную и приобретенную. Одним из вариантов

кардиомиопатии, которая может имитировать легоч�

ную гипертензию, является аритмогенная кардио�

миопатия / дисплазия правого желудочка – АКПЖ / Д

(правожелудочковая кардиомиопатия, болезнь Фон�

тана), иногда приводящая к разрыву правого желу�

дочка, в основе которой лежит генный дефект 14q23�

q24, lq42�q43 [2, 31]. Болезнь более распространена

среди мужчин, в 30–50 % случаев имеет семейный

анамнез. Распространение АКПЖ / Д колеблется от

1 : 10 000 населения в США до 4 : 1 000 в Италии.

При этом считается, что АКПЖ / Д в 17 % наблюде�

ний является причиной ВСС [36,37]. Аневризма пра�

вого желудочка сердца описана на аутопсии при

АКПЖ / Д у 50 % умерших. В 50–70 % наблюдений

имеет место поражение левого желудочка сердца на

поздних стадиях заболевания [34].

Вторым синдромом, который усугубляет или

имитирует течение патологии легких, может быть

синдром Бругада, в виде дисплазии правого желу�

дочка с расстройством ритма и блокадой правой

ножки пучка Гиса, обусловленный мутацией гена

SCN5A, обнаруживаемого в 25 % наблюдений [35].

Одним из важных факторов в развитии ВС у лиц,

страдающих патологией легких, может быть гиперт�

рофическая кардиомиопатия у спортсменов, кото�

рая является причиной смерти в 36 % наблюдений,

причем у лиц черной расы в 1,8 раза чаще, чем белой.

Этот вид кардиомиопатии распознается, как прави�

ло, только при аутопсии [36]. Гистологическими

признаками гипертрофической кардоимиопатии яв�

ляются: хаотичное (разнонаправленное) расположе�

ние мышечных волокон, перинуклеарное просветле�

ние саркоплазмы, зазубренность контуров ядер

кардиомиоцитов [37]. Важное значение при таких

заболеваниях, как ХОБЛ и ИЛФ, приобретает соче�

тание с ними алкогольной (вторичной) кардиомио�

патии. Развитие алкогольной кардиомиопатии свя�

зано с цитотоксическим эффектом метаболита эта�

нола, ацетальдегида, на клеточные мембраны, уве�

личивая их проницаемость. ВСС при алкогольной

кардиомиопатии происходит за счет фатального

нарушения сердечного ритма с развитием фибрил�

ляции желудочков сердца [38]. Гистологически алко�

гольная кардиомиопатия характеризуется мелкока�

пельной жировой дистрофией кардиомиоцитов,

внеклеточной жировой инфильтрацией вокруг сосу�

дов, гипертрофией и атрофией кардиомиоцитов, со�

четающиеся в одних и тех же полях зрения с очагами

миолиза, плазморрагией, набуханием эндотелиоци�

тов сосудов, периваскулярными отеками (рис. 3).

С методической точки зрения все наблюдения ВС

или ВСС должны подвергаться патологоанатомичес�

кому и / или судебно�медицинскому исследованиям

с подробным изучением сердца и магистральных

сосудов. Обязательно следует проводить токсиколо�

гическую экспертизу [39], а также "молекулярную

аутопсию" с выявлением набора генов, ответствен�

ных за определенные ЭКГ�симптомы [29].

При патологоанатомическом исследовании необ�

ходимо изучать состояние венечных артерий сердца

при поперечном их разрезе через каждые 3 мм. При

этом оценивают выраженность атеросклероза, сте�

пень стеноза просвета сосудов бляшками, наличие

кальциноза, кровоизлияний в бляшках, реканализо�

ванных тромбов, свежих тромбов в просвете сосудов.

Считается, что факторами риска ВСС являются: сте�

ноз венечных артерий > 75 % просвета; наличие

миокардиальных мостиков (погружение венечных

артерий в миокард на отдельных участках ветвле�

ния); аномальное отхождение левой коронарной ар�

терии; отхождение венечной артерии от легочной

артерии; ранние и поздние изменения стентов [1].

Изучение миокарда следует проводить на циркуляр�

ных срезах, сделанных через 1 см через оба желудоч�

ка сердца от основания до верхушки [40].

Ведущим звеном пато� и танатогенеза ВСС явля�

ется ишемия миокарда, сопровождающаяся тяжелы�

ми нарушениями сердечного ритма в виде аритмий.

При макроскопической диагностике ишемии мио�

карда во время аутопсии применяют окраску кусоч�

ков миокарда солями тетразолия, а при использова�

нии теллурита калия и фосфатазы очаги ишемии

практически не окрашиваются.

При проведении гистологического исследования

при ВС в миокарде левого желудочка можно обнару�

жить очаги ишемии, видные при окраске гематокси�

лином и эозином, при окраске по Риго, Ли или при

поляризационной микроскопии в виде контрактур

или перерастяжения кардиомиоцитов. При этом

можно наблюдать фрагментацию кардиомиоцитов

(рис. 4) – иногда в сочетании с контрактурными из�

менений, что является признаком фибрилляции же�

лудочков [37].

Проявлениями ишемии при ВСС являются: отек

стромы миокарда; дистрофические изменения кардио�

миоцитов (повышенная эозинофилия саркоплазмы,

полосы сокращений, фуксинофилия, фуксинорра�

гия) (рис. 5) [41].

Рис. 3. Мужчина 49 лет. Алкогольная кардиомиопатия. Жировая

межклеточная инфильтрация, разнонаправленное расположение

кардиомиоцитов, сочетание гипертрофии и атрофии кардиомио�

цитов. Окраска гематоксилином и эозином; × 100
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Контрактуры определяют с помощью поляриза�

ционной микроскопии, причем их объемная плот�

ность в 13 раз больше, чем при насильственной

смерти [37].

Расстройства кровообращения на уровне микро�

циркуляторного русла миокарда в виде неравномер�

ного полнокровия являются еще одним важным

признаком ишемии. Признается, что волнообразная

деформация мышечных волокон также является

критерием ишемии миокарда [42]. Этот феномен

наблюдается от 15 мин до 6 ч от начала развития

симптомов.

Показано, что при гистоферментохимических

реакциях определяется исчезновение таких окисли�

тельно�восстановительных ферментов, как β�гид�

роксибутиратдегидрогеназа, малатдегидрогеназа, сук�

цинатдегидрогеназа, цитохромоксидаза [37, 41]. При

электромикроскопическом исследовании к первич�

ным ишемическим повреждениям относят: исчез�

новение гликогена; релаксацию миофибриллярного

аппарата; появление аморфных липидных вклю�

чений в митохондриях; набухание саркоплазмати�

ческого ретикулума; пересокращение саркомеров;

наличие плотных кальциевых включений в митохонд�

риях; деформацию и расширение Z�полос; изви�

той вид вставочных дисков с диссоциацией их мем�

бран [43].

Высокоинформативным методом идентифика�

ции ишемии миокарда является метод определения

в гомогенатах сердечной мышцы калиево�натриево�

го соотношения (плазменная фотометрия), которое

падает в этих зонах ниже 1,2 [44]. Еще одним спосо�

бом определения ишемии миокарда при иммуно�

пероксидазной реакции является исчезновение

миоглобина в кардиомиоцитах при их гибели [45].

Кроме того, при иммуногистохимическом исследо�

вании в зонах ишемии миокарда обнаружено исчез�

новение таких белков цитоскелета миокарда, как

ванкулин, десмин, α�актинин [46].

Заключение

До настоящего времени определение понятия "вне�

запная смерть" остается довольно расплывчатым.

Рассматривая вопросы ВС, следует руководствовать�

ся рекомендациями Европейского протокола по

ВВС, в котором описаны патологоанатомические,

токсикологические, молекулярные методы исследо�

вания. Частота ВС при заболеваниях легких сама по

себе невелика и связана с такой патологией, как

тромбоэмболия легочной артерии, разрыв аневриз�

мы ЛА, астматический статус, передозировка β2�аго�

нистов при БА и ХОБЛ. Однако с учетом сочетания

патологии легких с патологией сердечно�сосудистой

системы проблема ВСС приобретает большое значе�

ние в практической пульмонологии. Особое значе�

ние в качестве риска развития ВСС у больных пато�

логией органов дыхания имеют такие синдромы, как

короткий и длинный интервал QT на ЭКГ, синдром

Бругада, катехоламиновые полиморфные желудочко�

вые тахикардии, АКПЖ, гипертрофическая алкоголь�

ная кардиомиопатия. В дальнейшем следует разрабо�

тать временные критерии установления диагноза ВС

при заболеваниях органов дыхания.
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