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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ
 

 Ао — аорта
 А-В блокада — атриовентрикулярная блокада
 АД — артериальное давление
 АК — аортальный клапан
 АКГ — ангиокардиография
 АКШ — аортокоронарное шунтирование
 ВСС — внезапная сердечная смерть
 ВТЛЖ — выходной тракт левого желудочка
 ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия
 ГД ВОЛЖ — градиент давления в выходном отделе левого 

желудочка
 ЖТ — желудочковая тахикардия
 ИАПФ — ингибиторы ангиотензин-превращающих 

ферментов
 ИБС — ишемическая болезнь сердца
 ИКД — имплантация кардиовертера-дефибриллятора
 КАГ — коронароангиография
 ЛП — левое предсердие
 ЛЖ — левый желудочек
 МЖП — межжелудочковая перегородка
 МК — митральный клапан
 МРТ — магнитно-резонансная томография
 ПЖ — правый желудочек
 ПМ — папиллярная мышца
 ПСМК — передняя створка митрального клапана
 ПСДМК — переднесистолическое движение митрального 

клапана
 ПУСГ — позднее усиление сигнала гадолинием
 SAM-феномен — митрально-септальный контакт
 СН — сердечная недостаточность
 ФВЛЖ — фракция выброса левого желудочка
 ФЖ — фибрилляция желудочков
 ФП — фибрилляция предсердий
 ФК — фиброзное кольцо
 ХМ — хирургическая миоэктомия
 ЧСС — частота сердечных сокращений
 ЭКГ — электрокардиография
 ЭКС — электрическая кардиостимуляция
 ЭСА — этаноловая септальная аблация
 ЭхоКГ — эхокардиография
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Определение и общая характеристика патологии

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) —  одна из основных 
и наиболее распространенных форм первичных кардиомиопатий. 
Это преимущественно наследственное, генетически гетерогенное, 
аутосомно-доминантное заболевание сердечной мышцы, причиной 
которого являются мутации нескольких генов, кодирующих белки 
сердечного саркомера и некоторые несаркомерные белки, характе-
ризующееся комплексом специфических морфофункциональных 
изменений и часто неуклонно прогрессирующим течением с высокой 
угрозой развития тяжелых, жизнеугрожающих аритмий и внезапной 
сердечной смерти.

ГКМП характеризуется массивной (более 1,5 см) гипертрофией 
миокарда левого (ЛЖ) и/или, в редких случаях, правого желу-
дочка (ПЖ), чаще асимметрического характера, за счет утолщения 
межжелудочковой перегородки с частым развитием обструкции 
выходного тракта ЛЖ при отсутствии признаков врожденных 
и приобретенных пороков сердца, гипертонической болезни, ИБС 
и других заболеваний, которые сопровождаются развитием про-
цессов гипертрофии. Типичными являются морфологические 
изменения: массивная гипертрофия миокарда, аномалия архи-
тектоники сократительных элементов миокарда (гипертрофия 
и дизориентация мышечных волокон), фибротические изменения 
мышцы сердца, значительно выраженные нарушения нормальной 
взаимной ориентации мышечных волокон и фиброзиты эндо-
карда межжелудочковой перегородки, патология мелких интра-
миокардиальных сосудов. Помимо гипертрофии миофибрилл при 
гистологическом исследовании часто можно выявить миокарди-
одистрофию (рис. 1).

Таким образом, гипертрофическая кардиомиопатия —  это забо-
левание, которое характеризуется левожелудочковой гипертрофией, 
усиленной систолической сокращаемостью и диастолической дис-
функцией, связанной с дискомплексацией (disarray) волокон мио-
карда. Гипертрофия миокарда при ГКМП чаще наиболее выражена 
в области межжелудочковой перегородки (МЖП), то есть является 
асимметричной. Примерно у одного из четырех больных ГКМП 
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в состоянии покоя отмечается обструкция оттока из ЛЖ с форми-
рованием гипертрофической обструкивной кардиомиопатии.

Распространенность патологии в популяции —  0,2–0,3% от общей 
численности населения. Согласно данным совместного согласитель-
ного документа специалистов Американского общества кардиологов 
(АСС/АНА) и Европейского общества кардиологов (ESC), ГКМП 
является относительно частой патологией (1 случай на 500 в общей 
взрослой популяции). При отсутствии отечественных эпидемио-
логических исследований можно предположить не менее 300 000 
больных ГКМП в России. Следует также учесть, что у десятой части 
заболевших выявляется обструкция выходного тракта левого желу-
дочка, являющаяся независимым предиктором внезапной смерти 
и требующая хирургической коррекции (многочисленные ссылки 
представлены ниже в соответствующих разделах). Следует предпо-
ложить, что только в России у этой категории пациентов необхо-
димо выполнить почти 30 тысяч операций!

Достижением последних лет является когортное исследование 
Maron B. J. et al. большой популяции (1100 пациентов) с ГКМП, которое 
идентифицировало значимую корреляционную связь между одно-
моментным пиковым градиентом в выходном тракте левого желу-
дочка (более 30 мм рт. ст.) и негативными сердечно-сосудистыми 
событиями. Учитывая, что первым симптомом болезни может стать 
внезапная смерть, особо актуальными выглядят вопросы ее своев-
ременной диагностики и лечения.

А Б
Б‐атрофия мышечных волокон, 
жировая инфильтрация, 
явления миоцитолизиса
фрагментация мышечных 
волокон, кариолизис при 
ГКМП.

А‐миоцитолизиз, 
контрактурные
изменения мышечных 
волокон при ГКМП.

  А     Б
Рис. 1. А —  гипертрофия миокарда;  

Б —  гистологические проявления изменений в миокарде при ГКМП
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Первые упоминания…

Три пациента с патологией, которую сейчас называют гипер-
трофической кардиомиопатией, были описаны французскими док-
торами еще в 1860-х годах. Патолог Liouville H. в протоколе аутопсии 
отметил следующее: «…левый желудочек увеличен, и стенки его тол-
стые. Имеет место концентрическая гипертрофия 3,5–4,0 см в тол-
щину. При введении указательного пальца из желудочка в выходной 
тракт он плотно зажимается миокардом на 1 см ниже аортального 
клапана. Аортальный клапан не выглядит стенозированным или 
кальцифицированным. При введении большого пальца со стороны 
аортального клапана в выходной тракт левого желудочка не удается 
достичь указательного пальца, введенного с противоположной сто-
роны. Это, по моему впечатлению, происходит из-за обструкции, 
вызванной утолщенным миокардом ниже уровня аортального 
клапана». Описание Liouville H., включающее комбинацию гипер-
трофии миокарда левого желудочка и мышечный субаортальный 
стеноз, не оставляет сомнения, что пациентка страдала гипертро-
фической кардиомиопатией.

Hallopeau F. в 1869 году описал 69-летнего мужчину, на аутопсии 
у которого был выявлен мышечный вал, выступающий в выходной 
тракт левого желудочка, а также склеротически измененная передняя 
створка митрального клапана.

В 1907 году немецкий патолог Schminke A. писал: «…первичная 
гипертрофия, вызывая обструкцию выходного тракта левого желу-
дочка, обусловливает возникновение вторичной гипертрофии непо-
средственно миокарда левого желудочка». Он предположил, что име-
ется порочный круг: септальная гипертрофия приводит к мышечной 
обструкции, которая провоцирует еще большую гипертрофию.

В 1944 году Levy R. L. и von Glahn W. C. опубликовали важную 
статью «Сердечная гипертрофия, вызванная неизвестной причиной», 
в которой отметили, что 3 из 10 пациентов умерли внезапно. Было 
замечено, что на аутопсии во всех случаях имелась выраженная 
гипертрофия миокарда левого желудочка.

В 1957 году Brock R. C. впервые предположил, что обструкция 
в ВТЛЖ может также быть ниже аортального клапана и связана 
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с мышечной субаортальной гипертрофией. В дальнейшем он назвал 
это состояние «функциональной обструкцией левого желудочка», 
или «приобретенным подаортальным стенозом».

В 1958 году Morrow A. G. и Braunwald E. на практике увидели пер-
систирующий градиент давления в ВТЛЖ с субаортальной гипертро-
фией. Они описали 2 случая пациентов с выраженной одышкой и сте-
нокардией, которые имели высокие значения разницы пикового дав-
ления между аортой и ЛЖ на подклапанном уровне. Предполагалось, 
что это относительно редкая врожденная аномалия: дискретная 
подклапанная мембрана. Однако на операции доктор Morrow A. G. 
не увидел никакой мембраны, хотя отметил, что ВТЛЖ был гипер-
трофированным. Обсудив сложившуюся ситуацию, Morrow A. G. 
и Braunwald E. приняли решение измерить градиент на «заведенном» 
сердце, после восстановления гемодинамики и отключения от аппарата 
искусственного кровообращения. Они обнаружили, что обструкция 
и высокие значения разницы давления между ЛЖ и аортой сохра-
нялись, и пришли к выводу, что столкнулись к «новой» патологией. 
Авторы решили, что эти высокие градиенты до операции и после 
операции могут быть объяснены исключительно субаортальной 
мышечной гипертрофией. Сам же Morrow A. G. дал описание своей 
находке на операции: «…Пальцем, введенным в выходной тракт 
левого желудочка, ощущается полусферическая мышечная масса, 
контракционно сжимающаяся во время систолы…».

Важно подчеркнуть огромный вклад в изучение проблемы 
Е. Н. Мешалкина, Л. А. Бокерия, Н. М. Мухорлямова, В. А. Бухарина, 
Н. Р. Палеева, М. С. Кушаковского, А. А. Лякишева, Н. А. Яковлевой, 
В. Н. Коваленко, А. М. Караськова, А. Г. Осиева, собравших в своих 
трудах мировой и многолетний собственный опыт.

Генетические аспекты ГКМП

Общепризнанной является концепция о наследственной природе 
ГКМП. В литературе широкое распространение получил термин 
«семейная гипертрофическая кардиомиопатия». Установлено, что 
большинство всех случаев заболевания являются наследуемыми, при 
этом основным типом наследования является   аутосомно-доминантный 
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при разной степени пенетрантности. ГКМП является генетически 
гетерогенным заболеванием, причиной которого являются более 
2000 различных мутаций нескольких генов, описанных к настоя-
щему времени, кодирующих белки сердечного саркомера и неко-
торые несаркомерные белки. Типичная картина заболевания рас-
сматривается как генетически обусловленная болезнь сердечного 
саркомера. К настоящему времени известны 11 белковых компо-
нентов, выполняющих контрактильную, структурную или регу-
ляторную функции, дефекты которых наблюдаются при ГКМП. 
К трем наиболее распространенным мутантным генам, вызыва-
ющим ГКМП, относятся: бета-миозин тяжелая цепь (первый иден-
тифицированный), миозин-связывающий белок С и сердечный тро-
понин Т. У детей до 13 лет чаще встречается «скрытая мутация» без 
признаков гипертрофии левого желудочка при эхокардиографии 
(ЭхоКГ) исследовании.

Существенное ремоделирование левого желудочка со спонтанным 
возникновением гипертрофии его происходит на фоне ускоренного 
роста ребенка в течение подросткового периода и со всей морфоло-
гической выраженностью обычно завершается в момент физической 
зрелости (около 17–18 лет). Кроме того, исследованиями показано, что 
мутация гена миозина, связывающего белок С или Т-тропонин, могут 
фенотипически проявляться лишь в среднем и пожилом возрасте 
и поздним развитием гипертрофии ЛЖ. Лабораторный ДНК-анализ 
мутантных генов является окончательным методом диагностики ГКМП. 
Эти открытия позволили внедрить в клиническую практику генетиче-
ское тестирование и молекулярную диагностику Возможность гене-
тического скрининга всех членов семьи пациента с ГКМП явилась 
важнейшим клиническим применением данного метода. Алгоритм, 
позволяющий классифицировать гипертрофию ЛЖ, представлен 
ниже (рис. 2). Немаловажное значение имеет тот факт, что при поста-
новке диагноза ГКМП следует определить дифференциальный диа-
гноз с заболеваниями, приводящими к гипертрофии миокарда либо 
ассоциированными с ними. Развитие гипертрофии миокарда наблю-
дается не только при ГКМП, но и при других генетических заболева-
ниях. По этой причине диагноз ГКМП должен быть поставлен, учи-
тывая не только клиническую картину, но и генетическое исследование.
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Гипертрофия ЛЖ

Генетический субстрат не 
определен

+
Нет проявлений 
системного, 

метаболического  или 
мультиорганного

синдрома 
ассоциированного с ГЛЖ.

Мутация
саркомера

(+)

Системный, метаболический 
или мультиорганный
синдром ассоциированый с 
ГЛЖ с/без определения 
мутантного гена.

Гипертрофическая кардиомиопатия
[Синдром]*

ГКМП

*Например: синдром Нунана с кардиомиопатией; Maron и др.

Обструкция выходного тракта левого желудочка (ВТЛЖ)
Динамическая обструкция ВТЛЖ усугубляет тяжесть уже суще-

ствующих аномалий. Степень обструкции ВТЛЖ является важным 
фактором, определяющим клинические проявления заболевания, 
и напрямую влияет на прогноз.

Выделяют следующие основные морфологические типы ГКМП 
(рис 3, 4, 5):

А. Асимметричная ГКМП:
1. Обструктивная: с тотальной и субтотальной гипертрофией 

межжелудочковой перегородки и сосочковых мышц (с мышечным 
субаортальным стенозом).

2. Необструктивная: а) с гипертрофией свободной передней или 
передне-боковой стенки левого желудочка; б) с гипертрофией вер-
хушечного (апикального) отдела левого желудочка; в) с гипертро-
фией базальных отделов межжелудочковой перегородки.

Б. Симметричная ГКМП: с концентрической гипертрофией 
левого желудочка. 

К асимметричному типу (наиболее частому) относятся 
ГКМП с гипертрофией базальных отделов межжелудочковой 

Рис. 2. Алгоритм определения возникновения гипертрофии ЛЖ
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  перегородки, с гипертрофией межжелудочковой перегородки 
на  всем ее протяжении (тотальной) или только ее передней 
и верхней части (субтотальной), с гипертрофией верхушечного 
отдела левого желудочка (апикальная ГКМП), с гипертрофией 
передней или передне-боковой свободной стенки левого желудочка. 
К симметричному типу принадлежит ГКМП, отличающаяся рав-
номерной концентрической гипертрофией миокарда левого желу-
дочка, значительным увеличением массы сердца, но без признаков 
обструкции (затруднения пути оттока крови).

А Б В

Рис. 3. Варианты ГКМ

Рис. 4. Макропрепарат сердца. Выраженная концентрическая гипертрофия 
стенок ЛЖ. Вес сердца 850,0 гр. Толщина стенки ЛЖ 2,0*2,0*1,9*2,2 см. В проекции 

митрального клапана одностворчатый механический протез

А – нормальное сердце  
Б – диффузная ГКМП 

В – асимметричная ГКМП
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Важное значение имеет деление ГКМП на необструктивные 
и обструктивные, поскольку обструкция существенным образом 
влияет на течение и прогноз заболевания. К обструктивной форме 
относят определенный анатомический тип ГКМП, характеризую-
щийся тотальной или субтотальной гипертрофией межжелудочковой 
перегородки, которая выбухает в полость левого (иногда правого) 
желудочка, часто сочетается с гипертрофией сосочковой мышцы, ее 
укорочением и утолщением (фиброзом) передней створки митраль-
ного клапана; последняя становится малоподвижной, прикрывая 
пути оттока крови из левого желудочка и вызывая митральную 
регургитацию. Обструкция нередко усугубляется и за счет ком-
пенсаторной гипертрофии свободной стенки левого желудочка. 
В результате развивается мышечный субаортальный (подклапанный) 
стеноз с механической систолической обструкцией оттока крови 
из левого желудочка.

Наиболее распространенным (55–90%) морфологическим вари-
антом ГКМП является асимметричная гипертрофия МЖП, которая 
либо охватывает всю перегородку, либо локализуется в ее базальной 
части. В зависимости от наличия или отсутствия градиента систо-
лического давления в полости ЛЖ, ГКМП и разделяют на обструк-
тивную и необструктивную. При этом асимметричная гипертрофия 
МЖП может быть как обструктивной, так и необструктивной. 
По мнению ряда авторов, выделенные типы гипертрофии у больных 
ГКМП являются, по существу, двумя стадиями одного и того же 
процесса. Первичная асимметричная гипертрофия МЖП приводит 

Рис. 5. ГКМП. Выраженная асимметричная гипертрофия МЖП. Толщина МЖП 
4,5 см. Масса сердца 580 гр.
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к сужению выносящего тракта ЛЖ, в ответ на что развивается вто-
ричная компенсаторная гипертрофия свободной стенки желудочка.

В зависимости от выраженности утолщения миокарда условно 
выделяют 3 степени гипертрофии: 1) умеренная гипертрофия —  
15–20 мм; 2) средней степени —  21–25 мм; 3) выраженная гипер-
трофия —  более 25 мм.

Различают 3 гемодинамических варианта обструктивной ГКМП:
 y с субаортальной обструкцией в покое (базальная обструкция);
 y с лабильной обструкцией (колебания градиента давления (ГД) 
в связи с изменениями нагрузки на ЛЖ при изменении АД, вли-
янии дыхательных фаз);

 y с латентной обструкцией (в покое градиента давления нет, но он 
появляется при физической нагрузке).
По клинико-физиологической классификации Нью-Йоркской 

сердечной ассоциации различают несколько стадий обструктивной 
ГКМП:

 y I стадия —  градиент давления в выходном тракте ЛЖ не превы-
шает 25 мм рт. ст.; больные в этой стадии обычно не предъяв-
ляют жалоб;

 y II стадия —  градиент давления до 36 мм рт. ст.; жалобы появля-
ются при физической нагрузке;

 y III стадия —  градиент давления до 44 мм рт. ст.; больных беспо-
коит одышка, стенокардия;

 y IV стадия —  градиент давления превышает 45 мм рт. ст., иногда 
достигает критических величин до 185 мм рт. ст.; в этой стадии 
при устойчивости высокого градиента давления возникают нару-
шения гемодинамики и соответствующие им клинические про-
явления.

Патологическая физиология ГКМП

Любой анатомический тип ГКМП в функциональном отношении 
характеризуется диастолической недостаточностью левого желу-
дочка, полость которого деформирована за счет гипертрофии тех 
или других его отделов, систолический объем уменьшен по срав-
нению с нормой, а стенки неподатливы, нерастяжимы, ригидны 
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из-за их гипертрофии. При обструктивных формах ГКМП с суба-
ортальным стенозом (30–50% больных) дополнительно нарастает 
препятствие к опорожнению за счет появления градиента давления 
между аортой и левым желудочком. Все это приводит к повышению 
конечного диастолического давления в левом желудочке и давления 
в левом предсердии, застою в малом круге кровообращения.

Анатомической особенностью при ГКМП являются изменения 
передней створки митрального клапана, которая расположена под 
углом к плоскости последнего, утолщена и впадает в просвет выно-
сящего тракта ЛЖ, образуя дополнительное препятствие крово-
току. Приблизительно в 5% случаев градиент давления возникает 
по причине значительной среднежелудочковой или папиллярной 
гипертрофии, включая аномальное прикрепление переднелате-
ральной папиллярной мышцы непосредственно в переднюю створку 
митрального клапана.

А

Б

В

А    ‐ начало систолы
Б,В ‐ середина систолы

ПДСМК

ЛЖ

ЛП

Ао

МР

ГД ВОЛЖ

МР

ГД ВОЛЖ

ПДСМК

Рис. 6. МРТ больного с ГКМП, длинная ось (А, Б, В). ПДСМК —  переднесистолическое 
движение митрального клапана, ГД ВОЛЖ —  градиент давления в выходном отделе 

левого желудочка
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Наиболее распространенным местом локализации обструкции 
в ВТЛЖ является митрально-септальный контакт вследствие перед-
несистолического движения митрального клапана (SAM) (рис. 8).

Диастола Систола

МЖП
МЖП

Ао Ао

ЛП
ЛП

ЛЖ ЛЖ

ПСМК
ПСДМК

Ао‐ аорта, ЛЖ‐ левый желудочек, ЛП‐ левое предсердие, 
МЖП‐ межжелудочковая перегородка, ПСМК‐ передняя створка митрального клапана,

ПСДМК‐ переднесистолическое движение митрально клапана.

Рис. 7. МРТ-исследование при ГКМП

Рис. 8. Схематичное изображение формирования механизма эффекта «Вентури» 
в выходном отделе ЛЖ

Переднесистолическое движение 
передней створки МК.

АГП

ПСДМК
Градиент 
ВОЛЖ

МР

Начало систолы Ранняя систола Середина систолы

АГП‐ассиметричная гипертрофия перегородки; ПСДМК‐ переднесистолическое
движение митрального клапана; МР –митральная регургитация.
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Доказана количественная взаимосвязь между временем возник-
новения и продолжительностью митрально-септального контакта 
и выраженностью градиента в ВТЛЖ. Тяжесть обструкции опре-
деляется величиной градиента давления между левым желудочком 
и аортой. Достаточно точно градиент измеряется постоянно-вол-
новым допплеровским датчиком. Поток в выходном отделе левого 
желудочка имеет характерную форму с медленным нарастанием 
скорости и среднесистолическим турбулентным пиком, совпада-
ющим по времени с митрально-септальным контактом. При импуль-
сно-волновом допплеровском исследовании потока в ВТЛЖ до зоны 
митрально-септального контакта регистрируется характерная форма 
потока «клешня омара» с резким замедлением потока в момент кон-
такта створки с перегородкой. Чем дольше по времени продолжа-
ется контакт, тем тяжелее выраженность обструкции.

В механизме обструкции на уровне митрального клапана главное 
значение имеет локальное утолщение межжелудочковой перегородки 
с выпуклостью в сторону ЛЖ (обратная кривизна, которая меняет 
форму желудочка на серповидную) и связанное с этим изменение 
направленности потока изгнания. Поток изгнания направлен под 
углом к створкам митрального клапана, что создает все большее 
сопротивление потоку и все сильнее створка толкается к перего-
родке до достижения контакта и далее сдвигается по перегородке 
вверх, подготавливая условия для возникновения митральной регур-
гитации. Существует несколько объяснений переднесистолического 
движения передней створки МК:

а) высокоскоростная струя крови в выносящем тракте левого 
желудочка притягивает створки МК (эффект Вентури);

б) неправильно ориентированные сосочковые мышцы, которые 
при сокращении тянут митральный клапан в сторону межжелудоч-
ковой перегородки;

в) митральный клапан изначально смещен в сторону вынося-
щего тракта, что создается гиперкинетичной задней стенкой ЛЖ. 
Эхокардиографическое наблюдение показывает, что аппарат МК 
играет важную роль в возникновении обструкции выносящего 
тракта ЛЖ и вносит вклад в создание градиента давления, опре-
деляемого ниже аортального клапана —  в выносящем тракте ЛЖ.
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Эффект Вентури, по-видимому, имеет определенное значение, 
когда створка очень близко подходит к перегородке, но SAM-феномен 
вызывается, главным образом, «выталкивающей силой потока» 
(«pushing forces of flow»). Кроме того, следует учитывать такие фак-
торы как длина и натяжение хорд, длина створок митрального кла-
пана, угол плоскости кольца митрального клапана к оси желудочка. 
Если папиллярные мышцы не смещены кпереди, то не может обра-
зоваться угол между потоком и створками. Если хорды не длинные 
и хорошо натянуты, то SAM также не образуется. SAM с митраль-
но-септальным контактом является наиболее распространенной 
причиной обструкции входного тракта, хотя встречаются и другие 
варианты.

Большое клиническое значение имеет разграничение обструк-
тивной и необструктивной форм ГКМП, основывающееся на при-
сутствии или отсутствии градиента левожелудочкового оттока 
в покое и/или при нагрузке. Следующий важный момент —  это 
локализация обструкции. Обструкция может быть в субаортальном 
отрезке или в средней части полости ЛЖ. Причиной возникно-
вения субаортальной обструкции является переднее систоличе-
ское движение створок митрального клапана и среднесистоличе-
ский контакт с межжелудочковой перегородкой. На сегодняшний 
день специалисты пришли к единому мнению о том, что субаор-
тальный градиент (30 мм рт. ст. и больше) и связанное с ним повы-
шение внутрижелудочкового давления являются признаками суще-
ствования истинного препятствия оттоку и, тем самым, представ-
ляют собой патофизиологическую и прогностическую значимость 
при диагностике пациентов с гипертрофической обструктивной 
кардиомиопатией.

Необходимо учитывать, что обструкция оттока свидетель-
ствует о потенциальной прогрессии заболевания, поскольку про-
цесс развития патологических процессов неуклонно продолжа-
ется. Механизм развития патологических процессов при ГКМП 
представлен на рис. 9.
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Клиника

Клиническая картина ГКМП многообразна, что нашло отражение в выде-
лении различных классических вариантов заболевания: малосимптомный, 
инфарктоподобный, кардиалгический, аритмический, псевдоклапанный, 
декомпенсационный, вегетодистонический, молниеносный, смешанный.  
При наличии у больного ГКМП клинические признаки могут воз-
никнуть в любом возрасте (как у младенца в первые дни жизни, так 
и у человека, достигшего 90 лет и более). Клиническое течение заболе-
вания достаточно вариабельно: состояние пациента может оставаться 
стабильным на протяжении длительного времени —  более 25% паци-
ентов с ГКМП доживают до 75-летнего возраста и более. Тем не менее, 
заболевание некоторых пациентов может сопровождаться неблаго-
приятными клиническими событиями, к которым чаще всего отно-
сятся внезапная смерть, эмболический инсульт и последствия сер-
дечной недостаточности.

Диагностические критерии ГКМП 
 y  Данные анамнеза с наличием семейных случаев заболевания, 

молодой и средний возраст больных.
 y Жалобы на боли в области сердца, слабость, одышку, обмороки, 
особенно при физической нагрузке, перебои в области сердца.

Ремоделирование желудочка с 
симметричной или асимметричной 

гипертрофией ЛЖ в результате  
дизорганизации и фиброза 

миокарда 

Субаортальное утолщение  и 
последующая обструкция ВОЛЖ 
вследствие гипертрофии ЛЖ

Обструкция ВОЛЖ приводит 
к снижению ФВ, повышает 

КДД , что приводит к 
ухудшению релаксации 
миокарда в диастолу

Эти изменения ведут к 
увеличению МР, перегрузке  

легочного русла, диастолической
недостаточности

Эти изменения формируют замкнутый круг  
где обструкция приводит к еще большей 

обструкции

ПСДМК как результат 
гипертрофии ВОЛЖ 
и/или смещения 

папиллярных мышц.
ПСДМК  увеличивает 
обструкцию ВОЛЖ

Рис. 9. Схема развития патологических процессов при ГКМП
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 y Нарушения ритма сердца, синкопальные состояния, внезапная 
смерть среди родственников.

 y Кардиомегалия.
 y Систолический шум над верхушкой сердца или у левого края 

грудины в третьем —  четвертом межреберье, сохранение II тона 
на аорте.

 y Электрокардиографические и рентгенологические признаки 
гипертрофии миокарда левого желудочка.

 y Эхокардиографические признаки гипертрофии миокарда с умень-
шением полостей желудочков, при обструктивной ГКМП —  
гипертрофия межжелудочковой перегородки, ее гипокинезия, 
обструкция выходного тракта левого желудочка.

 y Отсутствие признаков воспалительного процесса.
 y Отсутствие связи развития заболевания с инфекционным или 

каким-нибудь другим этиологическим фактором.
 y Отсутствие признаков ИБС, ревматизма, порока сердца, гиперто-

нической болезни, миокардита, рубцовых изменений миокарда, 
по данным радиоизотопного исследования с таллием.
В отличие ГКМП для стеноза устья аорты характерны: рас-

ширение восходящей части аорты, кальциноз аортального кла-
пана, расширение при перкуссии сосудистого пучка во втором 
межреберье, максимальная локализация систолического шума 
во втором межреберье справа, утолщение и уплотнение створок 
аортального клапана и стенок аорты и уменьшение систоличе-
ского расхождения створок аортального клапана, что выявля-
ется при эхокардиографии.

Наблюдения показывают, что неблагоприятные клинические 
события в большинстве случаев развиваются по следующим сцена-
риям, требующим применения соответствующей стратегии лечения:

 y высокий риск преждевременной внезапной смерти;
 y прогрессирующая симптоматика, в основном касающаяся одышки 

при физической нагрузке, болей в груди (как характерных для 
стенокардии, так и нетипичных), помутнения сознания, включая 
обморочные, близкие к обморочным и предобморочные состо-
яния (например, головокружение) при сохраненной левожелу-
дочковой систолической функции;
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 y прогрессирование заболевания с формированием застойной сер-
дечной недостаточности терминальной стадии с ремоделирова-
нием ЛЖ и развитием систолической дисфункции;

 y осложнения, связанные с фибрилляцией предсердий (ФП), 
включая эмболический инсульт. На сегодняшний день до конца 
не выяснено, что конкретно влияет на увеличение выживае-
мости некоторых пациентов с ГКМП. Возможно, благоприятный 
прогноз и нормальный показатель продолжительности жизни 
зависит от того, являются ли генетические мутации доброкаче-
ственными. ГКМП, вероятнее всего, необходимо рассматривать 
как комплексное заболевание, которое у некоторых пациентов 
может вызвать тяжелые клинические последствия и преждевре-
менную смерть.
Одышка —  наиболее распространенный симптом ГКМП, встре-

чающийся более чем у 90% пациентов и являющийся, в большей 
степени, последствием повышенного левожелудочкового диасто-
лического давления, которое, в свою очередь, возникает по при-
чине нарушения наполняемости желудочка, вызванного диастоли-
ческой дисфункцией.

Стенокардия. Различные процессы могут способствовать раз-
витию стенокардии. Частично это происходит из-за значительно 
увеличенной миокардиальной массы и, как следствие, возник-
шего дисбаланса между объемом поступающего кислорода в срав-
нении с необходимым потреблением, утомляемость, предобмо-
рочные состояния и обмороки. Боль в грудной клетке напоминает 
типичную стенокардию, поскольку возникает вследствие недоста-
точности коронарного кровотока при значительной гипертрофии 
миокарда. Причиной диагностических ошибок при ГКМП у лиц 
молодого возраста является неверная трактовка болевых ощущений 
в области сердца, которые расцениваются как проявления нейро-
циркуляторной дистонии. Основанием для постановки диагноза 
дистонии являются субъективные ощущения больных (общие про-
явления невроза, ноющие боли в области сердца, плохая переноси-
мость значительных физических нагрузок), низкое систолическое 
АД, наличие неинтенсивных, изменяющихся при перемене поло-
жения тела систолических шумов.
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Обмороки. В связи с тем, что мышечная обструкция резко усили-
вается при физическом напряжении, когда одновременно увеличива-
ется потребность миокарда в кислороде, первым проявлением болезни 
могут быть обморочные состояния при внезапном увеличении физи-
ческой нагрузки. Обморочные состояния, возникающие вследствие 
увеличения обструкции или в результате аритмий, должны всегда 
служить поводом к обследованию на ГКМП. Обмороки могут быть 
вызваны нарушениями сердечного выброса, происходящими во время 
физической нагрузки, или аритмией. Также достаточно распростра-
нены предобморочные состояния, возникающие в положении стоя. 
Обморочные и предобморочные состояния среди взрослых пациентов 
с ГКМП не рассматриваются как жизнеугрожающие (как, например, при 
стенозе аортального клапана); у некоторых пациентов они возникают 
в течение многих лет, причем без ухудшения клинической картины. 
Однако у детей и подростков предобморочные и обморочные состо-
яния являются признаками высокой степени риска внезапной смерти.

Нарушения ритма сердца —  наиболее частая причина внезапной 
сердечной смерти (ВСС) при ГКМП. Отмечают клинически бессим-
птомное течение аритмий (25% случаев), как правило, при непосто-
янной желудочковой тахикардии, а также клинически манифести-
рующие аритмии, сопровождающиеся типичными субъективными 
признаками в виде сердцебиения, «перебоев» в работе сердца. Спектр 
аритмий сердца разнообразен: экстрасистолия, наджелудочковые 
и желудочковые тахикардии, брадиаритмия, фибрилляция пред-
сердий и желудочков, блокада передней и левой ножки пучка Гиса. 
Причинами аритмий считают морфологическую дезорганизацию 
миофибрилл, наличие дополнительных проводящих путей, триг-
гером —  ишемию миокарда.

Усиление сердцебиения, ночная пароксизмальная одышка, застойная 
хроническая сердечная недостаточность и головокружение встреча-
ются реже, тем не менее отмечены случаи развития острой сердечной 
недостаточности со смертельным исходом. Интенсивность проявления 
многих симптомов может увеличиваться при физической нагрузке

Внезапная сердечная смерть. С момента современного описания 
ГКМП Tiare в 1958 году ВСС рассматривалась в качестве самого опас-
ного, чаще всего непредвиденного осложнения, а также в качестве 
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основной причины преждевременной смерти от данного заболе-
вания. Внезапная смерть может стать первым проявлением ГКМП, 
причем в большинстве случаев это происходит в утренние часы 
(после пробуждения и без каких-либо предвещающих симптомов). 
Несмотря на то, что ВСС чаще всего встречается среди подростков 
или молодых людей (младше 30–35 лет), риск ее возникновения 
остается на протяжении всей жизни.

Исследование, пересмотревшее эпидемиологию и профиль смерт-
ности при ГКМП, было опубликовано Barry J. Maron и др. (рис. 10). 
В исследование вошли 750 больных с ГКМП. Было установлено 3 
отличительных события, произошедших преимущественно в раз-
личные периоды жизни:

 y ВСС часто происходили у молодых больных, однако без четкой 
привязке к определенной возрастной группе. Наибольшее коли-
чество смертей связанных с СН, происходили в среднем воз-
расте и позже;

 y смерть вследствие инсульта, обычно эмболического, ассоции-
рованного с

 y фибрилляцией предсердий, практически ограничивается пожи-
лыми пациентами;

 y относительно сердечной недостаточности, связанной с ежегодной 
летальностью, среди возрастных групп не выявлено статисти-
чески достоверных различий;

 y существующие на сегодняшний день данные свидетельствуют 
о том, что основным механизмом развития ВСС при ГКМП 
является желудочковая тахиаритмия. Желудочковая аритмия, 
кроме того, является характерной особенностью ГКМП среди 
взрослых пациентов. При амбулаторном суточном холтеровском 
ЭКГ-мониторировании желудочковая аритмия выявляется у 90% 
взрослых пациентов.

Факторы риска внезапной сердечной смерти при ГКМП
 y Большие факторы риска: перенесенная клиническая смерть 

из-за фибрилляции желудочков, спонтанная устойчивая желу-
дочковая тахикардия, необъяснимые обмороки, семейный ана-
мнез внезапной сердечной смерти, толщина МЖП более 30 мм, 
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аномальная реакция (снижение) артериального давления при 
нагрузке у пациента моложе 40 лет, неустойчивая желудочковая 
тахикардия при холтеровском мониторинге (больше 3 комплексов 
с ЧСС более 120 в 1 мин.)*.

 y Малые факторы риска: сопутствующая фибрилляция предсердий, 
миокардиальная ишемия, обструкция ВТЛЖ с градиентом в покое 
больше 30 мм Hg, мутация высокого риска.
Проблемой стратификации риска является то, что каждый фактор 

риска имеет относительно низкую положительную прогностическую 
ценность для ВСС. Отсутствие факторов риска придает пациенту 
и врачу в какой-то мере уверенность в том, что риск ВСС низкий. 
Присутствие одного фактора риска очень распространено среди 
больных ГКМП, в то время как ВСС редка. Несколько факторов 
риска могут присутствовать у пациента одновременно, что значи-
тельно повышает индивидуальный риск ВСС. Индикатором риска 
ВСС при ГКМП считается объем левожелудочковой гипертрофии. 
В исследовании, проведенном Barry J. Maron, установлена прямая 
связь между занятиями спортом и риском ВСС у пациентов с ГКМП.

В настоящее время большинство клиницистов согласны с тем 
утверждением, что наличия двух и более факторов риска достаточно 
для определения показаний к имплантации кардиовертера-дефи-
бриллятора (ИКД). Учитывая ограниченное количество данных, 
свидетельствующих об эффективности медикаментозной терапии 

Эпидемиология и профиль смертности 
при ГКМП
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Рис. 10. Эпидемиология ГКМП среди различных возрастных групп
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Таблица 1
Рекомендации по профилактике внезапной сердечной смерти

Класс1 Уровень2

Пациентам с ГКМП рекомендуется избегать участия 
в спортивных соревнованиях

С

Имплантация ИКД рекомендуется пациентам после оста-
новки сердца, возникшей вследствие ЖТ или ФЖ, или тем, 
у кого была спонтанная устойчивая ЖТ с потерей созна-
ния или гемодинамическими нарушениями, предположи-
тельная продолжительность жизни которых >1 года

1 В

Шкала «НСМ Risk-SCD» рекомендуется для оценки риска 
внезапной смерти в течение 5 лет у пациентов >16 лет, у ко-
торых в анамнезе нет эпизодов реанимации по поводу эпи-
зодов ЖТ/ФЖ или спонтанной устойчивой ЖТ с потерей 
сознания или гемодинамическими нарушениями

1 В

Рекомендуется, чтобы 5-летний риск ВСС оценивался 
во  время первичного обследования и  в  дальнейшем по-
вторно оценивался каждые 1–2 года или при изменениях 
клинического статуса

1 В

Имплантация ИКД должна рассматриваться для пациен-
тов с прогнозируемым 5-летним риском внезапной смер-
ти >6% и  прогнозируемой продолжительностью жиз-
ни >1 года после детального клинического обследования, 
учитывающего пожизненный риск осложнений и влияния 
ИКД на образ жизни, социо-экономический статус и пси-
хологическое здоровье

llа В

Имплантация ИКД может быть рассмотрена в отношении 
пациентов с  прогнозируемым 5-летним риском внезап-
ной смерти >4% и <6% и прогнозируемой продолжитель-
ностью жизни >1 года, после детального клинического об-
следования, и учитывающего пожизненный риск осложне-
ний и влияния ИКД на образ жизни, социально-экономи-
ческий статус и психологическое здоровье

в

в профилактике ВСС при ГКМП, ИКД стал первой линией терапии. 
В настоящее время ИКД-терапия для вторичной профилактики ВСС 
у взрослых пациентов с ГКМП оценивается как класс I показаний 
(уровень доказательности B) и как IIa класс показаний для первичной 
профилактики (уровень доказательности C). Рекомендации по про-
филактике внезапной сердечной смерти представлены в таблице 1.
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Имплантация ИКД может рассматриваться для пациен-
тов с прогнозируемым 5-летним риском внезапной смер-
ти <4% только если имеются клинические проявления с до-
казанной прогностической значимостью и  в  случае, если 
пожизненный риск осложнений и влияния ИКД на образ 
жизни, социально-экономический статус и  психологиче-
ское здоровье предполагают преимущество ИКД терапии

в

Имплантация ИКД не рекомендуется пациентам с прогно-
зируемым 5-летним риском внезапной смерти <4% и  от-
сутствием других клинических проявлений, имеющих до-
казанную прогностическую значимость

III В

ИКД —  имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор; ФЖ —  фибрилляция желудоч-
ков; ЖТ —  желудочковая тахикардия.

Клиническая оценка пациентов с обструктивной гипертро-
фической кардиомиопатией

Оценка выраженности симптомов
Пациенты —  кандидаты для этаноловой септальной аблации 

(ЭСА) —  должны иметь выраженную клинику хронической сер-
дечной недостаточности (III —  IV функционального класса по NYHA). 
Исключение может быть сделано для пациентов с клиникой II функци-
онального класса, страдающих неаритмогенными обморочными или 
предобморочными состояниями или страдающих болью в грудной 
клетке без необходимости реваскуляризации. Пациенты должны 
быть симптоматическими, несмотря на оптимальную медикамен-
тозную терапию b-блокаторами, верапамилом или дизопирамидом.

Оценка сердечной анатомии и гемодинамики
Позволяет определить не только анатомический тип ГКМП (пат-

терн), но и оценить градиент в ВТЛЖ, оценить морфологию МЖП 
и ее взаимоотношение с митральным клапаном, а также визуализи-
ровать сам митральный клапан, что крайне необходимо для исклю-
чения его сопутствующей патологии и аномального развития.

В соответствии с классификацией Maron B. J. (1981) выделяют 
4 анатомических типа (паттерна) (рис. 11):

Тип I —  гипертрофия вовлекает только базальный отдел МЖП.
Тип II —  гипертрофия вовлекает всю МЖП.
Тип III —  гипертрофия вовлекает перегородку, переднюю и пере-

днелатеральную стенки левого желудочка.
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Тип IV —  прочие локализации: верхушка, задняя, латеральная 
стенки левого желудочка.

Базальный
отдел МЖП Вся МЖП

Вся МЖП, 
передняя и
переднелате- 
ральная
стенка

Прочие
локализации

задняя 
стенка 
ЛЖ 

 задние 
сегменты 
МЖП 

передне-
боковые 
отделы 

задняя 
створк

а

перед
няя

створк

передние
сегменты 
МЖП 

Рис. 11. Классификация анатомических типов (паттернов) гипертрофической 
кардиомиопатии по Maron B. J.

Распространенность гипертрофии имеет важное значение для 
стратификации риска пациента, но решающую роль при отборе 
пациента для ЭСА играет в большей степени не распространен-
ность гипертрофии, а уровень обструкции. Пациенты с обструк-
цией именно ВТЛЖ могут быть подвергнуты ЭСА.

Оценка градиента давления в ВТЛЖ
У пациентов с выраженными симптомами хронической сердечной 

недостаточности пиковый градиент давления в ВТЛЖ в 50 мм рт. ст. 
является пограничным значением для определения показаний к вме-
шательству. Обязательно следует оценить выходной тракт и аор-
тальный клапан, чтобы убедиться, что отсутствует стеноз аорталь-
ного клапана и субаортальная мембрана.

Размер перегородки
Критерием ГКМП для взрослого населения считается наличие 

гипертрофии миокарда левого желудочка более 15 мм в одном 
и более сегментах. Однако какая толщина перегородки является 
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оптимальной для этаноловой септальной аблации? Нужно при-
нимать во внимание, что относительно «тонкая перегородка» 
(15–16 мм) повышает риск полной атриовентрикулярной блокады 
и риск возникновения дефекта МЖП, ассоциированный с ятро-
генным инфарктом, в то время как при избыточно «толстой» пере-
городке (более 30 мм) эффективность процедуры ЭСА, вероятно, 
невысока.

Анатомия митрального клапана и папиллярных мышц (таблица 2)
При наличии сопутствующей патологии митрального клапана 

пациент должен быть подвергнут хирургическому вмешательству 
на клапане. Как эхокардиография, так и магнитно-резонансная 
томография позволяют убедиться в том, что независимыми предик-
торами обструкции ВТЛЖ являются избыточная длина передней 
или задней створки, аномальное прикрепление хорд к основанию 
передней створки митрального клапана, натяжение митрального кла-
пана аномальной передней папиллярной мышцей или аномальными 
вторичными хордами, избыточная мобильность «расщепленных» 
папиллярных мышц, врастание переднелатеральной папиллярной 
мышцы в переднюю створку митрального клапана.

Таблица 2
Перечень структурных и функциональных аномалий  

митрального клапана при ГКМП

Папиллярные мышц (ПМ) • гипертрофия ПМ
• сращение передней группы ПМ
• смещение медиальной группы ПМ
• добавочные ПМ
• апикальное смещение ПМ
• «бифуркация» («расщепление») головок ПМ
• фиброз ПМ

Створки митрального кла-
пана

• Избыточная площадь и длина митральной 
створки

• «Перкуссионная» травма передней створки

Митральное фиброзное 
кольцо (ФК)

• кальцификация митрального ФК
• сниженная систолическая экскурсия ФК

Сухожильные хорды • отрыв хорд
• «слабость» («избыточность») хорд
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Методы диагностики ГКМП

Составление родословной с информацией о трех-четырех поко-
лениях семьи помогает подтвердить генетическую причину забо-
левания и выявляет других членов семьи, у которых есть риск раз-
вития болезни.

При физикальном исследовании больных с ГКМП определяют 
признаки, характерные:

А. Для гипертрофии левого желудочка:
 y усиление или двойной верхушечный толчок;
 y смещение левой границы относительной тупости сердца влево 
и вниз;
Б. Для обструкции его выходного отдела:
систолическое дрожание вдоль левого края грудины;
дующий систолический шум на верхушке и по левому краю гру-

дины, усиливающийся при физической нагрузке, пробе Вальсальвы, 
когда уменьшающаяся преднагрузка ЛЖ ведет к усилению сократи-
мости миокарда, вызывает возрастание степени обструкции и, следо-
вательно, нарастание шума и его более раннее появление. Появление 
систолического шума регургитации в области верхушки сердца с ирра-
диацией в левую подмышечную область свидетельствует о дилатации 
левого желудочка и растяжении атриовентрикулярного кольца.

Таким образом, изложенные данные позволяют условно выя-
вить несколько этапов в  течении заболевания: период, когда 
при достаточно отчетливых объективных данных отсутствуют 
или нерезко выражены субъективные проявления; период, 
когда жалобы и объективные симптомы достаточно ярко выра-
жены и, наконец, стадия болезни, когда НК маскирует харак-
терные признаки кардиомиопатии и затрудняет диагностику. 
Внимательное обследование позволяет у подавляющего большин-
ства больных в поликлинике или общетерапевтическом стационаре 
заподозрить правильный диагноз и направить пациента на ранней 
стадии для обследования в специализированный стационар, где 
могут быть использованы более сложные методы исследования 
(эхокардиография, аортография и т. п.).
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Электрокардиография
Одним из  важнейших симптомов, позволяющих запо-

дозрить обструктивную ГКМП, является наличие необъяс-
нимых клиническими данными электрокардиографических 
признаков гипертрофии левого желудочка, особенно в  соче-
тании с патологическими зубцами Q и с систолическим шумом 
изгнания в третьем —  четвертом межреберье слева у грудины. 
У больных ГКМП на ЭКГ обычно имеется картина гипертрофии 
миокарда ЛЖ с несимметричными инвертированными зубцами 
Т и косонисходящей депрессией сегмента ST. Выраженная гипер-
трофия МЖП приводит к появлению патологических зубцов Q, 
что может обусловить ошибочную диагностику острого инфаркта 
миокарда. Патологические зубцы Q при ГКМП обычно глубокие, 
но неуширенные и остроконечные, регистрируются в отведениях 
II, III, avF, в левых грудных отведениях, иногда в отведениях V,-V4. 
Одновременно может уменьшаться амплитуда зубцов R в отведе-
ниях V,-V. Часто регистрируются признаки гипертрофии предсердия 
в виде увеличения и расщепления зубцов Р г.

При верхушечной форме ГКМП ее единственным проявлением 
могут оказаться изменения ЭКГ в виде картины гипертрофии мио-
карда ЛЖ с гигантскими отрицательными зубцами Т в грудных отве-
дениях, глубина которых может превышать 10–15 мм.

Зачастую после процедуры этаноловой септальной аблации 
(ЭСА) возникает блокада правой ножки пучка Гиса (36% по данным 
Talreja D. R. et al. [22]). Поэтому относительным противопоказанием 
к данной процедуре может быть уже существующая блокада левой 
ножки пучка Гиса из-за высокого риска развития полной атрио-
вентрикулярной блокады, возможно, потребующей имплантации 
постоянного ЭКС. Хирургическая миоэктомия (ХМ) может при-
водить к блокаде левой ножки пучка Гиса до 47%. Таким образом, 
наличие блокады правой ножки у таких пациентов доопераци-
онно может свидетельствовать о значительном риске «высокосте-
пенной» атриовентрикулярной блокады, требующей имплантации 
постоянного ЭКС.
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Рис. 12. ЭКГ больной П., 47 лет, с апикальной ГКМП (а), сына 23 лет (б), дочери 
28 лет (в): а —  признаки неполной блокады правой ножки пучка Гиса 

и субэпикардиальной ишемии в передневерхушечной области; б —  изменения 
зубца Т, признаки преждевременной реполяризации желудочков сердца; 

в-признаки неполной блокады правой ножки пучка Гиса, высокие заостренные 
зубцы Т в отведениях Va —  V6

Рентгенография
Рентгенография грудной клетки при ГКМП малоинформа-

тивна. Тень сердца не изменена либо демонстрирует увеличение 
ЛЖ влево. Может быть обнаружено расширение восходящей аорты. 
Кардиомегалия выявляется редко, причем при ГКМП она может быть 
обусловлена гипертрофией миокарда без дилатапии полости ЛЖ.

Менее частые рентгенологические симптомы включают: уме-
ренное увеличение левого предсердия (особенно при наличии 
митральной регургитации), незначительно выраженные застойные 
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явления в малом круге кровообращения, кальцификацию фиброз-
ного кольца митрального клапана, что может повлечь ошибочный 
диагноз ревматического порока сердца.

Эхокардиография
Золотым стандартом диагностики ГКМП является ЭхоКГ. С ее 

помощью при необструктивной ГКМП определяется утолщение стенок 
желудочков, уменьшение полостей сердца, при обструктивной ГКМП —  
значительное утолщение межжелудочковой перегородки (отношение 
толщины перегородки к задней стенки левого желудочка превы-
шает 1,5), плохая подвижность межжелудочковой перегородки при 
хорошей подвижности задней стенки, аномальное движение передней 
створки митрального клапана в период систолы до соприкосновения 
с утолщенной гипокинетической межжелудочковой перегородкой. 
На настоящий момент не существует общепризнанных критериев для 
количественной оценки ГКМП, однако максимальная толщина пере-
городки менее 12 мм считается нормой, в то время как толщина пере-
городки более 14 мм —  патологической для подростков и взрослых. 
Большинство пациентов, имеющих клинические проявления заболе-
вания, имеют толщину перегородки от 20 до 30 мм и более. Анатомически 
аномальная гипертрофия чаще всего располагается в передне-перего-
родочной области, хотя задняя часть перегородки и передняя стенка 
ЛЖ так же часто гипертрофированы (рис. 12).

Рекомендации по трансторакальной эхокардиографии при ГКМП
 y Всем пациентам с ГКМП при первичном обследовании рекомен-

дованы трансторакальная 2D и допплеровская эхокардиография, 
в покое и с пробой Вальсальвы сидя и полулежа —  и затем стоя, 
если повышение градиента давления не было спровоцировано.

 y Рекомендуется измерение максимальной диастолической тол-
щины стенки в 2D по короткой оси во всех сегментах ЛЖ, от осно-
вания до верхушки.

 y Рекомендована тщательная оценка диастолической функции ЛЖ, 
включая пульсовую допплерографию митрального потока, оценку 
тканевой допплеровской скорости на митральном кольце, ско-
рости по легочным венам, систолического давления в легочной 
артерии и измерение размера и объема ЛП.
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 y Пациентам с симптоматикой с пиковым градиентом в выводном 
отделе ЛЖ (в покое или индуцированный3) <50 мм рт. ст. реко-
мендовано проведение 2D или допплеровской эхокардиографии 
при нагрузке —  стоя, сидя или полулежа для выявления провоци-
руемой обструкцией ВТЛЖ и стресс-индуцируемой митральной 
регургитации;

 y У пациентов без симптомов с пиковым градиентом в выводном 
отделе ЛЖ (в покое или индуцированный3) <50 мм рт. ст. реко-
мендовано проведение 2D и допплеровской эхокардиографии 
при нагрузке стоя, сидя или полулежа, в случае, когда наличие 
градиента в ВТЛЖ имеет значение для рекомендаций по образу 
жизни и назначения лекарственной терапии.

       А      Б                В
Рис. 12. ГКМП. А —  МЖП в ср/3–35 мм, в в/3–29 мм; Б —  SAM с длительным 
митрально-септальным контактом; В —  допплер-картирование —  место 
возникновения в период систолы зоны турбулентности (aliasing-эффект) 

и гемодинамической обструкции полости ЛЖ

В ультразвуковые критерии и возможности оценки наличия 
гипертрофической кардиомиопатии входит:

• стандартное двухмерное изображение позволяет оценить гло-
бальный размер и симметрию левого желудочка, в то время как 
М-режим обеспечивает количественное определение отношения тол-
щины перегородки к задней стенке и выявляет передне-систолическое 
движение митрального клапана. Определяются следующие моменты:

– асимметричность гипертрофии миокарда левого желудочка 
при толщине межжелудочковой перегородки более 15 мм при нор-
мальной или увеличенной толщине задней стенки. Учитывая, что 
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заболевание генетически детерминировано, степень гипертрофии 
может быть различной;

– обструкция выносящего отдела левого желудочка, которую опре-
деляют при помощи допплеровского сканирования. Доплеровский 
метод позволяет обнаружить статическую и динамическую обструкцию 
выходного тракта ЛЖ.

Диагностически значимым считают градиент более 30 мм рт. ст. 
в выходном тракте ЛЖ (скорость потока —  в выходном отделе ЛЖ 
2,7 м/с), а также при наличии внутрижелудочковой обструкции 
на уровне средних отделов ЛЖ более 20 мм рт. ст.

Отсутствием признаков обструкции считается наличие гради-
ента давления в ВТЛЖ ниже 25 мм рт. ст.;

– переднесистолическое движение передней створки митрального 
клапана и ее соприкосновение с межжелудочковой перегородкой 
в диастолу (SAM-феномен); систолическое дрожание створок аорты; 
являются: аномалии папиллярных мышц (гипертрофия и топогра-
фические особенности), увеличение размеров створок митрального 
клапана; изменение геометрии ЛЖ (форма «песочных» часов вслед-
ствие сужения выходного тракта).

– непостоянными признаками, характерными для обструктивной 
формы ГКМП, также часто выявляют дилатацию левого предсердия 
(ЛП), митральную регургитацию, а в терминальной стадии и дила-
тацию ЛЖ.

При необструктивной форме ГКМП в качестве критериев использо-
вались следующие признаки: наличие преимущественно равномерной 
(концентрической) или асимметрической гипертрофии миокарда с уве-
личением массы сердца, без признаков обструкции желудочков, а также 
без переднесистолического движения створок митрального клапана.

Метод контрастной эхокардиографии дает существенное под-
спорье в выборе целевой артерии для проведения септальной эта-
ноловой аблации. Введя эхокардиографический контраст через про-
свет окклюзирующего септальный перфоратор OTW баллон, можно 
оценить область перфузии миокарда данной перегородочной ветвью, 
локализацию этой зоны по отношению к области обструкции, оценить 
объем предполагаемого некроза, исключить варианты атипичного кро-
воснабжения папиллярных мышц, свободной стенки левого желудочка.
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Магнитно-резонансная томография
МРТ является уточняющим методом на диагностическом этапе 

(определяется гипертрофия миокарда, сужение/обструкция выво-
дного отдела ЛЖ, более четко визуализируются верхушка и перед-
небоковые отделы, лучшая оценка волюметрических показателей) 
и является приоритетным на этапе контроля выполненного лечения 
(хирургическая резекция, спиртовая редукция миокарда), позволяя 
говорить об объеме повреждения миокарда (рис. 13). Говорить об ана-
лизе обзорных рентгенограмм нецелесообразно ввиду отсутствия 
специфичных признаков.

Рекомендации для проведения магнитно-резонансной томо-
графии при ГКМП

 y МРТ сердца должно выполняться специалистами, имеющими опыт 
в визуализации сердца и оценке заболеваний сердечной мышцы.

 y При отсутствии противопоказаний МРТ сердца рекомендуется 
проводить пациентам с ГКМП, у которых неудовлетворительное 
эхокардиографическое изображение, с целью подтверждения 
диагноза.

 y МРТ сердца с поздним усилением сигнала гадолинием (ПУСГ) 
следует проводить пациентам с предполагаемой апикальной 
гипертрофией или аневризмой.

 y МРТ сердца с ПУСГ следует проводить пациентам с предпола-
гаемым амилоидозом сердца.

 y МРТ сердца с ПУСГ следует проводить пациентам перед сеп-
тальной алкогольной аблацией или миоэктомией для уточнения 
протяженности и распределения гипертрофии и фиброза миокарда.

Рис. 13. МРТ. Слева направо: систола, обструкция ВТЛЖ,  
турбулентный кровоток
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Ангиография, катетеризация левых камер сердца, инвазивное 
определение градиента давления в выходном отделе левого желудочка

В то время как эхокардиография является «золотым стандартом» 
неинвазивной оценки выраженности обструкции в ВТЛЖ, инва-
зивная катетеризация левого желудочка (ЛЖ) часто дает дополни-
тельную информацию и бывает особенно необходимой у пациентов 
с «плохим ультразвуковым окном» или получении противоречивых 
данных при неинвазивной оценке. В этих случаях всем пациентам 
40 лет и старше должна быть предложена инвазивная или КТ коро-
нарная ангиография, до проведения септальной редукции, незави-
симо от наличия типичных болей в грудной клетке, возникающих 
при физической нагрузке. Пациентам с симптомами и неопреде-
ленными результатами неинвазивной визуализации сердца должна 
быть выполнена катетеризация левого и правого отделов сердца для 
оценки тяжести обструкции ВТЛЖ.

Проводится базовая левая вентрикулография для визуализации 
левого желудочка, оценки его морфологии, сократительной способ-
ности. Зачастую у пациентов с ГКМП при выполнении левой вен-
трикулографии можно отметить конфигурацию выходного тракта 
в виде «песочных часов» или «гусиной шеи». При ангиографии часто 
выявляются нормальная или уменьшенная полость левого желудочка, 
увеличение размеров передней папиллярной мышцы, митральная 
регургитация, аномальное движение передней створки митрального 
клапана. Для определения градиента давления в ВТЛЖ применяется 
метод pullback (постепенное подтягивание катетера из левого желу-
дочка в аорту) и метод одномоментной регистрации давления в ЛЖ 
и аорте. Метод одномоментной регистрации является предпочти-
тельным, поскольку позволяет более точно оценить градиент дав-
ления в один и тот же момент времени. Одномоментной регистрации 
давления можно добиться путем использования двух артериальных 
доступов и введения двух ангиографических катетеров (один в ЛЖ, 
другой в аорту) либо путем транссептальной пункции и заведения 
одного из катетеров в ЛЖ, используя венозный доступ. При зонди-
ровании полостей сердца у больных с субаортальным стенозом гра-
диент давления в отдельных наблюдениях достигает 100 мм рт. ст.
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Динамическую обструкцию можно выявить, используя элек-
трокардиостимуляцию, нитраты, пробу Вальсальвы. После потен-
циации экстрастимулами наступает парадоксальный гемодинами-
ческий ответ (снижение пульсового давления и нарастание гради-
ента), характерный и специфичный для данной патологии. Этот 
феномен носит название симптома Brokenbrough —  Braunwald —  
Morrow. Таким образом можно объективизировать выраженность 
обструкции, оценив градиент давления между ЛЖ и аортой после 
«нагрузки».

Ангиография дает возможность оценить наличие анатоми-
чески пригодного септального перфоратора для выполнения эта-
ноловой септальной аблации (ЭСА), поскольку малый диаметр сеп-
тальной ветви (менее 0,5 мм) и раннее деление септального перфо-
ратора (менее 8 мм от места отхождения) могут обусловить большой 
риск аблации нецелевой зоны МЖП. Наиболее удачная проекция 
для оценки целевого сосуда —  это правая передняя косая про-
екция. Следует отметить, что полноценно оценить длину перфора-
тора достаточно сложно, учитывая разрешение ангиографической 
съемки, и он ошибочно может казаться коротким. Важные факторы 
при выборе артерии-кандидата: локализация (как можно прокси-
мальнее к базальным отделам перегородки), а также ширина, длина 
и ангуляция. До 20% больных не имеют «приемлемой» септальной 
ветви для проведения ЭСА.

Информация, даваемая радионуклидными методами при гипер-
трофической картиомиопатии, имеет вспомогательное значение. 
Возможна оценка перфузии миокарда и его сократительной спо-
собности. В качестве радиоактивной метки для радиоиндикаторов 
используется чаще всего Технеций-99m (99mTc). Оценку перфузии 
миокарда проводят визуально и количественно. Миокардиальная 
перфузия и, следовательно, распределение индикатора в нормальном 
миокарде равномерны. Регионарный дефект указывает либо на сни-
женную перфузию, либо на уменьшение количества живого мио-
карда, или сочетание того и другого (рис. 14). Проведение сцин-
тиграфии сердца следует предлагать пациентам с неудовлетвори-
тельной эхокардиографической картиной и противопоказаниями 
к МРТ сердца.



36



37



38



39

Рис. 14. Перфузионные томограммы миокарда с Технецием-99m (99mTc). Вверху —  
исходные изображения перфузии миокарда. Справа —  перфузия в полярных 
координатах целого миокарда —  изображение типа «бычий глаз». Красными 

стрелками указана область гипертрофии миокарда ЛЖ. Внизу —  изображения 
перфузии миокарда после применения спиртовой аблации межжелудочковой 

перегородки. Зелеными стрелками указана область повреждения 
гипертрофированного миокарда ЛЖ после спиртовой аблации

Рекомендации по электрофизиологическому тестированию
 y Инвазивное электрофизиологическое исследование рекомен-
дуется пациентам с документированными персистирующими 
или периодическими наджелудочковыми тахикардиями (тре-
петание предсердий, предсердная тахикардия, атриовентрику-
лярная узловая ре-ентри тахикардия, опосредованная добавоч-
ными проводящими путями тахикардия) и пациентам с син-
дромом раннего возбуждения желудочков для идентификации 
и лечения аблируемого субстрата.

 y Инвазивное электрофизиологическое исследование может быть 
предложено отдельным пациентам с документированными, сим-
птомными, мономорфными устойчивыми (>30 с) желудочковыми 



40

тахикардиями для идентификации и лечения аблируемого арит-
могенного субстрата.

 y Инвазивное электрофизиологическое исследование с програм-
мируемой желудочковой стимуляцией не рекомендуется паци-
ентам для стратификации риска внезапной сердечной смерти.

Методы лечения (рис. 15)
Рекомендации по лечению обструкции выводного тракта левого 

желудочка: общие подходы
 y Пациенты с обструкцией ВТЛЖ (в покое или при нагрузке) по воз-
можности должны избегать прием артериальных и венозных 
дилататоров, включая нитраты и ингибиторы фосфодиэстеразы.

 y Пациентам с впервые возникшей или плохо контролируемой 
фибрилляцией предсердий необходимо порекомендовать вос-
становление синусового ритма и адекватный контроль ритма 
до решения вопроса об инвазивной терапии.

 y Дигоксин не рекомендован пациентам с обструкцией ВТЛЖ 
(в покое или при нагрузке).

Вся популяция с ГКМП
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Рис. 15. Алгоритм выбора терапии для больных с ГКМП



41

Медикаментозная терапия
Основная цель лечения симптоматики при ГКМП направлена 

на регресс симптоматики, связанной с сердечной недостаточностью.
Фармакологическая терапия симптомов при обструктивной 

ГКМП успешна у двух из трех пациентов. При этом следует инди-
видуально подбирать сопутствующую медикаментозную терапию 
в зависимости от возраста пациента и других особенностей клини-
ческой ситуации. Отрицательно инотропные препараты уменьшают 
динамическую обструкцию выходного тракта левого желудочка 
путем снижения ускорения выброса. Снижение ускорения выброса 
уменьшает скорость потока в начале систолы, снижая фронтальное 
сопротивление митрального клапана, задерживая возникновение 
митрально-септального контакта и сокращая градиент. Задержка 
начала триггера для SAM может позволить проявиться хордовому 
натяжению при сокращении папиллярных мышц, обеспечивающих 
определенную «противотягу», предотвращая развитие SAM, иногда 
даже полностью устраняя его.

Бета-блокаторы —  это препараты отрицательного инотроп-
ного действия, традиционно использовавшиеся для лечения ГКМП 
у пациентов с обструкцией и без обструкции. Они уменьшают сим-
патически обусловленный рост градиента при нагрузке и умень-
шают симптомы. На сегодняшний день применение бета-блокаторов 
является предпочтительной стратегией лечения симптомных паци-
ентов с градиентом давления, возникающим во время физической 
нагрузки. Положительное влияние бета-блокаторов в большей сте-
пени заключается в уменьшении частоты сердечных сокращений 
с последующим продлением диастолы и расслабления, а также уве-
личением пассивной желудочковой наполняемости. Данные препа-
раты способствуют снижению ЛЖ сократимости, возможно, умень-
шению миокардиальной ишемии. К потенциальным побочным 
эффектам относится: утомляемость, импотенция, нарушения сна, 
снижение ЧСС.

 y Пропранолол стал первым препаратом, использовавшимся для 
лечения ГКМП. Немного позже начали применять лекарственные 
средства длительного действия, такие как Атенолол, Мето-
пролол и Надолол. Многочисленные результаты   свидетельствуют 
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о   субъективном регрессе симптоматики и улучшении физи-
ческой трудоспособности при применении Пропранолола как 
среди пациентов с обструкцией оттока, так и среди пациентов 
без обструкции. Несмотря на то, что среди некоторых паци-
ентов результатом такой терапии становится улучшение состо-
яния, следует отметить, что существует и отрицательный аспект 
при использовании бета-блокаторов. Так, например, препараты 
данной группы могут оказывать воздействие на процесс роста 
и на трудоспособность среди детей, а также вызывать у детей 
и подростков депрессию. Поэтому применение препаратов при 
лечении пациентов данной возрастной категории должно тща-
тельно контролироваться. На сегодняшний день доказательная 
база, свидетельствующая об эффективности бета-блокаторов 
в отношении сокращения обструкции оттока в покое, является 
недостаточной. Стандартные дозы препаратов составляют до 2 мг/
кг/сут. (до 200 мг/сут.).

 y Верапамил —  мощный блокатор кальциевых каналов —  имеет 
как отрицательные инотропные свойства, так и сосудорасширя-
ющие. Верапамил облегчает симптоматику заболевания за счет 
улучшения желудочковой релаксации и наполняемости, а также 
уменьшения миокардиальной ишемии и снижения ЛЖ сократи-
мости. Стандартные дозы —  от 240 мг/сут. до 480 мг/сут.

 y Дизопирамид (дилтиазем) —  антиаритмический препарат 1 класса 
с мощным отрицательным инотропным свойством. Этот бло-
катор натриевых каналов в определенных случаях может блоки-
ровать и кальциевые каналы. Результатом действия Дизопира-
мида (в дозировке от 300 до 600 мг в день) является смягчение 
признаков заболевания среди пациентов с острой симптома-
тикой, имеющих обструкцию в покое. Это происходит за счет 
подавления (снижения, сокращения) переднего систолического 
движения, обструкции оттока и объемов митральной регурги-
тации. Дизопирамид, как правило, назначается пациентам, реф-
рактерным к бета-блокаторам.

 y Препаратом выбора для профилактики ВСС является амиодарон. 
Назначение амиодарона отнесено к IIa классу показаний для про-
филактики ВСС у пациентов с ГКМП и устойчивой желудочковой 



43

тахикардией (ЖТ) и к IIb классу для первичной профилактики 
у пациентов с ГКМП и одним фактором риска ВСС, когда имплан-
тация ИКД не представляется возможной (уровень C).
Учитывая ограниченное количество данных, свидетельствующих 

об эффективности медикаментозной терапии в профилактике ВСС 
при ГКМП, ИКД стал первой линией терапии. В настоящее время 
ИКД терапия для вторичной профилактики ВСС у взрослых паци-
ентов с ГКМП оценивается как класс I показаний (уровень доказа-
тельности B) и как IIa класс показаний для первичной профилак-
тики (уровень доказательности C).

Лечение больных с ГКМП в терминальной стадии заболе-
вания отличается от лечения больных в других стадиях заболе-
вания. По мере развития заболевания у части пациентов с необ-
структивной формой ГКМП развивается систолическая желудоч-
ковая дисфункция и вследствие —  сердечная недостаточность, чаще 
всего связанная с ремоделированием ЛЖ за счет истончения мио-
карда и увеличения полости. Подобная эволюция ГКМП происходит 
в 5% случаев. В подобной ситуации происходит изменение в схеме 
лечения путем включения таких препаратов как ингибиторы АПФ, 
или рецепторов ангиотензина II, или диуретиков, сердечных гли-
козидов, бета-блокаторов или спиронолактона. В конечном счете 
пациенты с сердечной недостаточностью являются кандидатами 
для трансплантации сердца.

Рекомендации пациентам с сердечной недостаточностью и сни-
женной фракцией выброса ЛЖ (<50%)

 y Ингибиторы ангиотензин-превращающих ферментов (ИАПФ) 
должны быть рассмотрены в качестве дополнительной терапии 
к бета-блокаторам для пациентов без обструкции ВТЛЖ с ФВЛЖ 
<50% для уменьшения риска госпитализаций по поводу СН 
и риска внезапной смерти.

 y Пациентам с обструкцией ВТЛЖ и ФВЛЖ <50% с целью умень-
шения симптомов и снижения риска преждевременной смерти 
и госпитализации с СН необходимо рассмотреть возможность 
назначения бета-блокаторов в дополнение к ИАПФ.
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 y Малые дозы петлевых и тиазидных диуретиков должны рассма-
триваться для назначения пациентам с симптоматикой с II —  IV 
функциональным классом по NYHA и ФВЛЖ<50% для умень-
шения симптомов и снижения госпитализаций по поводу СН 3 ст.

 y Для всех пациентов с постоянной симптоматикой (II —  IV функ-
циональный класс по NYHA) и ФВЛЖ<50%, несмотря на лечение 
ингибиторами АПФ (или блокаторами рецептора к ангиотензину 
(БРА), если больной не переносит ингибиторы АПФ) и р-блокато-
рами, должны рассматриваться антагонисты рецепторов к мине-
ралокортикоидам (АРМ) для уменьшения риска госпитализаций 
по поводу СН и преждевременной смерти.

 y Низкие дозы дигоксина могут рассматриваться для пациентов без 
обструкции ВТЛЖ, II —  IV функционального класса по NYHA, 
ФВ <50% и постоянной формой ФП для контроля частоты сер-
дечных сокращений.

Рекомендации по профилактике внезапной сердечной смерти
 y Пациентам с ГКМП рекомендуется избегать участия в спортивных 

соревнованиях (Класс рекомендаций I, уровень С).
 y Имплантация кардиовертера —  дефибриллятора (ИКД) рекомен-

дуется пациентам после остановки сердца, возникшей вследствие 
желудочковой тахикардии (ЖТ) или фибрилляции желудочков 
(ФЖ), или тем, у кого была спонтанная устойчивая ЖТ с потерей 
сознания или гемодинамическими нарушениями, продолжитель-
ность жизни которых >1 года (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Шкала «НСМ Risk-SCD» рекомендуется для оценки риска вне-
запной смерти в течение 5 лет у пациентов >16 лет, у которых 
в анамнезе нет эпизодов реанимации по поводу эпизодов ЖТ/ФЖ 
или спонтанной устойчивой ЖТ с потерей сознания или гемоди-
намическими нарушениями (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Рекомендуется, чтобы 5-летний риск ВСС оценивался во время 
первичного обследования и в дальнейшем повторно оценивался 
каждые 1–2 года или при изменениях клинического статуса (Класс 
рекомендаций I, уровень В).

 y Имплантация ИКД должна рассматриваться для пациентов с про-
гнозируемым 5-летним риском внезапной смерти >6% и прогно-
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зируемой продолжительностью жизни >1 года после детального 
клинического обследования, учитывающего пожизненный риск 
осложнений и влияния ИКД на образ жизни, социально-эконо-
мический статус и психологическое здоровье (Класс рекомен-
даций 2А, уровень В).

 y Имплантация ИКД может быть рассмотрена в отношении паци-
ентов с прогнозируемым 5-летним риском внезапной смерти >4% 
и <6% и прогнозируемой продолжительностью жизни >1 года 
после детального клинического обследования, учитывающего 
пожизненный риск осложнений и влияния ИКД на образ жизни, 
социально-экономический статус и психологическое здоровье 
(Класс рекомендаций 2А, уровень В).

 y Имплантация ИКД может рассматриваться для пациентов с про-
гнозируемым 5-летним риском внезапной смерти <4% только 
если имеются клинические проявления с доказанной прогности-
ческой значимостью и в случае, если пожизненный риск ослож-
нений и влияния ИКД на образ жизни, социально-экономиче-
ский статус и психологическое здоровье предполагают преиму-
щество ИКД терапии (Класс рекомендаций 2А, уровень В).

 y Имплантация ИКД не рекомендуется пациентам с прогнозиру-
емым 5-летним риском внезапной смерти <4% и отсутствием 
других клинических проявлений, имеющих доказанную прогно-
стическую значимость (Класс рекомендаций 3, уровень В).

Двухкамерная электрокардиостимуляция (ЭКС)
Двухкамерная ЭКС с полной преэкзитацией желудочков за счет 

короткой атриовентрикулярной задержки значительно снижает гра-
диент в выходном тракте ЛЖ. Механизм эффективности кардио-
стимуляции многогранен. Одой из гипотез является то, что кардио-
стимуляция может привести к асинхронному или парадоксальному 
движению межжелудочковой перегородки, расширяя путь оттока 
и уменьшая эффект Вентури. Альтернативная гипотеза предполагает 
отрицательный инотропный путь —  диссинхрония ЛЖ может при-
вести к снижению ускорения выброса и уменьшению раннего воздей-
ствия на митральный клапан. Еще одна гипотеза состоит в том, что апи-
кальная кардиостимуляция может вызывать напряжение   митрального 
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подклапанного аппарата раньше, чем остальной части левого желу-
дочка, так что когда сила фронтального сопротивления воздействует 
на митральный клапан, хорды уже достаточно натянуты, тем самым 
предупреждая передне-систолическое движение митрального кла-
пана. Эффективность ЭКС для уменьшения клинической симптома-
тики и снижения градиента меньше, чем наблюдается после хирур-
гической миосептэктомиии или алкогольной септальной аблации.

Рекомендации по электрокардиостимуляции у пациентов 
с обструкцией ВТЛЖ

 y Постоянная AV-стимуляция с оптимальным AV-интервалом для 
снижения градиента давления в выводном тракте ЛЖ или для 
того, чтобы поспособствовать терапии блокаторами и/или верапа-
милом, может рассматриваться по отношению к отдельным паци-
ентам с обструкцией ВТЛЖ в покое или при нагрузке >50 мм рт. ст., 
синусовым ритмом и симптомами, характерными для рефрактер-
ности к лекарственной терапии, и тем, кто имеет противопока-
зания к септальной алкогольной аблации или септальной миоэк-
томии, или высокий риск развития поперечной блокады в резуль-
тате септальной алкогольной аблации или септальной миоэктомии.

 y Пациентам с обструкцией ВТЛЖ в покое или при нагрузке 
>50 мм рт. ст., синусовым ритмом и симптомами, характерными 
для рефрактерности к лекарственной терапии, и тем, кто имеет 
показания к имплантации кардиовертера —  дефибриллятора, 
для снижения градиента давления в ВТЛЖ или для того, чтобы 
поспособствовать терапии 3-блокаторами и/или верапамилом, 
может быть рассмотрена имплантация двухкамерного ЭКС.

Хирургическая септальная миоэктомия

Оперативное вмешательство —  миоэктомия —  является вари-
антом выбора для пациентов, у которых неэффективна медикамен-
тозная терапия, а также в случаях выявления у пациента рассып-
ного типа коронарного кровоснабжения МЖП и невозможности 
спиртовой аблации или наличия у пациента сочетания облитерации 
полости ЛЖ в период систолы с митральной недостаточностью.
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История хирургического лечения обструктивной гипертро-
фической кардиомиопатии начинается с 1957 года, когда Brock R. 
впервые предложил использовать миотомию, предполагая, что рас-
сечение «мускульной манжеты» выходного тракта левого желу-
дочка приведет к устранению обструкции. Тем не менее, у большин-
ства больных выполнение миотомии не устраняло обструкцию или 
устраняло ее не полностью.

Хотя приоритет разработки методики оперативного лечения 
принадлежит Morrow A. G., все же впервые процедура «миоэктомии» 
была выполнена в лондонском госпитале Hammersmith доктором 
Cleland W. P. у пациента с предполагавшейся субаортальной мем-
браной и градиентом давления в ВОЛЖ, равным 60 мм рт. ст. Он 
принял решение иссечь небольшой участок, выступавшей в ВОЛЖ 
с последующим хорошим клиническим результатом. В 1960 году, впе-
чатленный результатами пилоротомии при пилоростенозе в работах 
британских хирургов, Morrow A. G. решил, что данный принцип 
может сработать и в ситуации динамического стеноза выходного 
отдела левого желудочка.

На протяжении временной эволюции хирургических методов 
лечения обструктивной ГКМП стало очевидным, что в формиро-
вании препятствия кровотоку асимметричная гипертрофия МЖП 
является хотя и ведущим, но не единственным фактором, поскольку 
обструкция пути оттока осуществляется также за счет систоличе-
ского движения передней створки митрального клапана и изменения 
геометрии ЛЖ с перенаправлением потоков в его полости. Таким 
образом, в ряде случаев была обоснована необходимость вмеша-
тельства на митральном клапане и коррекция гипертрофированных 
папиллярных мышц; были предложены различные доступы к выпол-
нению миосептэктомии. Дальнейшее развитие и совершенствование 
метода септальной миоэктомии связано с именами выдающихся кар-
диохирургов (Kirklin J. W., 1961; Cooley D. A., 1976; Messmer B. J., 1994; 
Бокерия Л. А., 1997; Богачев-Прокофьев А.В., 2015), которые предложили 
не только различные доступы, но и методы выполнения хирургиче-
ской миоэктомии в выходном отделе левого желудочка и   коррекции 
митрального компонента ГКМП. Миоэктомия успешно может быть 
выполнена с низкой хирургической смертностью (около 1%).
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Кандидаты на миоэктомию должны иметь выраженную сим-
птоматику и градиент более 50 мм рт. ст. в покое или после физи-
ологической провокации. Появление фибрилляции предсердий —  
также одно из показаний к хирургическому лечению. Устранение 
обструкции на уровне ВТЛЖ приводит к снижению митральной 
регургитации и давления в левом предсердии, что является наи-
лучшей антиаритмической терапией.

Хирургический доступ к сердцу осуществляется через срединную 
продольную стернотомию. После рассечения грудины перикард рас-
крывается T-образным разрезом и берется на держалки. Проводится 
канюляция восходящей аорты и раздельная канюляция полых вен 
через правое предсердие. Дренирование левых отделов сердца осу-
ществляется через правую верхнедолевую легочную вену. Желательно 
проведение дренажа в полость левого желудочка через митральный 
клапан, что позволяет наиболее быстро остановить сердце и обеспечить 
абсолютно «сухое» поле при вмешательстве на ВТЛЖ. Кардиоплегию 
выполняют в корень аорты, так как в большинстве случаев аортальный 
клапан интактен или имеет место стенозирование без сброса на кла-
пане. Для адекватной защиты гипертрофированного миокарда необхо-
димо использование кровяной кардиоплегии или раствора кустодиола 
в объеме не менее 2000–2500 мл и временем экспозиции в течение 8–10 
минут. Оперативные вмешательства выполняются в условиях гипо-
термической или нормотермической перфузии.

Миоэктомия по Morrow A. G.

Золотым стандартом хирургического лечения обструкции ВТЛЖ 
при отсутствии сопутствующей клапанной патологии является миоэк-
томия межжелудочковой перегородки. Доступ к ВТЛЖ выполняется как 
стандартный к аортальному клапану, осуществляется путем поперечной 
аортотомии по направлению к задней комиссуре. Основополагающим 
моментом выполнения адекватной миоэктомии является хорошая визу-
ализация. После ревизии аортального клапана на комиссуры наклады-
ваются швы-держалки из полифиламентной атравматической нити 2/0, 
с помощью которых клапан подтягивается вверх. Для профилактики 
травмирования правой коронарной створки на аранцев узелок накла-
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дывается также держалка с помощью монофиламентной нити 6/0. Для 
лучшей экспозиции и защиты правой коронарной створки использу-
ется аортальный ретрактор, который заводят в правый коронарный 
синус, выполняя тракцию кпереди и несколько к выходному тракту 
правого желудочка. Следует учесть, что при ревизии ВТЛЖ большая 
часть хорд и папиллярных мышц (довольно хорошо обозримых в стан-
дартных ситуациях) скрыта от обзора хирурга выступающей кпе-
реди и влево гипертрофированной межжелудочковой перегородкой, 
и поэтому первоначально проводится оценка толщины межжелудоч-
ковой перегородки —  указательный палец хирурга заводится через 
аортальный клапан в ВТЛЖ, при этом большой палец прилегает сна-
ружи к правому желудочку. Оценивается не только толщина перего-
родки, но распространение гипертрофии по направлению к верхушке.

При выполнении операции иссекаются прямоугольные блоки пере-
городочного миокарда. Выполняются три основных разреза. Основным 
ориентиром для выполнения первого разреза является середина правой 
коронарной створки. Разрез необходимо направлять вниз и несколько 
вправо строго по направлению к верхушке. Глубина инцизии в межже-
лудочковую перегородку должна определяться исходной ее толщиной 
(по данным ЭхоКГ и интраоперационной пальпации). Резидуальная 
толщина МЖП должна составлять 6–8 мм после процедуры. Для про-
филактики повреждения хордального аппарата и передней папил-
лярной мышцы переднюю створку митрального клапана смещают 
пластиковым отсосом кзади и несколько влево (необходимо исклю-
чить контакт лезвия скальпеля с митральным клапаном). Длина раз-
реза определяется выраженностью гипертрофии МЖП и анатомиче-
ской особенностью мышечного вала, создающего обструкцию; обычно 
она составляет 3–5 см (рис. 104). Второй разрез выполняют по мышеч-
ному выступу непосредственно кпереди от створки митрального кла-
пана (передне-латеральной комиссуры) —  области внедрения межже-
лудочковой перегородки в заднюю стенку левого желудочка. Разрез 
направляют к верхушке и параллельно первому разрезу. Его начинают 
на 2–3 мм ниже фиброзного кольца аортального клапана и продолжают 
дистально на 2–4 см. Для профилактики повреждения подклапанного 
аппарата митрального клапана также выполняют тракциию кзади 
и несколько влево. Третий разрез выполняют параллельно и так же, 
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как и первые два разреза, отступя на 2–3 мм дистальнее фиброзного 
кольца аортального клапана. Разрез соединяет между собой два пре-
дыдущих, толщина иссекаемого слоя миокарда должна составлять 
порядка 3 мм, глубина по направлению к верхушке 4–5 см. (рис. 16, 17).

 

       А     Б
Рис. 16. А —  зона формирования тоннеля в межжелудочковой перегородке (указана 
пунктиром); Б —  пунктиром указана плоскость миоэктомии [Bruno J. Messmer, 2004]

  А           Б
Рис. 17. А —  выступающая гипертрофированная МЖП с фиброзированным 

эндокардом. На участок предполагаемого иссечения наложен шов-держалка,  
Б —  после иссечения гипертрофической части МЖП (интраоперационное фото)

Миоэктомическая резекция должна выполняться достаточно 
далеко вниз к верхушке, чтобы поток вдоль хирургически редуци-
рованной перегородки проходил максимально далеко от митраль-
ного клапана. Часто операция дополняется одновременным разде-
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лением аномальных связей папиллярных мышц с передней стенкой 
и пластикой митрального клапана при чрезмерной длине створок 
и провисании хорд (рис. 18, 19).

   А    Б
Рис. 18. А —  добавочная папиллярная мышца к передней створке митрального 

клапана; Б —  резекция добавочной папиллярной мышцы (Б) [Joseph A. Dearani and 
Gordon K. Danielson, 2004]

Рис. 19. Мобилизация папиллярных мышц (белые линии обозначают зоны 
резекции папиллярных мышц) [Bruno J. Messmer, 2004]

Наиболее серьезным осложнением миоэктомии является полная 
блокада, которая наблюдается у 3–10% пациентов. Следует учиты-
вать, что у пациентов после миоэктомии в большинстве случаев раз-
вивается блокада левой ножки пучка Гиса, поэтому если у пациента 
до операции имеется исходная блокада правой ножки пучка Гиса, 
то это сопровождается более высоким риском полной АВ-блокады 
и необходимостью последующей имплантации кардиостимулятора. 
Для уменьшения вероятности возникновения полной АВ-блокады 
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коллективом авторов из НЦССХ им. А. Н. Бакулева (Бокерия Л. А., 
Борисов К. В., Синев А. Ф., 1999) предложена технология коррекции 
гипертрофической обструкции из правого желудочка.

Миоэктомия по Бокерия Л. А.
Иссечение обструкционного гипертрофированного участка 

выполняют соответственно уровню внутрижелудочковой обструкции 
из полости правого желудочка сердца и производят его непосред-
ственно кпереди от начала модераторного пучка до уровня перехода 
МЖП в переднюю стенку правого желудочка. Это иссечение выпол-
няют в средней трети МЖП в направлении справа налево соответ-
ственно уровню локализации и протяженности внутрижелудоч-
ковой обструкции без проникновения в полость левого желудочка. 
Поскольку представленное иссечение зоны гипертрофии МЖП 
выполняют кпереди от модераторного пучка, в котором содержится 
правая ножка пучка Гиса, то ее не повреждают при выполнении ука-
занного иссечения. Данный вариант вмешательства может произво-
диться на работающем сердце, что делает возможным эхокардиогра-
фический контроль за ходом процедуры в режиме реального времени.

Этаноловая септальная аблация (ЭСА)
Так же, как и миэктомия, катетерная спиртовая септальная 

абляция приводит к уменьшению утолщения базальной части МЖП, 
вызывая акинез или гипокинез МЖП, увеличивая выходной тракт 
ЛЖ и тем самым снижая передне-систолическое движение створки 
митрального клапана и митральную регургитацию. Идея чреcкожной 
аблации МЖП для индуцирования локального инфаркта миокарда, 
локализованного в МЖП, через спирт- индуцированную окклюзию 
септальной ветви была описана в 1989 году Berghoefer и стала приме-
няться в качестве альтернативы хирургической миоэктомии. Первая 
процедура была произведена Sigward U. в 1994 году.

Показания для септальной абляции
 Методичный отбор пациентов для проведения этаноловой сеп-

тальной аблации при обструктивной гипертрофической кардио-
миопатии является ключом к успеху вмешательства. Безусловно, 
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показания к выполнению данной комплексной процедуры должны 
определяться мультидисциплинарной командой специалистов, вклю-
чающей кардиолога, специалиста по функциональной диагностике, 
эндоваскулярного хирурга и кардиохирурга. При отборе пациентов 
важно учитывать клиническую симптоматику, сердечную анатомию, 
степень нарушения гемодинамики.

Необходимые обследования для пациентов, которым планиру-
ется инвазивная септальная редукция

 y Каков механизм обструкции? Субаортальная мембрана, аор-
тальный стеноз, аномальное положение папиллярных мышц, 
изменения на митральном клапане.

 y Оценка анатомии / функции митрального клапана —  пролапс 
митрального клапана, врожденные аномалии митрального клапана.

 y Оценка распространенности / тяжести гипертрофии —  минимальная 
толщина передней части межжелудочковой перегородки 17 мм.

Следующие положения в рекомендациях Европейского обще-
ства кардиологов (ESC) 2014 года регламентируют проведение сеп-
тальной редукционной терапии:

 y Септальную редукционную терапию следует проводить опытному 
оператору, работающему в мультидисциплинарной команде экс-
пертов по ГКМП (Класс рекомендаций I, уровень С).

 y Септальная редукционная терапия для улучшения симптомов реко-
мендуется пациентам с провоцируемым или градиентом в покое 
в выходном тракте левого желудочка более 50 мм рт. ст., с III —  
IV функциональным классом NYHA, несмотря на максимальную 
медикаментозную терапию (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Септальная редукционная терапия должна предполагаться паци-
ентам с обморочными состояниями, вызванными   провоцируемым 
градиентом или градиентом в покое в выходном тракте левого 
жеуддочка более 50 мм рт. ст., несмотря на максимальную меди-
каментозную терапию (Класс рекомендаций IIа, уровень С).

 y Септальная миэктомия является более предпочтительной процедурой 
(нежели этаноловая септальная аблация) у пациентов, имеющих 
показания к септальной редукционной терапии и   сопутствующую 
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патологию, требующую хирургической коррекции (такие как 
реконструкция или замена митрального клапана, вмешательства 
на папиллярных мышцах). (Класс рекомендаций I, уровень С).

 y Реконструкция или замена митрального клапана (МК) должна 
предполагаться симптоматическим пациентам с провоцируемым 
или градиентом в покое в выходном тракте левого желудочка более 
50 мм рт. ст. с умеренной и выраженной митральной регургита-
цией, не ассоциированной с передне-систолическим движением 
митрального клапана (SAM). (Класс рекомендаций IIа, уровень С).

 y Реконструкция митрального клапана или его замена может предпо-
лагаться пациентам с провоцируемым градиентом или градиентом 
в покое в выходном тракте левого желудочка более 50 мм рт. ст. 
и максимальной толщиной межжелудочковой перегородки менее 
16 мм в области митрально-септального контакта или в ситуациях, 
когда умеренная или выраженная митральная регургитация сохра-
няется после изолированной миэктомии. (Класс рекомендаций IIb, 
уровень С) [5]. Следует отметить, что данные рекомендации не ого-
варивают конкретно класс и уровень доказательств использования 
ЭСА у пациентов с обструктивной ГКМП. А под септальной редук-
ционной терапией понимается любой из методов: будь то хирур-
гическая миэктомия, либо этаноловая септальная аблация.

Хирургические особенности выполнения ЭСА
После установки временного стимулирующего электрода в правом 

желудочке, выполняется коронароангиография. Далее специальный 
баллонный катетер позиционируется в избранной перегородочной 
ветви передней нисходящей артерии (рис. 20), и после раздувания 
баллона повторно вводится ангиографический контраст для обеспе-
чения уверенности в отсутствии рефлюкса контраста в переднюю нис-
ходящую артерию. Опираясь на полученную информацию, оператор 
ищет септальную ветвь, которая продемонстрировала бы поступление 
контраста только в верхнюю часть перегородки, предпочтительно рас-
ширяясь на точку митрально-септального контакта. Далее 1 до 5 мл 
96% этилового спирта вводится в септальную ветвь. Происходит опти-
мальный контролируемый инфаркт миокарда. Это сопровождается 
типичной болью в груди, повышением ферментов и риском возник-
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новения аритмий. Острое снижение градиента при ЭCA обусловлено 
снижением ускорения выброса из-за инфаркта и снижения гемоди-
намического сопротивления митрального клапана, уменьшения SAM, 
точно так же, как при использовании отрицательно инотропных препа-
ратов. После рубцевания инфаркта происходит прогрессивное истон-
чение межжелудочковой перегородки, и поток направляется в сторону 
от митрального клапана, действуя синергически с инфаркт-обуслов-
ленным уменьшением ускорения выброса. Часто необходима временная 
кардиостимуляция вследствие развития AV-блокады, которая оказы-
вается постоянной у 7% больных. Почти у всех пациентов развивается 
блокада правой ножки пучка Гиса, так что полная блокада чаще случа-
ется у больных с препроцедурной блокадой левой ножки пучка Гиса.

Манипуляции в передней нисходящей артерии не лишены риска. 
Опубликованы сообщения о диссекциях ее, связанных с процедурой. 
Рефлюкс спирта в основной ствол передней нисходящей артерии 
может привести к массивному переднему инфаркту. Сообщается 
об острой и медленно прогрессирующей митральной регургитации, 
требующей протезирования митрального клапана.

Было отмечено, что количество процедур ЭСA, которые выполнены 
за 10 лет с момента ее введения в клиническую практику, значительно 
превосходит число хирургических миоэктомий, выполненных за 40 лет.

Чаще всего прогрессивное снижение происходит спустя 6–12 
месяцев после процедуры, при этом градиент, в результате ремоделиро-
вания перегородки, не оказывающей существенного влияния на общий 
ЛЖ-выброс, опускается до таких же уровней, что и при миоэктомии.

Очевидно, что операция хирургической миоэктомии является 
«золотым стандартом лечения» пациентов с обструктивной ГКМП, 
рефрактерной к оптимальной медикаментозной терапии. Однако 
результаты исследований, сравнивающих миэктомию и спиртовую 
септальную аблацию, показали одинаковую эффективность про-
цедур в отношении снижения градиента. Мета-анализы обсерваци-
онных исследований, сравнивающие результаты ЭСА и ХМ, не выя-
вили статистически значимой разницы в средне-отдаленном и отде-
ленном периоде по основной конечной точке —  смертности. Точно 
так же не было выявлено разницы в клиническом статусе пациентов 
в средне-отдаленный и отдаленный период.
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Три основных момента, которые препятствуют широкой адап-
тации метода: 1) вероятный риск периоперационных и отдаленных 
аритмических событий, ассоциированных с процедурой; 2) в ряде 
случаев сохраняющаяся резидуальная обструкция в выходном 
тракте левого желудочка; 3) большая частота «высокостепенных» 
атриовентрикулярных блокад, требующих имплантации ЭКС. 
Liebregts M. et al. в 2015 году опубликовал обновленный мета-а-
нализ обсервационных исследований, сравнивающих результаты 
ЭСА и ХМ. В итоговый анализ включено 24 исследования. Было 
продемонстрировано, что отдаленная смертность и частота вне-
запной смерти после ЭСА и ХМ одинаково низкие. Однако паци-
енты, подвергшиеся ЭСА, имели в 2 раза больший риск имплан-
тации постоянных ЭКС и в 5 раз большую необходимость дополни-
тельных вмешательств по поводу резидуальной обструкции ВТЛЖ 
в отдаленном периоде.

А‐заведение катетера Pigtail, 
Установка проводникового катетера 

Б‐ проведение коронарного 
проводника и двупросветного баллон 
катетера

В‐ введение контраста в целевую 
септальную артерию

А Б

В

Рис. 20. Этапы проведения транскатетерной септальной аблации
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Результаты

На материале 15-летнего опыта нашей клиники (150 процедур 
ЭСА у больных с обструктивной ГКМП) госпитальная летальность 
составила 0,6% (1 пациент погиб вследствие «электродного сепсиса» 
в послеоперационном периоде). Данное вмешательство достигло кри-
териев эффективности у 74% больных. Резидуальная обструкция той 
или иной степени выраженности отмечалась у 39 больных (26,0%). 
Из них 25 пациентов (16,6%) имели остаточную обструкцию в покое. 
Имплантация постоянного ЭКС в связи с «высокостепенной» атриовен-
трикулярной блокадой потребовалась 12 больным (8,0%). У 1 пациента 
периоперационный период осложнился острым инфарктом миокарда 
по задней стенке, у 1 пациента —  диссекцией передней нисходящей 
артерии с последующим экстренным АКШ, у 2 пациентов интрао-
перационно возникла желудочковая тахикардия (купирована элек-
троимпульсной терапией). У 1 пациента послеоперационный период 
осложнился тромбозом глубоких вен с последующей имплантацией 
кавафильтра. Средний период госпитализации составил 8 дней. В каче-
стве примера эффективности ЭСА показан результат ликвидации 
SAM, исходного и нагрузочного градиента давления (рис. 21, 22, 23).

Сравнительная динамика трансаортального градиента (ТАГ) 
у 92 пациентов, которым выполнялась этаноловая аблация МЖП, 
представлена на рис. 24.

Сравнительные до- и послеоперационные показатели размеров 
МЖП представлены на рис. 25.

Функциональный класс (NYHA) пациентов в до- и послеопера-
ционном периоде представлен в табл. 2.

Если посмотреть через призму 20-летней истории метода эта-
ноловой септальной аблации, то можно отметить, что метод доста-
точно прочно закрепился в структуре комплексного лечения больных 
с обструктивной ГКМП. На сегодняшний день достоверно не дока-
заны преимущества хирургической миоэктомии над этаноловой сеп-
тальной аблацией с позиции отдаленной выживаемости. Безусловным 
  преимуществом процедуры ЭСА является малоинвазивность и воспро-
изводимость. Путем для улучшения результатов данного вмешатель-
ства является более прецизионный отбор пациентов на эту процедуру.
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  А           Б
Рис. 21. А —  до операции SAM с длительным митрально-септальным контактом; 

Б —  через 2 года после АСА, выходной тракт свободен, SAM отсутствует

   А            Б
Рис. 23. А —  нагрузочный градиент до операции 118 мм Hg и после операции 

18 мм Hg

  А            Б
Рис. 22. А —  исходный градиент в покое 88 мм Hg, справа после операции в покое 

15,2 мм Hg
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Трансплантация сердца и вспомогательных левожелудоч-
ковых устройств

 y Ортотопическая трансплантация сердца может быть рассмо-
трена в отношении пациентов, подходящих для трансплантации, 
имеющих ФВЛЖ<50% и симптомы СН III —  IV функциональ-
ного класса по NYHA, несмотря на оптимальную лекарственную 
терапию или неустранимые желудочковые аритмии.

 y Ортотопическая трансплантация сердца может быть рассмо-
трена в отношении пациентов, подходящих для трансплантации, 
с нормальной ФВЛЖ (>50%), тяжелыми симптомами резистент-
ности к лекарственной терапии (III —  IV функциональный класс 
по NYHA), вызванной диастолической дисфункцией.

 y Имплантация аксиальных насосных вспомогательных левожелу-
дочковых устройств может быть рассмотрена в отношении неко-
торых пациентов с терминальной стадией СН, несмотря на опти-
мальную лекарственную терапию и имплантируемые устройства, 
которым возможна трансплантация сердца для улучшения симпто-
матики и снижения риска госпитализации по поводу СН от про-
грессирования СН во время ожидания даты трансплантации.

Рекомендации по динамическому наблюдению
 y Клиническое обследование, включая 12-канальную ЭКГ и тран-

сторакальное ЭхоКГ, рекомендуется каждые 12–24 месяца клини-
чески стабильным пациентам (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Клиническое обследование, включая 12-канальную ЭКГ и тран-
сторакальное ЭхоКГ, рекомендуется пациентам при появлении 
симптомов (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Проведение 48-часового амбулаторного ЭКГ-мониторирования 
рекомендуется каждые 12–24 месяцев клинически стабильным 
пациентам, каждые 6–12 месяцев —  пациентам с синусовым ритмом 
и размером левого предсердия >45 мм, а также в случае появления 
жалоб на новые сердцебиения (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Необходимость проведения МРТ сердца каждые 5 лет может рас-
сматриваться в отношении клинически стабильных пациентов 
и каждые 2–3 года —  в условиях прогрессирования заболевания 
(Класс рекомендаций 2Б, уровень В).
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Рис. 25. Сравнительные показатели МЖП  
в до- и послеоперационном периоде (*р=0,03)

Рис. 24. Сравнительные показатели ТАГ  
в до- и послеоперационном периоде
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Таблица 2
Функциональный класс по NYHA у пациентов исследуемой группы

ФК (NYHA) Исходно (n=92) 1 месяц (n=92) 1 год (n=88)

I 0 (0%) 14 (15%) 50 (56%)

II 15 (16%) 29 (31%) 26 (29%)

III 55 (59%) 38 (41%) 12 (14%)

IV 24%) 11 (12%) 0 (0%)
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 y Нагрузочное тестирование с ограничением по симптоматике 
может быть рассмотрено для проведения каждые 2–3 года в отно-
шении клинически стабильных пациентов и каждый год в случае 
прогрессирования симптомов (Класс рекомендаций I, уровень В).

 y Оценка риска и консультирование показаны всем женщинам 
до наступления беременности.

 y Прием p-блокаторов (метопролол) предпочтителен тем, кто 
получал его до беременности; он должен быть продолжен и после 
ее наступления (Класс рекомендаций 2А).

 y Антикоагулянтная терапия низкомолекулярными гепаринами 
или антагонистами витамина К, в зависимости от срока беремен-
ности, рекомендована при фибрилляции предсердий.

Жизнь с кардиомиопатией: рекомендации пациентам
 y Пациенты с ГКМП должны избегать спортивных соревнований, 
но могут вести обычный образ жизни.

 y Рекомендации по оздоровительной активности должны быть 
основаны на наличии симптомов и риске осложнений, связанных 
с заболеванием, включая риск внезапной сердечной смерти.

 y Пациентам следует рекомендовать поддерживать здоровый индекс 
массы тела. Большие объемы пищи могут вызывать боли в грудной 
клетке, особенно у пациентов с обструкцией ВТЛЖ. Решением 
проблемы может быть частое дробное потребление пищи неболь-
шими порциями. Следует избегать дегидратации и приема боль-
шого количества алкоголя, особенно пациентам с обструкцией 
ВТЛЖ. Возникновение запора, частого побочного эффекта вера-
памила/дизопирамида, должно регулироваться диетой и, если 
необходимо, слабительными средствами.

 y Нет данных, доказывающих связь табакокурения и ГКМП, но паци-
ентам следует предоставлять общую информацию по риску для 
здоровья, связанному с курением, и, по возможности, инфор-
мацию об отказе от курения.

 y Необходимо предоставить пациентам возможность обсудить 
их сомнения в отношении сексуальной активности. Беспокой-
ство и депрессии после установления диагноза часто встреча-
ются, и некоторые пациенты могут испытывать чувство вины или 
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страх, связанные с генетическим диагнозом и риском передать 
заболевание детям. Пациентам следует знать о влиянии лекар-
ственных препаратов на их сексуальную активность.

 y Пациентам следует знать о принимаемых ими лекарственных 
препаратах, включая потенциальные побочные действия и вза-
имодействия между назначенными препаратами, безрецептур-
ными препаратами и другими видами лечения. При возможности 
пациентам следует избегать прием периферических вазодилата-
торов, особенно если есть обструкция ВТЛЖ.

 y В отсутствие противопоказаний пациентам следует рекомендо-
вать ежегодную вакцинацию от гриппа.

 y Большинство больных с ГКМП могут продолжать их обычную 
деятельность. С соответствующим специалистом следует обсудить 
влияние тяжелой ручной работы, требующей больших физиче-
ских усилий. Для некоторых видов деятельности, таких как пило-
тирование, военная и неотложная службы, существуют строгие 
рекомендации по ограничению.

 y Большинство пациентов могут получать обычные водительские 
права и продолжать водить машину, если только у них не возни-
кают симптомы, приводящие к снижению концентрации или потере 
сознания. Рекомендации по вождению грузового или общественного 
транспорта должны соответствовать местному законодательству.

 y Большинство пациентов без симптомов или со слабо выраженной 
симптоматикой могут безопасно совершать перелеты.

 y Диагноз ГКМП может создать трудности в получении полиса 
страхования жизни или ипотечного кредита. После постановки 
диагноза должны быть предусмотрены консультации по правам 
в соответствии с законодательством, имеющимся в каждой стране.

 y При отсутствии симптомов и факторов риска детям можно раз-
решить незначительную или среднюю физическую активность 
на воздухе в соответствии с рекомендациями их кардиолога.
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ТЕСТОВЫЕ ЗАДАНИЯ

Выберите правильный ответ

1. ПРОГНОСТИЧЕСКИ НЕБЛАГОПРИЯТНЫМ ФАКТОРОМ, 
УКАЗЫВАЮЩИМ НА ВОЗМОЖНОСТЬ ВНЕЗАПНОЙ СМЕРТИ 
ПРИ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ, ЯВЛЯЕТСЯ:

1) стенокардия напряжения,
2) развитие сердечной недостаточности,
3) полная блокада левой ножки пучка Гиса,
4) желудочковая аритмия,
5) полная блокада правой ножки пучка Гиса.

2. КАКИЕ ДЛЯ ИДИОПАТИЧЕСКОГО СУБАОРТАЛЬНОГО 
СТЕНОЗА ХАРАКТЕРНЫ ЭХОКАРДИОГРАФИЧЕСКИЕ 
ПРИЗНАКИ:

1) симметричная гипертрофия стенок левого желудочка,
2) систолическое движение передней створки митрального 

клапана,
3) утолщение створок аортального клапана,
4) истончение стенок левого желудочка,
5) все перечисленное верно.

3. ДЛЯ ЛЕЧЕНИЯ АРИТМИЙ ПРИ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ 
КАРДИОМИОПАТИИ НАИБОЛЕЕ ПОКАЗАНО ПРИМЕНЕНИЕ:

1) хинидина,
2) новокаинамида,
3) изоптина,
4) бета-блокатора,
5) кордарона.

4. ОБСТРУКЦИЯ ВЫХОДА ИЗ ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА МОЖЕТ 
БЫТЬ СВЯЗАНА:

1) с митральным стенозом,
2) с идиопатическим гипертрофическим субаортальным 

стенозом,
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3) со стенозом легочной артерии,
4) с митральной недостаточностью,
5) с аортальной недостаточностью.

5. ДЛЯ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ 
ХАРАКТЕРНЫ ИЗМЕНЕНИЯ НА ЭКГ:

1) синдром WPW,
2) блокада правой ножки пучка Гиса,
3) атриовентрикулярная блокада,
4) фибрилляция предсердий,
5) глубокий Q в V5 —  V6.

6. НАИБОЛЕЕ БЫСТРЫЙ, ПРОСТОЙ И ИНФОРМАТИВНЫЙ 
МЕТОД ДИАГНОС ТИКИ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ 
КАРДИОМИОПАТИИ:

1) ЭКГ,
2) ЭхоКГ,
3) сцинтиграфия миокарда,
4) катетеризация сердца,
5) биопсия миокарда.

7. ПРИ ДИЛАТА ЦИОННОЙ КА РДИОМИОПАТИИ 
ЭХОКАРДИОГРАФИЧЕСКОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ ПОЗВОЛЯЕТ 
ВЫЯВИТЬ:

1) расширение камер сердца,
2) диффузное снижение сократительной способности миокарда,
3) недостаточность митрального клапана,
4) пристеночные тромбы в предсердиях и желудочках,
5) все перечисленное верно.

8. КАКИЕ СУТОЧНЫЕ ДОЗЫ В-БЛОКАТОРОВ ПРИМЕНЯЮТ 
ПРИ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ:

40–80 мг,
120–240 мг,
320–480 мг.
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СИТУАЦИОННЫЕ ЗАДАЧИ

Клиническая задача № 1
Больной, 55 лет, поступил в кардиологическое отделение с жало-

бами на давящие боли за грудиной при физической нагрузке, пери-
одические головокружения с кратковременной потерей сознания. 
Нитроглицерин боли не купирует и усиливает головокружение. 
Из анамнеза: в молодом возрасте находили порок сердца. Мать умерла 
внезапно в возрасте 36 лет от заболевания сердца. Указанные сим-
птомы беспокоят около года. Состояние больного средней тяжести. 
Сознание ясное. Кожные покровы обычной окраски. Частота дыхания 
18 в минуту. В легких дыхание везикулярное. Верхушечный толчок раз-
литой, резистентный. Пальпаторно определяется систолическое дро-
жание в проекции передней грудной стенки по левому краю грудины. 
Перкуторно левая граница относительной тупости сердца по левой 
среднеключичной линии, правая —  по правому краю грудины. Тоны 
сердца приглушены, ритмичны. Выслушивается систолический шум 
изгнания, грубый, громкий над всей поверхностью сердца с макси-
мальным звучанием в области верхушки сердца и точке Боткина. Шум 
усиливается в положении стоя и уменьшается в положении «сидя 
на корточках», не проводится на сосуды шеи. АД 125/90 мм рт. ст. 
Пульс 82 в минуту. Живот мягкий, безболезненный. Размеры печени 
по Курлову: 9–8–7 см.  

В проведенных анализах крови и мочи патологии не выявлено. 
Электрокардиограмма: ритм синусовый RV5, V6>16мм, SV1>12мм, 
R1+SIII>20мм, RV6>RV5>RV4. Регистрируется патологический зубец 
Q в отведениях I, III, AVL, AVF, V3–6. Зубец Т отрицательный в отве-
дениях V4-V6.  При фонокардиографическом исследовании реги-
стрируются III и IV тоны. 

Систолический шум имеет ромбовидную форму. При эхокарди-
ографическом исследовании: диаметр аорты —  3,3 см, открытие аор-
тального клапана —  1,9. Толщина межжелудочковой перегородки —  
28 мм. Толщина задней стенки левого желудочка —  24 мм, конечный 
систолический размер левого желудочка —  3,2 см, конечный диасто-
лический размер —  4 см. Фракция выброса —  45%. Определяется 
передне-систолическое движение створок митрального клапана. При 
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допплероэхографии определяется митральная регургитация.  При 
сцинтиграфии миокарда с таллием визуализируется узкая полость 
левого желудочка, окруженная выраженным накоплением фарм-
препарата в гипертрофированном миокарде. 

1. Назовите основной метод исследования для диагностики дан-
ного заболевания. 

2. При каких заболеваниях может наблюдаться типичная стено-
кардия напряжения?

3. Сформулируйте диагноз. 
4. Почему нитроглицерин неэффективен и плохо переносится? 
5. Каковы принципы лечения данного заболевания?

Клиническая задача № 2
Больной С., 39 лет, находится в клинике с жалобами на одышку 

при нагрузке, головокружение, дважды в течение недели внезапные 
потери сознания. В анамнезе указаний на перенесенный ревма-
тизм нет. Последние 3–4 года отмечает периодические подъемы АД 
до 170–180/90–100 мм рт. ст. С этого времени отмечает одышку при 
нагрузке, головокружение.  

При поступлении: состояние относительно удовлетвори-
тельное. Отеков нет. В легких —  легочный звук, дыхание вези-
кулярное, ЧД —  16 в минуту. Границы относительной сердечной 
тупости: левая —  на 1,5 см кнаружи от левой среднеключичной 
линии, правая —  на 0,5 см кнаружи от правого края грудины. 
Тоны сердца приглушены, над верхушкой сердца выслушивается 
во II-м межреберье справа II тон усилен, мягкий систолический 
шум. Пульс-80 в минуту, скорый, высокий. АД 185/70 мм рт. ст. 
Печень не увеличена.  

Общий анализ крови и мочи без патологии.  В биохимиче-
ском анализе крови: холестерин —  7,6ммоль/л (N —  3,1–5,1), триг-
лицериды —  2 ммоль/л (N —  0,4–1,54), ЛП —  62 ед/л (N —  35–55), 
ЛПОНП —  1,2 ммоль/л (N —  0,2–0,87). 

На рентгенограмме выявлено увеличение сердца за счет левого 
желудочка, диффузное расширение и уплотнение аорты. Выражена 
«талия» сердца.  На электрокардиограмме: уширение комплекса 
QRS до 0,16 с. В левых грудных отведениях QRS имеет форму зубца 
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R с наличием зазубренности на вершине. В отведениях V1и V2 —  
QRS типа QS. Сегмент SТ в правых грудных отведениях приподнят, 
зубец Т —положительный, в левых —  ниже изолинии, переходит 
в отрицательный зубец Т.  

По данным интервалокардиографии определяется гиперки-
нетический тип гемодинамики. При эхокардиографии: аорта —  
4,0 см, уплотнена, левое предсердие —  3,5 см, правый желудочек —  
2,5 см, левый желудочек: конечный систолический размер —  5,5 см, 
конечный диастолический размер —  6 см, толщина задней стенки 
левого желудочка —  2,2 см, толщина межжелудочковой перегородки 
в выходном отделе левого желудочка —  2,7 см. Систолическое дро-
жание задней створки митрального клапана. 

Допплероэхография: признаки митральной регургитации. 
1. Ваша интерпретация электрокардиограммы и эхокардиограммы.
2. Какие заболевания имеют сходную клиническую симптома-

тику. Проведите дифференциальную диагностику.
3. Сформулируйте диагноз.
4. Назначьте лечение.

Клиническая задача № 3
Больной, 28 лет. С раннего детства, со слов матери, в сердце 

выслушивали шум. Однако диагноз не уточнялся. Последние три 
года периодически стал отмечать эпизоды головокружения, серд-
цебиения, «потемнения» в глазах и давящих болей за грудиной при 
физической нагрузке, проходящие в покое.

Объективно: ЧСС = 80 уд/мин., АД = 120/80 мм рт. ст. При аускуль-
тации сердца выслушивается систолический шум с максимумом 
в точке Боткина. В остальном по органам —  без особенностей.

ЭКГ: Ритм синусовый 80 уд/мин. Одиночная предсердная 
экстрасистолия. Признаки ГЛЖ характера перенапряжения. 
ЭХОКГ: ЛП = 4,4 см, КДР = 4,4 см, КСР = 2,8 см, Тмжп = 2,2 см, Тзс 
= 1,1 см. Определяется систолическое провисание передней створки 
митрального клапана и систолическое прикрытие правой коро-
нарной створки аортального клапана. При допплерЭхоКГ —  высо-
коскоростной турбулетный ток в выносящем тракте ЛЖ. 

1. Сформулируйте развернутый диагноз пациента.
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2. Какие дополнительные исследования следует провести для 
уточнения особенностей течения заболевания?

3. Тактика лечения пациента.

Клиническая задача № 4
Больная 3., 43 года, госпитализирована в клинику с жалобами 

на одышку, сердцебиение, обморочные состояния. В детстве часто 
болела ангинами. В возрасте 9 лет впервые выявлен систолический шум, 
который трактовался как проявление недостаточности митрального 
клапана ревматической этиологии. В возрасте 24 лет были нормальные 
роды. В 36 лет впервые отметила одышку при умеренной физической 
нагрузке. При неоднократном обращении к врачам на основании лока-
лизации систолического шума (в четвертом межреберье слева) диагно-
стирован дефект межжелудочковой перегородки. В последующие годы 
самочувствие постепенно ухудшалось: усилилась одышка, появились 
ощущения сердцебиения и перебоев. При госпитализации состояние 
удовлетворительное, цианоз губ. Умеренное расширение границ относи-
тельной сердечной тупости, верхушечный толчок в пятом межреберье 
по среднеключичной линии. В предсердечной области выслушивается 
систолический шум изгнания с максимумом над верхушкой сердца. 
Тоны сердца не изменены. На ЭКГ определяются признаки гипертрофии 
левого желудочка. При фонокардиографии над всеми точками реги-
стрируется интенсивный систолический шум ромбовидной формы 
с максимумом в области верхушки сердца и в четвертом межреберье 
у левого края грудины. Двухвершинные формы каротидной сфиг-
мограммы. Резко увеличен период изгнания (на 43%) по сравнению 
с должным. Высказано предположение о наличии обструктивной 
гипертрофической кардиомиопатии. При ангиокардиографии выяв-
лено два сужения —  в области средней трети полости левого желу-
дочка (диаметр —  15 мм) и под аортальным клапаном (18 мм). Градиент 
давления между полостью левого желудочка и аортой —  90 мм рт. ст.

1. Сформулируйте развернутый диагноз пациента.
2. Какие дополнительные исследования следует провести для 

уточнения особенностей течения заболевания?
3. Тактика лечения пациента.
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