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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП)  – 
относительно распространенное генетически 
обусловленное заболевание, встречающееся 
повсеместно независимо от пола, расы или 
этнической группы. Причиной патологии яв-
ляются мутации генов, кодирующих синтез 
сократительных белков. От степени и  вида 
мутации зависят клинические проявления за-
болевания и  прогноз. Классификация ГКМП 
проводится по четырем основным критериям: 
в  зависимости от морфологии, наличия об-
струкции выходного отдела левого желудочка, 
градиента давления и  гемодинамических па-
раметров. Распространенность заболевания 
составляет 1:500, летальность за последние 
годы значительно снизилась и  составляет 1%. 
К основным симптомам ГКМП относят одышку, 
головокружения, синкопальные состояния, сте-
нокардитические боли, нарушения ритма серд-
ца. Проявление ГКМП не обязательно должно 
сопровождаться всеми перечисленными при-
знаками, интенсивность и  наличие того или 
иного симптома зависят от морфологических 
особенностей заболевания. Следует заострить 
внимание на аритмиях, в  частности фибрил-
ляции предсердий, которая может послужить 

причиной грозных, подчас летальных осложне-
ний. «Золотым стандартом» диагностики ГКМП 
признаны электрокардиография и  эхокардио-
графия; в  последние годы магнитно-резонанс-
ная томография зарекомендовала себя как вы-
сокоинформативный метод диагностики. Реже 
используются радионуклеидные методы диаг-
ностики. Физикальные методы обследования 
все больше отходят на второй план. Основными 
методами лечения ГКМП на данный момент яв-
ляются медикаментозная терапия, включающая 
β-адреноблокаторы, блокаторы кальциевых 
каналов, ингибиторы ангиотензинпревращаю-
щего фермента, антиаритмические препараты. 
Существуют два основных метода хирургиче-
ского лечения: миэктомия по Морроу и  спир-
товая редукция миокарда, приобретающая 
все бóльшую популярность. Данная статья 
представляет собой обзор данных литерату-
ры, обобщающий современные представления 
о подходах к диагностике и лечению пациентов 
с ГКМП.

Ключевые слова: гипертрофическая кардио-
миопатия, внезапная сердечная смерть, миэк-
томия, транскатетерная септальная аблация.
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Гипертрофическая кардиомиопатия 
(ГКМП)  – генетически обусловленное 
аутосомно-доминантное заболевание, 
характеризующееся гипертрофией мио-

карда левого, реже правого желудочка, с преиму-
щественным вовлечением межжелудочковой пе-
регородки. На данный момент ГКМП выступает 
одной из основных причин внезапной сердечной 
смерти у лиц молодого и среднего возраста, так 
как зачастую первым и  единственным симпто-
мом заболевания становятся тяжелые желудоч-
ковые тахиаритмии [1].

Этиология
Причиной ГКМП являются мутации генов, ко-
дирующих синтез сократительных белков. Как 
следствие, нарушается расположение мышечных 
волокон в  миокарде, что приводит к  его гипер-
трофии. У  некоторых больных мутация прояв-
ляется в  детском возрасте, но в  значительном 
числе случаев заболевание диагностируют лишь 
в  подростковом периоде и  среднем возрасте. 
Наиболее часто встречаются три типа мутаций – 
тяжелой цепи β-миозина, миозин-связывающего 
белка С, тропонина Т; они выявлены более чем 
у  половины генотипированных пациентов. Тип 
мутации может определять прогноз заболевания 
и  его клинические проявления. В  позднем воз-
расте ГКМП может развиваться при неклассиче-
ской (кардиальной) форме болезни Фабри [2, 3].

Классификация
Существующая классификация ГКМП по мор-
фологическому типу характеризует распро-
страненность гипертрофии миокарда: при типе 
I  наблюдается преимущественная гипертрофия 
базальных отделов межжелудочковой перего-
родки, II – асимметричная гипертрофия межже-
лудочковой перегородки на всем протяжении, 
III – концентрическая (симметричная) гипертро-
фия левого желудочка, IV  – гипертрофия вер-
хушки сердца («верхушечная кардиомиопатия»). 
Наиболее распространенный морфологический 
вариант ГКМП  – асимметричная гипертрофия, 
которая либо охватывает всю межжелудочковую 
перегородку, либо локализуется в  ее базальной 
части. В зависимости от наличия или отсутствия 
градиента систолического давления в  полости 
левого желудочка ГКМП разделяют на обструк-
тивную и необструктивную. Так, асимметричная 
гипертрофия межжелудочковой перегородки 
может быть обструктивной либо необструктив-
ной. Выраженность утолщения миокарда позво-
ляет условно выделить 3 степени гипертрофии: 

умеренную (15–20 мм), среднюю (21–25 мм) и вы-
раженную (более 25 мм).

Другая классификация основывается на па-
раметрах гемодинамики у  пациентов с  ГКМП, 
в  частности на возникновении обструкции при 
физической нагрузке либо в  состоянии покоя. 
Выделяют обструктивный вариант (градиент 
давления в  выходном отделе левого желудочка 
в покое равен 30 мм рт. ст. или более), латентный 
(градиент давления в  выходном отделе левого 
желудочка при нагрузке равен 30 мм рт. ст. или 
более) и  необструктивный (градиент давления 
в выходном отделе левого желудочка в условиях 
покоя или нагрузки менее 30 мм рт. ст.). Следует 
обратить внимание на то, что вышеупомянутые 
параметры могут использоваться для определе-
ния степени обструкции не только выходного, 
но и среднего отдела левого желудочка. При по-
становке диагноза ГКМП следует провести диф-
ференциацию с  заболеваниями, приводящими 
к  гипертрофии миокарда, либо ассоциирован-
ными с ними [1].

Эпидемиология
Наиболее часто ГКМП встречается у  молодых 
людей, реже у  детей и  лиц пожилого возрас-
та. Распространенность заболевания состав-
ляет 0,2% от общей численности населения. 
Обструкцию выходного отдела левого желудочка 
выявляют у 25–30% пациентов. Прогноз леталь-
ности у пациентов, наблюдаемых в специализи-
рованных клиниках, колеблется на уровне 5–6% 
в  год; как правило, это пациенты с  тяжелыми 
формами заболевания. Последние рандомизи-
рованные исследования показывают, что общая 
летальность у  больных ГКМП составляет около 
1% в год. Несмотря на то что сегодня прогноз при 
ГКМП более благоприятен, чем еще сравнитель-
но недавно, качество жизни остается на относи-
тельно низком уровне в связи с  сопутствующей 
симптоматикой [4, 5, 6, 7].

В 10–20% случаев ГКМП сопутствует про-
грессирующая хроническая сердечная недоста-
точность. Наиболее часто первые клинические 
симптомы заболевания возникают в  среднем 
возрасте – в 30–40 лет. Проявления заболевания 
более выражены у женщин, но возникают позже, 
чем у  мужчин. Увеличение функционального 
класса хронической сердечной недостаточности 
зависит от многих факторов: степени обструк-
ции выходного отдела левого желудочка, нали-
чия фибрилляции предсердий, диастолической 
дисфункции левого желудочка и  др. Согласно 
результатам большинства исследований, 
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прогрессирование хронической сердечной не-
достаточности и  прогноз не зависят от степени 
гипертрофии миокарда [8, 9, 10, 11, 12].

Симптоматика
Наиболее распространенный симптом ГКМП, 
встречающийся у  большинства пациентов,  – 
одышка. В  большей степени она является след-
ствием повышенного левожелудочкового диа-
столического давления, которое, в свою очередь, 
возникает из-за нарушения наполняемости же-
лудочка, вызванного диастолической дисфунк-
цией. Именно одышка при незначительной фи-
зической нагрузке служит первым признаком 
развития сердечной недостаточности. Жалобы 
возникают у пациентов с обструктивной формой 
ГКМП при наличии выраженной диастоличе-
ской дисфункции [13, 14].

У симптомных пациентов часто наблюдают-
ся стенокардия, утомляемость, синкопальные 
состояния. Усиление сердцебиения, ночная па-
роксизмальная одышка, застойная хроническая 
сердечная недостаточность и  головокружение 
встречаются реже. Отмечены случаи развития 
острой сердечной недостаточности со смертель-
ным исходом. Интенсивность проявления мно-
гих симптомов может увеличиваться при физи-
ческой нагрузке. 

Развитию стенокардии способствуют различ-
ные процессы. Частично это происходит по при-
чине значительного увеличения миокардиальной 
массы и, как следствие, возникающего дисбалан-
са между объемом поступающего кислорода и не-
обходимым его потреблением. Боль в  грудной 
клетке напоминает типичную стенокардию, по-
скольку возникает по причине недостаточности 
коронарного кровотока при значительной гипер-
трофии миокарда. Нередко у пациентов с ГКМП 
наблюдаются кардиалгии, развивающиеся вслед-
ствие нарушения микроциркуляции, обусловлен-
ного снижением кровотока в  интрамуральных 
сосудах гипертрофированного миокарда при их 
сдавлении в диастолу. Продолжительность и ха-
рактер болей разнообразны и  часто не связаны 
с физической нагрузкой [15, 16].

Обмороки, как правило, могут быть вызваны 
нарушениями сердечного выброса во время фи-
зической нагрузки или аритмией. Больной обыч-
но связывает обмороки с предшествующей физи-
ческой нагрузкой или эмоциональным стрессом. 
Возникновение обморочных состояний у  паци-
ентов с  относительно низким градиентом дав-
ления в выводном отделе левого желудочка обу-
словлено лабильностью уровня систолического 

градиента давления. Обморочные и  предобмо-
рочные состояния при ГКМП должны рассма-
триваться как важный неблагоприятный при-
знак, имеющий значение при стратификации 
риска внезапной сердечной смерти.

Нарушения ритма сердца также можно от-
нести к  частым жалобам пациентов с  ГКМП. 
Спектр аритмий широк: экстрасистолия, надже-
лудочковые и  желудочковые тахикардии, бра-
диаритмия, фибрилляция предсердий, блокада 
ножек пучка Гиса. Причинами аритмий считают 
морфологическую дезорганизацию миофибрилл, 
дополнительные проводящие пути, возможный 
триггер – ишемия миокарда [1].

Фибрилляция предсердий  – наиболее харак-
терное нарушение ритма, возникающее у  па-
циентов с  ГКМП и  значительно ухудшающее 
их клиническое состояние  – диагностируется 
у 20–30% больных. Заболевание зачастую усугу-
бляет течение хронической сердечной недоста-
точности и  способствует ее прогрессированию. 
Лечение фибрилляции предсердий сводится 
к  двум основным принципам: купированию 
аритмии и профилактике тромбоэмболии легоч-
ной артерии. Консервативное лечение фибрилля-
ции предсердий состоит из комбинации β-адре-
ноблокаторов и блокаторов кальциевых каналов 
недигидропиридинового ряда. Пациентам, толе-
рантным к  данной терапии, назначают амиода-
рон с целью контроля синусового ритма.

Профилактика тромбоэмболий традици-
онно проводится с  учетом факторов риска (са-
харный диабет, тромбоэмболии в  анамнезе, 
гипертоническая болезнь, женский пол, застой-
ная сердечная недостаточность). Европейское 
общество кардиологов (European Society of 
Cardiology  – ESC), Американское кардиологи-
ческое общество и  Американская ассоциация 
сердца (American College of Cardiology / American 
Heart Association  – ACC / AHA) в  качестве про-
филактики тромбоэмболий при фибрилляции 
предсердий рекомендуют прием пероральных 
антикоагулянтов. Доказано, что пациенты с про-
тивопоказаниями к  антикоагулянтной терапии 
могут принимать дезагреганты, несмотря на пре-
имущество антикоагулянтов [4, 5, 6, 7].

Диагностика
Все больше клиницистов признают, что вероят-
ность выявления ГКМП при физикальном об-
следовании достаточно мала. Это объясняется 
особенностями патологической анатомии и сте-
пенью динамической обструкции выводного 
отдела левого желудочка. Чаще всего мы можем 
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наблюдать выраженную пульсацию яремных 
вен. При пальпации определяется раздвоение, 
смещение верхушечного толчка влево, его уси-
ление. Аускультативно выслушивается рас-
щепление первого тона над верхушкой сердца 
вследствие частичного закрытия аортального 
клапана, вызванного обструкцией выводного от-
дела левого желудочка.

При наличии переднесистолического дви-
жения передней створки митрального клапана 
(SAM-синдром) и  неполной коаптации створок 
на верхушке может выслушиваться мезосисто-
лический шум с  проведением в  точку Боткина. 
Второй систолический шум, вследствие тур-
булентного тока крови через выходной отдел 
левого желудочка, выслушивается в  V межре-
берье у  левого края грудины, его необходимо 
дифференцировать с шумом, возникающим при 
аортальном стенозе. Для проведения дифферен-
циальной диагностики целесообразно исполь-
зовать пробы Вальсальвы или умеренную дина-
мическую нагрузку, в случае ГКМП это изменит 
клиническую картину при физикальном обсле-
довании [17].

Электрокардиография
При инструментальном обследовании пациен-
тов с  ГКМП выполняется электрокардиогра-
фия. Одним из первых признаков заболевания, 
который удается идентифицировать, выступает 
гипертрофия миокарда левого желудочка. Для 
нее характерно отклонение электрической оси 
сердца влево, в левых грудных отведениях мож-
но увидеть зубцы Q, в  правых грудных отведе-
ниях  – QS. У  многих пациентов определяются 
различные нарушения внутрижелудочковой 
проводимости. Достаточно часто у  пациентов 
с  ГКМП также возникают косо нисходящая де-
прессия сегмента ST и инверсия зубца Т в груд-
ных отведениях [1, 18].

Эхокардиография
Эхокардиография не только стала важным мето-
дом диагностики ГКМП, но также значительно 
улучшила наше понимание патогенеза и  пато-
физиологии этого заболевания. Благодаря уни-
кальной способности эхокардиографии оцени-
вать морфологию и функцию сердца метод стал 
предпочтительным и  считается «золотым стан-
дартом» в диагностике ГКМП [19].

В ультразвуковые критерии оценки ГКМП 
входят: а) оценка наличия и  степени гипертро-
фии миокарда левого желудочка, симметрич-
ность, локализация и  распространенность; 

б)  оценка размеров полости левого желудочка 
в  В- и  М-режимах; в) признаки передне-систо-
лического парадоксального движения передней 
створки митрального клапана; г) выявление при 
допплеровском режиме ускоренного турбулент-
ного потока с  формированием систолического 
обструкционного градиента давления в  вывод-
ном отделе левого желудочка [1].

Для определения обструкции выводного от-
дела левого желудочка методом допплеровско-
го сканирования значимым считают градиент 
более 30 мм рт. ст. (скорость потока в  вывод-
ном отделе левого желудочка 2,7 м/с), а  также 
при внутрижелудочковой обструкции на уров-
не средних отделов левого желудочка  – более 
30 мм рт. ст. Градиент давления в выводном отде-
ле левого желудочка ниже 30 мм рт. ст. указывает 
на отсутствие признаков значимой обструкции. 
К постоянным признакам обструктивной ГКМП 
также относят переднесистолическое движение 
передней створки митрального клапана и ее со-
прикосновение с  межжелудочковой перегород-
кой в  диастолу (SAM-синдром), систолическое 
дрожание створок аорты. Для обструктивной 
формы ГКМП характерны следующие непосто-
янные признаки: аномалии папиллярных мышц 
(гипертрофия и  топографические особенности), 
увеличение размеров створок митрального кла-
пана, изменение геометрии левого желудочка 
(форма «песочных часов» вследствие сужения 
выходного отдела). Часто выявляют также ди-
латацию левого предсердия, митральную регур-
гитацию, а в терминальной стадии – дилатацию 
левого желудочка.

При необструктивной форме ГКМП в качест-
ве критериев используются такие признаки, как 
наличие преимущественно равномерной (кон-
центрической) или асимметричной гипертро-
фии миокарда с  увеличением массы сердца без 
признаков обструкции желудочков, отсутствие 
переднесистолического движения створок ми-
трального клапана [20].

Магнитно-резонансная томография
Первичным исследованием у  пациентов 
с  ГКМП является эхокардиография. Магнитно-
резонансная томография используется как уточ-
няющий метод на диагностическом этапе (более 
четко визуализируются верхушка и  переднебо-
ковые отделы, лучшая оценка волюметрических 
показателей) и как приоритетный метод на этапе 
контроля выполненного лечения (хирургическая 
резекция, транскатетерная септальная абла-
ция), позволяя судить об объеме повреждения 
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миокарда [21, 22]. На магнитно-резонансной 
томограмме с  контрастом в  отсроченную фазу 
в  левом желудочке могут визуализироваться 
участки очагового фиброза (гиперинтенсивный 
интрамиокардиальный участок округлой или 
линейной формы, без выхода на эндокардиаль-
ную поверхность). Выраженность и распростра-
ненность зон контрастирования в  отсроченную 
фазу коррелируют с клиническим уровнем риска 
(пациенты с множественными и распространен-
ными зонами отсроченного контрастирования 
имеют более высокий риск внезапной смерти) 
[23, 24].

Радионуклидные методы
Информация, получаемая радионуклидными 
методами при ГКМП, имеет вспомогательное 
значение. Возможна оценка перфузии миокарда 
и  его сократительной способности. Реже реша-
ются задачи оценки метаболизма, диагности-
ки повреждения миокарда, для чего требуются 
специальные радиофармацевтические препа-
раты. В  качестве радиоактивной метки для ра-
диоиндикаторов используется в  основном тех-
неций-99m (99 mTc). Чаще всего применяются 
99mTc-MIBI (метоксиизобутил-изонитрил, рос-
сийский аналог  – Технетрил 99mTc) и  99mTc-
Myoview (тетрофосмин).

Перспективна, но пока малодоступна из-за 
высокой стоимости позитронная эмиссион-
ная компьютерная томография (ПЭТ). Этот 
метод визуализации миокарда имеет преиму-
щество у  пациентов с  избыточной массой тела 
благодаря более высокой энергии гамма-кван-
тов излучения ПЭТ-индикаторов, что решает 
проблему артефактов вследствие поглощения 
излучения. Изображение миокарда обычно по-
лучают в  режиме томографии, точнее, однофо-
тонной эмиссионной компьютерной томографии 
(ОФЭКТ). В  последние годы все чаще исполь-
зуются комбинация ОФЭКТ и  синхронизация 
с  электрокардио графией, или синхро-ОФЭКТ 
(так называемый Gated SPECT), что позволяет 
получить серии изображений миокарда от диа-
столы до систолы [25]. Таким образом, одно ис-
следование дает информацию и о перфузии мио-
карда, и о его функции.

Оценку перфузии миокарда проводят визу-
ально и количественно. Обязательный этап – по-
следовательный просмотр томосрезов миокарда, 
полученных по трем направлениям: короткой, 
длинной вертикальной и длинной горизонталь-
ной осям сердца. Для количественной оценки 
обычно используются линейные и  круговые 

профили, анализ гистограмм счета. Наиболее по-
пулярен метод, показывающий целый миокард 
как полярную карту, – изображение типа «бычий 
глаз». Миокардиальная перфузия и, следователь-
но, распределение индикатора в нормальном ми-
окарде равномерны [1, 25, 26, 27].

Лечение
Лечебная стратегия пациентов с  обструктивной 
ГКМП, которые остаются симптомными, несмо-
тря на проведение медикаментозной терапии, 
включает консервативную терапию, хирурги-
ческое (миэктомия) и  нехирургическое вмеша-
тельство, такое как транскоронарная септальная 
аблация.

Медикаментозная терапия
Основой лекарственной терапии у  пациентов 
с ГКМП остаются β-адреноблокаторы. Эти пре-
параты достаточно хорошо изучены; доказано, 
что они достоверно снижают риск развития же-
лудочковых тахиаритмий, уменьшают градиент 
давления в  выводном отделе левого желудочка, 
купируют одышку за счет снижения частоты 
сердечных сокращений, увеличения времени ди-
астолы и отрицательного инотропного эффекта. 
Бета-блокаторы должны назначаться всем паци-
ентам с  ГКМП вне зависимости от степени об-
струкции выводного отдела левого желудочка 
и  выраженности клинической картины заболе-
вания [28].

Действие блокаторов кальциевых каналов 
(верапамил и дилтиазем) основывается на отри-
цательном хронотропном и инотропном эффек-
те, что способствует увеличению диастоличе-
ского наполнения левого желудочка, снижению 
градиента давления в  выводном отделе левого 
желудочка и  улучшению перфузии субэндокар-
да. Несмотря на благоприятную общую картину 
блокаторы кальциевых каналов следует назна-
чать с  осторожностью пациентам с  прогресси-
рующей декомпенсированной хронической сер-
дечной недостаточностью. На данный момент 
нет достоверной информации о влиянии приема 
блокаторов кальциевых каналов на улучшение 
качества жизни или снижение риска внезапной 
сердечной смерти [28].

Единственным препаратом, влияние которо-
го на отток из левого желудочка при обструкции 
выводного отдела левого желудочка достоверно 
доказано в  исследованиях, является дизопира-
мид. Однако в  отличие от β-адреноблокаторов 
и  блокаторов кальциевых каналов он имеет бо-
лее выраженные побочные эффекты. Одним из 
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наиболее часто встречающихся побочных дейст-
вий считается увеличение интервала Q-T и анти-
холинергический эффект. Тем не менее дизопи-
рамид остается препаратом выбора у пациентов 
с  высоким градиентом давления в  выводном 
отделе левого желудочка, толерантных к другой 
лекарственной терапии [29, 30, 31].

Многие эксперты рекомендуют использовать 
ингибиторы ангиотензинпревращающего фер-
мента в  комплексной терапии больных ГКМП. 
Дополнительное снижение постнагрузки может 
спровоцировать возникновение синкопальных 
состояний, особенно у пациентов с незначитель-
ным градиентом давления в  выводном отделе 
левого желудочка. Исходя из этого назначение 
и  дозировка препарата должны проводиться 
индивидуально. С  целью предупреждения же-
лудочковых аритмий в комплекс лекарственной 
терапии включают амиодарон [32, 33].

Имплантация кардиовертера-дефибриллятора
Установлено, что имплантация кардиоверте-
ра-дефибриллятора способствует значительному 
снижению смертности у пациентов с ГКМП и вы-
соким риском внезапной сердечной смерти [4]. 
Кроме того, имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора является эффективной профилак-
тикой внезапной сердечной смерти у пациентов 
с ГКМП, перенесших фибрилляцию желудочков 

или эпизоды желудочковой тахикардии, а  так-
же имеющих такие факторы риска, как наличие 
в анамнезе внезапной смерти близкого родствен-
ника, синкопальные состояния, снижение арте-
риального давления в ответ на нагрузку, толщи-
на миокарда левого желудочка более 30 мм [5].

Редукция миокарда: спиртовая аблация 
и хирургическая миэктомия
Несмотря на проводимую медикаментозную те-
рапию некоторые пациенты с  ГКМП остаются 
симптомными с выраженной обструкцией (гра-
диент более 50 мм рт. ст.) в покое или при нагруз-
ке. Пациенты с выраженной обструкцией, с про-
явлениями в виде боли за грудиной, синкопе или 
одышки и без улучшения от оптимальной меди-
каментозной терапии должны быть направлены 
на вмешательство, связанное с  редукцией мио-
карда. Сегодня для лечения пациентов с  ГКМП 
применяются две стратегии редукции: спирто-
вая аблация и хирургическая миэктомия.

Спиртовая редукция путем химической абла-
ции миокарда уменьшает утолщение базальной 
части межжелудочковой перегородки, вызывая 
акинез или гипокинез межжелудочковой пе-
регородки, увеличивая выходной отдел левого 
желудочка и  тем самым снижая переднесисто-
лическое движение митрального клапана и  ми-
тральную регургитацию (рис. 1) [34, 35, 36].

Идея чрескожной аблации межжелудочковой 
перегородки через спиртиндуцированную ок-
клюзию септальной ветви предложена в 1980-х гг. 
после благоприятных гемодинамических и кли-
нических результатов хирургической миэкто-
мии и  накопления опыта в  интервенционной 
кардиологии. Только в  1995 г. способ лечения 
на основе использования этанола для индуци-
рования инфаркта миокарда, локализованного 
в  межжелудочковой перегородке, стал приме-
няться в качестве альтернативы хирургическому 
лечению [34, 35, 36].

Транскоронарная септальная аблация вклю-
чает в себя традиционные методы и технологии 
эндоваскулярной хирургии. После проведения 
стандартной коронарографии в септальную ар-
терию, расположенную наиболее проксимально, 
при помощи гибкого проводника помещается 
коронарный баллон. На случай возникнове-
ния атриовентрикулярной блокады в  правый 
желудочек устанавливается временный элек-
трод. Баллон раздувается (рис. 2). Затем для 
подтверждения правильности расположения 
баллона (в анатомической позиции), а также от-
сутствия подтекания спирта в переднюю нисхо-

А Б

В Г

Рис. 1. Магнитно-резонансная томограмма сердца: А – аксиальный срез до выполнения 
спиртовой редукции миокарда; Б – сагиттальный срез до выполнения спиртовой редукции 
миокарда; В – аксиальный срез после выполнения спиртовой редукции миокарда;  
Г – сагиттальный срез после выполнения спиртовой редукции миокарда
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дящую артерию через просвет баллона осущест-
вляется контрастирование септальной артерии. 
После выполнения вышеуказанных действий 
через просвет баллона-катетера проводится 
медленное введение 1–3 мл этанола в  просвет 
септальной артерии. Затем после 10-минутной 
экспозиции баллон сдувается, и весь инструмен-
тарий удаляется.

История хирургического лечения обструк-
тивной ГКМП начинается с 1957 г., когда R. Brock 
впервые предложил использовать миотомию, 
предполагая, что рассечение мускульной манже-
ты выводного отдела левого желудочка приведет 
к  устранению обструкции [37]. Подобная мето-
дика субаортальной вентрикуломиотомии была 
предложена в 1961 г. A.G. Morrow. После выпол-
нения аортотомии отводились створки аорталь-
ного клапана для обеспечения визуализации ги-
пертрофированных мышечных масс в выводном 
отделе и  выполнялось вертикальное иссечение 
в  поверхностном мышечном слое в  наиболее 
выпуклой части межжелудочковой перегородки 
от верхушки вплоть до аортального кольца [38] 
(рис. 3).

До сих пор дебаты о том, какая из стратегий 
лучше, не утихают. Однако сложилось пони-
мание того, что в  центрах, имеющих опыт вы-
полнения миэктомии, хирургический подход 
предпочтителен. После миэктомии удается до-
биться большего снижения градиента давления 
в сравнении со спиртовой аблацией. Пациенты, 
которым была выполнена успешная миэктомия, 
имеют тот же уровень смертности, что и в общей 
популяции. При этом в центрах с накопленным 

опытом хирургическая летальность не превы-
шает 1%. Спиртовая аблация является альтер-
нативным методом лечения для тех пациентов, 
которые имеют высокий хирургический риск, 
связанный с сопутствующей патологией или воз-
растом.

Заключение
Благодаря многолетним исследованиям, про-
водимым в  разных странах мира, наши зна-
ния о  ГКМП значительно прогрессировали. 
Возможности современных методов визуали-
зации, таких как эхокардиография и  магнит-
но-резонансная томография, обеспечили нас 
уникальной возможностью изучения патофи-
зиологии ГКМП и позволили более точно диаг-
ностировать данное заболевание. Современные 
инвазивные методы лечения, например, им-
плантация кардиовертера-дефибриллятора, хи-
рургические методы лечения или чрескожная 
спиртовая редукция миокарда, способствуют 
значительному улучшению качества жизни па-
циентов и  увеличению ее продолжительности. 
Однако многие аспекты в  изучении ГКМП все 
еще остаются неопределенными. Несмотря на 
накопленный десятилетиями опыт до сих пор 
не существует этиотропной терапии этого за-
болевания, а рекомендации по выбору тактики 
хирургического лечения нельзя назвать одно-
значными. На наш взгляд, следующие 10 лет мо-
гут быть определяющими в формировании но-
вых, более эффективных методов диагностики 
и лечения ГКМП и внедрении их в клиническую 
практику. 

Рис. 2. Схематичное изображение раздутого баллона в целевой 
септальной ветви при проведении процедуры спиртовой 
аблации

Рис. 3. Иссечение гипертрофированной межжелудочковой 
перегородки трансаортальным доступом при выполнении 
миэктомии по Морроу
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Hypertrophic obstructive 
cardiomyopathy

Osiev A.G. • Naydenov R.A. • Kretov E.I. • Obedinskaya N.R. • 
Kurbatov V.P.

Hypertrophic cardiomyopathy (HCMP) is a relatively 
common disease with genetic predisposition, that 
is widely spread irrespective of gender, race or eth-
nicity. The cause of this pathology are mutations of 
genes encoding synthesis of contracting proteins. 
Degree and type of mutations define clinical man-
ifestation of the disease and its prognosis. HCMP is 
classified according to four main criteria: depending 
on morphology, presence of left ventricular outlet 
obstruction, pressure gradient and hemodynamic 
parameters. Its prevalence amounts to 1:500, and in 
the recent years mortality has decreased significantly 
to 1%. Main symptoms of HCMP include dyspnoea, 
dizziness, syncope, angina, and heart arrhythmias. 
HCMP does not manifest obligatorily with all above 
mentioned signs and symptoms. Presence and se-
verity of any symptoms depend on morphological 
particulars of the disease. Particular attention should 
be paid to arrhythmias, with atrial fibrillation among 

them, that may cause hazardous and occasionally 
lethal complications. Electrocardiography and echo-
cardiography are recognized as the “golden stan-
dard” of HCMP diagnostics, while in the recent years, 
magnetic resonance imaging has become a  highly 
informative diagnostic tool. Radionuclide diagnos-
tics is used less frequently, while physical examina-
tion and assessments have been moving backwards. 
At present, main strategies in HCMP include medi-
cal treatment with β-blockers, calcium antagonists, 
angiotensin-converting enzyme inhibitors and an-
ti-arrhythmics. There are two techniques for surgical 
treatment, i.e. myectomy by Morrow and alcohol 
septal ablation that is becoming increasingly popu-
lar. The article reviews literature on state-of-the-art 
diagnostics and treatment of HCMP patients.

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, sudden 
cardiac death, myectomy, catheter septal ablation.
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