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Представленная работа посвящена особенностям клинического течения, 

прогноза, генетического спектра и молекулярным основам развития 

идиопатической рестриктивной кардиомиопатии. Основным предметом 

исследования в рассматриваемой работе является спектр генетических причин 

у пациентов с РКМП и их влияние на варианты клинического течения 

заболевания у пациентов различных возрастных групп. В работе впервые с 

использованием наиболее современных методов генетического анализа 

максимально полно раскрыт спектр причин РКМП, особенностей течения 

хронической сердечной недостаточности при РКМП у пациентов различных 

возрастных групп и вариантов прогноза в зависимости от вовлечения в 

патологической процесс нейромышечной системы.

В работе представлен необходимый объем исследований с 

использованием современных методик обработки и анализа материалов. 

Изучение автором клинико-анамнестических особенностей семейных случаев 

заболевания и вариантов поражения сердечно-сосудистой системы вследствие 

различных генетических причин наряду с применением нескольких шкал 

прогноза и определения риска неблагоприятного исхода ХСН позволили 

сделать обоснованные выводы и дать целый ряд практических рекомендаций. 

Апробация полученных результатов свидетельствует о возможности 

применения предложенного алгоритма генетической диагностики у пациентов 

с семейными и спорадическими случаями развития заболевания.



Материалы автореферата изложены логично и последовательно. Работа 

является решением научной проблемы, имеющей важное практическое 

значение для современной кардиологии и медицины в целом.

Работа выполнена на высоком методическом уровне, обладает 

несомненной научной новизной и практической значимостью. Большой объем 

клинических наблюдений и современный уровень использованных методов 

исследования делают достоверными выводы диссертационной работы. Работа 

выполнена на достаточном клиническом материале (35 пациентов с РКМП и 

334 пациента с ХСН). Автореферат диссертации написан по традиционной 

форме и состоит из разделов, освещающих актуальность проблемы, цели и 

задачи исследования с указанием научной новизны, практической значимости. 

Поставленные автором задачи и полученные результаты соответствуют цели 

исследования и имеют большую теоретическую и практическую значимость. 

На достаточном клиническом материале автор наглядно показал, что в группе 

взрослых пациентов с идиопатическими формами РКМП с высокой степенью 

информативности могут быть применены шкалы определения прогноза ХСН, 

в особенности те, которые включают в качестве расчетного параметра данные 

о размерах левого предсердия. Особый интерес представляет выявление 

детальных молекулярных механизмов развития РКМП, определяющих 

формирование субстрата для нарушений ритма, тканевого повреждения, 

нарушения дифференцировки клеток миокарда и прогрессирование 

рестриктивного типа кровенаполнения левого желудочка.

Объем проведенных экспериментов достаточен для получения 

статистически достоверных результатов, сформулированные выводы 

соответствуют поставленным задачам и целям. Представленные результаты 

исследования, без сомнения, имеют большое научное значение и важны для 

понимания как фундаментальных вопросов развития врожденной патологии 

миокарда, так и в прикладном плане для поиска новых клеточных мишеней и 

терапевтических подходов в лечении сердечно-сосудистых заболеваний.




