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Основные положения
• Перипартальная кардиомиопатия ассоциирована с ближайшими и отдаленными рисками 

смерти для матери и плода.
• Выделено несколько ключевых звеньев патогенеза данной патологии, которые, как считается, 

способствуют появлению новых направлений в прогнозировании и лечении заболевания.

ПЕРИПАРТАЛЬНАЯ КАРДИОМИОПАТИЯ: 
ЭПИДЕМИОЛОГИЯ, ПАТОГЕНЕЗ, АКУШЕРСКАЯ ТАКТИКА

Резюме

В статье представлен аналитический обзор современных источников научной 
литературы, освещающих вопросы эпидемиологии, патогенеза и акушерской 
тактики при перипартальной кардиомиопатии (ПКМП). Данные о заболеваемос-
ти ПКМП крайне гетерогенны и зависят от географического региона. Смерт-
ность при данной патологии достигает 4–28%. К факторам риска развития 
ПКМП относятся многоплодная беременность и рождение нескольких детей, 
семейный анамнез, курение, сахарный диабет, артериальная гипертензия, пре-
эклампсия, пониженное питание, старший или подростковый возраст матери и 
длительное лечение агонистами бета-адренорецепторов. В генезе заболевания 
ведущая роль отводится генетическому фактору, что подтверждается семейным 
анамнезом и изменением распространенности заболевания в зависимости от 
географического расположения. Описана патогенетическая роль вазоингибина 
– изоформы пролактина, обладающей мощным антиангиогенным, проапопто-
тическим, провоспалительным и вазоконстрикторным действием. Приведены 
данные, свидетельствующие о значимости нарушения соотношения ангио- и 
антиангиогенных факторов. В настоящее время отсутствуют общепринятые 
клинические рекомендации для акушеров-гинекологов по ведению беремен-
ных, рожениц и родильниц с ПКМП. Это обусловлено малым количеством на-
копленных данных о заболевании. При родоразрешении экстренное кесарево 
сечение показано в случае наличия у беременной острой сердечной недоста-
точности и потребности в инотропных лекарственных средствах и/или инва-
зивной терапии. В то же время, по мнению экспертов Европейского общества 
кардиологов (ESC, 2018), при отсутствии описанных выше состояний план ро-
доразрешения может быть пересмотрен в сторону естественных родов.
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Введение
Врожденные и приобретенные заболевания серд-

ца у беременных являются одной из причин материн-
ской смертности и находятся в зоне особого внима-
ния кардиологов и акушеров. Перипартальная кар-
диомиопатия (ПКМП) представляет особый интерес, 
так как, несмотря на относительно редкую частоту, 
сопровождается высоким уровнем летальности [1].

Перипартальная кардиомиопатия – диагноз-ис-
ключение. Рабочая группа экспертов Европейского 
общества кардиологов (ESC), изучающая ПКМП, 
определяет данное заболевание как идиопатическую 
кардиомиопатию, представленную сердечной недо-
статочностью вследствие систолической дисфунк-
ции левого желудочка (фракция выброса <45 %), воз-
никающую в конце беременности или в течение не-
скольких месяцев после родов, если были исключе-
ны другие причины сердечной недостаточности [2]. 
В настоящее время достигнут консенсус в отношении 
того, что ПКМП является отдельным заболеванием, а 
не дилатационной кардиомиопатией (ДКМП), мани-
фестация которой происходит в ответ на увеличение 
объема циркулирующей крови во время беременности.

Основным аргументом в пользу данной версии явля-
ется факт частого выявления ПКМП в послеродовом 
периоде, когда объем циркулирующей крови, обу-
словленный беременностью, снижается [3].

Эпидемиология ПКМП точно не установлена, 
составляя в популяции, по разным данным, менее 
0,1% [4]. Представленные в литературе данные о забо-
леваемости ПКМП крайне гетерогенны и зависят от 
географического региона: в США показатель достига-
ет одного случая на 4 350 родов, в Японии 1:20 000,
в Южной Африке 1:100–1:1 000 [5–10]. Данные о рас-
пространенности ПКМП в Российской Федерации в 
настоящее время отсутствуют. В ряде популяцион-
ных исследований отмечается рост заболеваемости 
ПКМП в некоторых странах. Например, в США этот 
показатель вырос с 1:4 350 в 1990–1993 гг. до 1:968 
в 2003–2011 гг. [11]. Точного объяснения этому фе-
номену нет, хотя высказывалось предположение, 
что рост обусловлен увеличением материнского 
возраста, ростом использования вспомогательных 
репродуктивных технологий, повышением частоты 
артериальной гипертензии в популяции человека и 
улучшением диагностики ПКМП [12–14]. 
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Abstract

The article summarizes the current knowledge on epidemiology, pathophysiology, 
and management of patients with peripartum cardiomyopathy. The incidence 
of peripartum cardiomyopathy varies and largely depends on the geographic 
region. The overall mortality reaches up to 4–28%. Risk factors for developing 
peripartum cardiomyopathy include multiple pregnancies and multiple births, 
family history, smoking, diabetes mellitus, hypertension, preeclampsia, poor 
nutrition, older or adolescent maternal age, and long-term treatment with beta-
adrenergic agonists. Genetic factors play the leading role in the pathophysiology 
of peripartum cardiomyopathy. It is generally confirmed by family history and the 
incidence variation depending on the geographical region. The pathogenetic role of 
vasoinhibin, an isoform of prolactin, is described. Vasoinhibin has antiangiogenic, 
proapoptotic, proinflammatory, and vasoconstrictor effects. The important role 
of an imbalance between angiogenic and antiangiogenic factors is discussed. 
There are no guidelines for obstetricians and gynecologists on the management of 
pregnant women, parturient women, and postpartum women. One of the reasons 
is the absence of evidence. An urgent cesarean section is indicated if the pregnant 
woman has acute heart failure and requires inotropic support and/or invasive 
therapy. However, 2018 ESC Guidelines for the Management of Cardiovascular 
Diseases during Pregnancy recommend vaginal delivery in these patients.

Keywords Peripartum cardiomyopathy • Pregnancy • Postpartum period

Highlights
• Peripartum cardiomyopathy is associated with immediate and long-term maternal and fetal mortality. 
• The key pathogenetic links of peripartum cardiomyopathy given rise to novel approaches in the 

prognosis and treatment have been identified.
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Факторами риска развития ПКМП в настоя-
щее время считают многоплодную беременность 
и рождение нескольких детей, семейный анамнез, 
этническую принадлежность, курение, сахарный 
диабет, артериальную гипертонию, преэклампсию, 
пониженное питание, старший или подростковый 
возраст матери и длительное лечение агонистами 
бета-адренорецепторов [15–17]. Однако данных 
о том, являются ли они управляемыми, пока нет. 
Смертность при ПКМП существенно различается в 
зависимости от географического региона и дости-
гает, по разным данным, 4–28% [18, 19]. 

К сожалению, несмотря на успехи в развитии ме-
дицины, патогенез перипартальной кардиомиопатии 
до сих пор остается предметом дискуссий. Выделяют 
несколько ключевых звеньев патогенеза ПКМП, кото-
рые могут способствовать появлению новых направ-
лений в прогнозировании и лечении заболевания.

Генетический фактор
В генезе заболевания ведущая роль отводится ге-

нетическому фактору, что подтверждается несколь-
кими фактами. Во-первых, распространенность за-
болевания существенно меняется в зависимости от 
географического положения страны, в которой вы-
полнена эпидемиологическая оценка ПКМП, и эт-
нических групп исследуемых женщин. Крупное по-
пуляционное исследование в США показало значи-
тельные различия в заболеваемости ПКМП у разных 
рас: общая заболеваемость в исследовании составила 
1:4 025 родов, заболеваемость среди белых, афроаме-
риканцев, латиноамериканцев и азиатов – 1:4 075, 1:1 
421, 1:9 861 и 1:2 675 соответственно [20].

Во-вторых, накоплены данные, подтверждающие 
семейную предрасположенность при ПКМП, кото-
рая встречается примерно у 10–15% больных [21]. 
Чаще всего прослеживалась связь между ПКМП 
и семейной ДКМП, при которой описано более 50 
различных генетических мутаций [22]. Например, 
в исследовании A. Morales и соавт. (2010) среди 
4 110 женщин, являвшихся родственниками первой 
линии 520 пациентов с ДКМП, в 45 случаях диагно-
стирована ПКМП; при молекулярно-генетическом 
исследовании этих женщин в трех случаях обна-
ружены семейные мутации в генах MYH7, SCN5A 
и PSEN2, в двух случаях выявлены спорадические 
мутации в MYH6 и TNNT2, в одном случае – мутация
в MYBPC3 [23]. Еще в нескольких работах проде-
монстрирован отягощенный анамнез по ДКМП у 
женщин с ПКМП и выявлен ряд мутаций, включая 
мутацию (c.149A>G, p.Gln50Arg) в гене, кодирую-
щем сердечный тропонин C (TNNC1) [24–26].

K.Y. van Spaendonck-Zwarts с коллегами при 
обследовании 90 семей с ДКМП в Нидерландах у 
пяти выявили ПКМП [27]. В более позднем иссле-
довании эти же авторы, обследуя 18 семей с ПКМП 
и ДКМП из разных стран, определили, что среди 

членов семей наиболее распространенными мута-
циями были вариации гена TTN [28].

При этом в большинстве перечисленных работ 
исследователи подчеркивают, что объяснить генез 
ПКМП только лишь генетическим фактором не-
возможно. Главной проблемой таких исследований 
является вопрос, действительно ли выявленная 
мутация может вызвать кардиомиопатию, ведь, по 
некоторым данным, до 5% населения Земли имеют 
генетические мутации, связанные с ДКМП, однако 
частота заболевания в популяции человека намного 
ниже [3]. Тем не менее исследования в этом направ-
лении продолжаются, а перспективной стратегией 
лечения ПКМП представляется генная терапия [29].

Воздействие пролактина 
Еще одно звено патогенеза ПКМП обусловлено 

токсическим воздействием на миокард вазоингиби-
на – изоформы пролактина с молекулярной массой 
16 кДа (little prolactin), обладающей мощным ан-
тиангиогенным, проапоптотическим, провоспали-
тельным и вазоконстрикторным действием [30–32]. 
Указанные биологические эффекты пролактина с 
молекулярной массой 16 кДа реализуются путем 
ингибирования активации сигнальных путей MAPK 
(mitogen-activated protein kinase), Ras-Tiam1-Rac1-
Pak1 и др. [33, 34]. 

D. Hilfiker‐Kleiner с соавт. (2007), исследуя мо-
дель ПКМП на модифицированных мышах с уда-
ленным кардиопротективным геном STAT3, обнару-
жили в миокарде повышенную экспрессию катепси-
на D, расщепляющего пролактин до вазоингибина, 
который в свою очередь оказывал васкулотоксиче-
ское и провоспалительное действие на миокард [35].
Введение мышам бромокриптина предотвращало 
запуск ПКМП, тогда как увеличение экспрессии 
катепсина D ухудшало кровоснабжение и функцию 
сердца. Полученные результаты открыли новое на-
правление в исследовании ПКМП [36]. J. Halkein и 
коллеги (2013) установили, что вазоингибин инду-
цировал в эндотелиальных клетках экспрессию ми-
кроРНК miR-146a, что ослабляло ангиогенез за счет 
подавления NRAS – сигнального белка, представи-
теля семейства белков RAS. Результаты исследова-
ния показали, что miR-146a является медиатором 
вазоингибина и потенциально может служить био-
маркером и терапевтической мишенью при ПКМП. 
Авторы также продемонстрировали, что, несмотря 
на генетическую общность, ПКМП и ДКМП имеют 
существенные различия в патогенезе, так как miR-
146a был повышен в плазме и ткани сердца у паци-
ентов с ПКМП, но не у больных ДКМП [37]. 

Клиническое исследование эффективности бро-
мокриптина у шести женщин с ПКМП показало 
улучшение клинического течения заболевания. 
Есть мнение, что бромокриптин может купировать 
ПКМП в острой фазе и предотвратить рецидив
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заболевания при последующей беременности, од-
нако рекомендовать его для применения без резуль-
татов масштабных исследований в настоящее вре-
мя не представляется возможным [38–41]. 

Антиангиогенные факторы
Научный интерес к этому звену патогенеза появил-

ся после того, как в практике стала широко приме-
няться антиангиогенная терапия онкологических и 
офтальмологических больных. Лечение моноклональ-
ными антителами, нейтрализующими фактор роста 
эндотелия сосудов (VEGF), и низкомолекулярными 
ингибиторами тирозинкиназ нередко сопровождается 
побочными эффектами в виде кардиомиопатии и сер-
дечной недостаточности, которые обусловлены непо-
средственно антиангиогенным эффектом терапии [42]. 

Еще одним толчком к исследованию в этом на-
правлении послужили работы, установившие взаи-
мосвязь между ПКМП и преэклампсией [6]. В ка-
честве примера можно привести когортное иссле-
дование I. Behrens (2019) и соавт., в котором были 
изучены 1 088 063 женщины, у 126 из которых 
развилась ПКМП [43]. У беременных с гипертен-
зивными расстройствами риск ПКМП был выше: 
при тяжелой преэклампсии относительный риск 
(ОР) составил 21,2 (95% доверительный интервал, 
ДИ, 12,0–37,4); при преэклампсии ОР 10,2 (95% 
ДИ 6,18–16,9); при гестационной гипертензии ОР 
5,16 (95% ДИ 2,11–12,6). При этом относительные 
риски ПКМП у пациенток с преэклампсией и геста-
ционной гипертензией не различались (р = 0,18), 
однако относительный риск заболевания у боль-
ных тяжелой преэклампсией был достоверно выше 
(р = 0,02). Еще один метаанализ 22 исследований 
2012 г. показал, что при тяжелой преэклампсии час-
тота ПКМП в четыре раза выше, чем в общей попу-
ляции беременных (22 против 5% соответственно; 
95% ДИ 16,0–28,0, р<0,001) [44].

Известно, что в патогенезе преэклампсии суще-
ственная роль отводится нарушению соотношения 
ангио- и антиангиогенных факторов, которые регу-
лируют формирование сосудов плаценты путем ва-
скуло-, а затем ангиогенеза. Наиболее интересным 
и перспективным в отношении прогнозирования 
преэклампсии биомаркером является раствори-
мый рецептор 1 фактора роста эндотелия сосудов 
(sVEGF-R1), или растворимая fms-подобная ти-
розинкиназа (sFlt-1), которая представляет собой 
сплайс-вариант одного из рецепторов VEGF и об-
ладает антиангиогенными свойствами [45]. Био-
логическая роль sVEGF-R1 заключается в регуля-
ции биодоступности ангиогенных факторов в сы-
воротке крови путем их связывания [46]. К концу 
беременности в организме формируется сильное 
антиангиогенное состояние, обусловленное посте-
пенным увеличением секреции плацентой ингиби-
торов VEGF, включая sVEGF-R1. При многоплод-

ной беременности и преэклампсии секреция анти-
ангиогенных факторов значительно увеличивается, 
поэтому sVEGF-R1 сегодня используют в качестве 
скрининга преэклампсии. У женщин с ПКМП че-
рез четыре – шесть недель после родов обнаружено 
10–15-кратное превышение уровня sFlt-1 в плазме, 
тогда как при физиологической беременности кон-
центрация sFlt-1 нормализуется в течение 48–72 ч 
после родов, причем механизм, объясняющий этот 
феномен, до настоящего времени не раскрыт [47]. 

Дальнейшее развитие этого направления позво-
лило установить связь между антиангиогенными 
факторами и ПКМП. I.S. Patten (2012) с соавт. ис-
следовали генно-модифицированных мышей, у ко-
торых отсутствовал кардиопротективный ген PGC-
1α [48]. Белок PGC-1α является транскрипционным 
коактиватором, который регулирует гены, участву-
ющие в энергетическом обмене в тканях, и наибо-
лее высоко экспрессируется в сердце [49]. Одним 
из эффектов PGC‐1α является управление экспрес-
сией ангиогенных факторов, в том числе VEGF, что 
приводит к образованию новых кровеносных со-
судов. У беременных мышей с удаленным PGC-1α 
всегда развивались признаки ПКМП, которые ку-
пировались у некоторых особей подкожным введе-
нием белка VEGF-121, то есть искусственным соз-
данием ангиогенного состояния. Дополнительное 
введение в терапию бромокриптина привело к пол-
ному купированию ПКМП у беременных мышей.

N.A. Bello и коллеги в 2015 г. предложили модель 
развития ПКМП, которую они назвали комбинацией 
двух ударов. Первым «ударом» является васкулоток-
сическая среда, создаваемая системными антианги-
огенными месседжерами и пролактином во время 
поздней беременности и в послеродовом периоде. 
Второй «удар» включает генетически обусловлен-
ную восприимчивость пациента, при которой за счет 
аномальной функции PGC-1α либо острого или хро-
нического воспаления формируется недостаточная 
локальная проангиогенная защита в сердце [50].

Акушерская тактика при ПКМП
Во многих странах, включая Российскую Федера-

цию, клинические рекомендации для акушеров-гине-
кологов по ведению беременных, рожениц и родиль-
ниц с ПКМП не приняты. Это обусловлено малым 
количеством накопленных данных о заболевании. 

При манифестации заболевания во время бере-
менности ведение такой пациентки целесообразно 
в условиях многопрофильного специализирован-
ного стационара командой наиболее опытных аку-
шеров, кардиологов и анестезиологов [51].

В отношении показаний к оперативным родам 
при ПКМП существует следующее мнение: не-
отложное кесарево сечение может быть показа-
но гемодинамически нестабильной беременной с 
острой сердечной недостаточностью, нуждающейся
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в инотропных лекарственных средствах и/или ин-
вазивной терапии [51]. С другой стороны, по мне-
нию экспертов Европейского общества кардиологов 
(ESC, 2018), при отсутствии описанных выше сос-
тояний план родоразрешения может быть пересмо-
трен в сторону естественных родов [52, 53]. 

У таких пациенток в послеродовом периоде не-
обходимо прогнозировать и профилактировать риск 
повышенной нагрузки на сердце объемом, который 
обусловлен аутотрансфузией в кровоток матери 
примерно 500 мл крови из маточно-плацентарных 
сосудов. Этот риск не зависит от срока и метода 
родоразрешения, что является еще одним доводом 
против досрочного прерывания беременности [54]. 

Терапия стероидами, применяемая для ускорения 
созревания сурфактанта плода при преждевремен-
ном родоразрешении до 34 нед. беременности, может 
вызвать задержку жидкости и тем самым утяжелить 
сердечную недостаточность. Для профилактики этого 
осложнения целесообразно назначать диуретики [51]. 

Для индукции родов при ПКМП следует отда-
вать предпочтение механическим (катетер Фолея), 
а не фармакологическим методам. Это связано с 
теоретическим риском негативного воздействия 
применяемых для индукции препаратов (проста-
гландинов, окситоцина) на кровоснабжение и со-
кратительную функцию сердца [55, 56]. 

В родах таким пациентам рекомендуется тща-
тельный гемодинамический мониторинг, правиль-
ное позиционирование для профилактики синдрома 
нижней полой вены, раннее проведение эпидураль-
ной анестезии для минимизации симпатического 
стресса и уменьшения преднагрузки на сердце [57].

Учитывая роль пролактина в генезе ПКМП, весьма 
дискуссионным является вопрос о поощрении у та-
ких родильниц грудного вскармливания [58]. С одной
стороны, секреция пролактина, участвующего в па-
тогенезе ПКМП, при грудном вскармливании увели-
чивается. С другой стороны, клинических данных, 
доказывающих, что грудное вскармливание ухудшает 
течение ПКМП, в настоящее время нет [59]. Таким 
образом, рекомендовано обсуждать вопрос грудно-

го вскармливания с каждой конкретной пациенткой, 
ориентируясь на показатели ее гемодинамики [60].

Заключение
Ведущая роль в патогенезе перипартальной кар-

диомиопатии принадлежат генетическому фактору. 
Кроме того, важное значение имеет влияние вазо-
ингибина, который обладает мощным антиангио-
генным, проапоптотическим, провоспалительным и 
вазоконстрикторным действием. Также представля-
ет научный и практический интерес влияние дисба-
ланса ангио- и антиангиогенных факторов на фор-
мирование ПКМП. В связи с малым количеством 
накопленного клинического опыта в настоящее 
время отсутствуют общепринятые клинические ре-
комендации для акушеров-гинекологов по ведению 
беременных, рожениц и родильниц с ПКМП. При 
родоразрешении экстренное кесарево сечение пока-
зано при наличии у беременной острой сердечной 
недостаточности и потребности в инотропных ле-
карственных средствах и/или инвазивной терапии. 
В то же время, по мнению экспертов Европейского 
общества кардиологов, при отсутствии описанных 
выше состояний план родоразрешения может быть 
пересмотрен в сторону естественных родов.
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