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кардиомиопатии в зависимости 
от ее анатомического варианта
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – это наиболее частое наследственное заболевание сердца, 
которое отличается разнообразием проявлений: от морфологических особенностей и течения болезни до 
клинической картины и гемодинамических параметров. Стратегия лечения ГКМП должна быть строго 
персонализированной и учитывать не только гемодинамические параметры, но и анатомические особен-
ности. Классификация ГКМП на основе наличия или отсутствия обструкции выводного отдела левого 
желудочка, а также локализации гипертрофии межжелудочковой перегородки (базальный, срединный и 
апикальный типы) диктуют выбор оптимальной стратегии ведения пациентов. Медикаментозная терапия, 
хирургическая миэктомия или спиртовая септальная абляция являются основными методами лечения об-
структивной ГКМП, в то время как при необструктивной форме акцент делается на контроле симптомов и 
профилактике осложнений. Учитывая риск внезапной сердечной смерти, особое внимание следует уделять 
своевременной имплантации кардиовертера-дефибриллятора пациентам с высоким риском.
Ключевые слова: гипертрофическая кардиомиопатия, обструкция выводного отдела левого 
желудочка, хирургическая миэктомия, спиртовая септальная аблация, трансплантация сердца.
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Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is the most common inherited heart disease and is characterized by a variety 
of manifestations: from morphological features and disease progression to clinical presentation and hemodynamic 
parameters. Management of HCM should be strictly individualized, considering not only hemodynamic parameters 
but also anatomical features. Classification based on the presence or absence of left ventricular outflow tract obs-
truction, as well as the location of interventricular septal hypertrophy (basal, midventricular, and apical), largely 
determines the optimal management strategy. Drug therapy, surgical myectomy, and alcohol septal ablation are 
the main treatment options for obstructive HCM, whereas management of the non-obstructive form focuses on 
symptom control and prevention of complications. Given the risk of sudden cardiac death, timely implantation 
of an implantable cardioverter-defibrillator in high-risk patients is of paramount importance.
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Введение
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – это 

наиболее частое наследственное заболевание сердца. 
Распространенность составляет примерно 1 случай 
на 500 человек [1].

ГКМП характеризуется увеличением толщины 
стенки левого желудочка (ЛЖ) (более 15 мм как ми-
нимум в одном сегменте миокарда ЛЖ у взрослых), 
при условии что это увеличение не связано с другими 
причинами, такими как повышенное артериальное 
давление [2].

ГКМП отличается разнообразием проявлений: от 
морфологических особенностей и течения болезни 
до клинической картины и гемодинамических пара-
метров [3, 4].

Лечение ГКМП может быть консервативным или 
хирургическим. Хирургические методы включают в 
себя септальную миэктомию, спиртовую септальную 
абляцию и трансплантацию сердца. По данным раз-
ных авторов, ГКМП составляет 1–5% всех случаев 
трансплантации сердца, при этом показатели выжи-
ваемости у таких пациентов схожи с показателями 
выживаемости у пациентов с другими видами кар-
диомиопатии [5–7].

Выбор оптимального метода лечения зависит от 
конкретного анатомического варианта ГКМП. В дан-
ной статье мы рассмотрим, какое лечение является 

предпочтительным при различных формах этого за-
болевания.

Классификации ГКМП
Yifan Wang et al. проанализировали данные лите-

ратуры и на основании разных классификаций систе-
матизировали актуальные критерии и отличительные 
признаки разных подтипов ГКМП (табл. 1) [8].

Необструктивная и обструктивная ГКМП
Важнейшим параметром при диагностике и стра-

тификации риска у пациентов с ГКМП является 
определение наличия или отсутствия обструкции 
выводного тракта левого желудочка (ВОЛЖ). Пони-
мание патофизиологических различий между этими 
формами критически важно для выбора оптимальной 
стратегии лечения.

Необструктивная ГКМП
Исторически ГКМП в первую очередь рассматри-

валась как заболевание, связанное с динамической 
обструкцией ВОЛЖ. Именно этот признак определил 
ее первые названия: идиопатический гипертрофи-
ческий субаортальный стеноз, гипертрофическая 
обструктивная кардиомиопатия и мышечный суб
аортальный стеноз [15, 16].

Примечательно, что в течение последних лет 
уделялось значительно меньше внимания изучению 

Таблица 1
Классификации ГКМП [8]

HCM classification [8]
Признак Виды

Наличие обструкции выводного 
тракта левого желудочка (ВОЛЖ)

–	обструктивная
–	необструктивная [9]

Виды необструктивной ГКМП
–	стандартный, наиболее распространенный вариант
–	с дилатационной трансформацией
–	рестриктивный тип
–	со снижением сократительной функции ЛЖ [10]

Морфологические особенности 
сердца и тип гипертрофии левого 
желудочка (ГЛЖ)

–	гипертрофия базального сегмента межжелудочковой перегородки (МЖП)
–	гипертрофия всей МЖП
–	гипертрофия МЖП, передней и передне-перегородочной стенок
–	апикальная ГЛЖ [11]
–	выгнутая в полость ЛЖ МЖП, формирующая полость ЛЖ в форме 

полумесяца
–	S-образная форма МЖП
–	гипертрофия МЖП с ровным контуром
–	апикальная ГЛЖ
–	гипертрофия средней части МЖП [12]
–	изолированная гипертрофия МЖП
–	гипертрофия МЖП и прилегающих отделов (кроме верхушки)
–	гипертрофия верхушки в сочетании с гипертрофией других стенок
–	апикальная гипертрофия [13]
–	апикальная ГЛЖ
–	гипертрофия средней части МЖП
–	ГЛЖ базального отдела МЖП
–	диффузная ГЛЖ [14]
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естественного течения ГКМП у пациентов, у кото-
рых обструкция ВОЛЖ не возникает ни при каких 
обстоятельствах, в том числе во время физической 
нагрузки [17–20].

Крупное исследование (n = 573) показало, что 
пациенты с ГКМП без обструкции ВОЛЖ (в отли-
чие от пациентов с обструкцией) в основном имели 
стабильное состояние, оставаясь бессимптомными 
или с минимальными проявлениями заболевания в 
течение длительного времени. При этом часто уда-
валось достичь хороших результатов с помощью ме-
дикаментозной терапии [17].

Медикаментозное лечение пациентов 
с необструктивной ГКМП

Лечение сердечной недостаточности у пациен-
тов с необструктивной ГКМП соответствует стан-
дартным рекомендациям терапии сердечной недо-
статочности. Основная задача медикаментозного 
лечения – снижение диастолического давления в 
ЛЖ и улучшение его наполнения. Это достигается 
замедлением сердечного ритма с помощью бета-бло-
каторов (ББ), верапамила или дилтиазема, а также 
осторожным применением петлевых диуретиков. 
Ввиду отсутствия обструкции ВОЛЖ можно рас-
смотреть возможность осторожного приема нитратов 
и ранолазина для облегчения симптомов у пациентов 
с жалобами на боль за грудиной [3].

Целенаправленное воздействие на ренин-ангио-
тензин-альдостероновую систему (РААС) с помощью 
антифиброзных и антигипертрофических препаратов 
представляет собой перспективный дополнительный 
подход к лечению ГКМП. Небольшое рандомизи-
рованное двойное слепое плацебо-контролируемое 
исследование показало, что лозартан замедляет про-
грессирование гипертрофии и фиброза миокарда у 
пациентов с необструктивной ГКМП [21].

Хирургическое лечение пациентов 
с необструктивной ГКМП

Однако существует важное исключение из этого 
относительно благоприятного течения необструктив-
ной ГКМП. У небольшой группы пациентов (менее 
10%) развивается прогрессирующая сердечная недо-
статочность, которая не поддается медикаментозно-
му лечению и приводит к выраженным симптомам 
(III/IV класс по NYHA). Это происходит при так на-
зываемой истощенной ГКМП, которая характеризу-
ется нарушением сократительной функции ЛЖ (хотя 
иногда функция может быть и сохранной). В таких 
случаях единственным выходом является трансплан-
тация сердца [6, 22, 23].

Трансплантация сердца при ГКМП обеспечивает 
выживаемость, которая, по данным некоторых ис-
следований, не уступает, а возможно, и превосхо-
дит выживаемость при других заболеваниях сердца. 

Сообщается, что показатели выживаемости после 
трансплантации сердца при ГКМП составляют 85% 
через год, 75% – через 5 лет и 61% – через 10 лет [6].

Пациенты с необструктивной ГКМП также под-
вержены риску развития осложнений, связанных с 
заболеванием, таких как аритмическая внезапная 
смерть, тромбоэмболический инсульт и фибрилля-
ция предсердий. Однако эти осложнения встреча-
ются относительно редко в этой группе пациентов. 
Подчеркивается, что смертность, обусловленная за-
болеванием, у пациентов с необструктивной ГКМП 
остается низкой (0,5% в год), с высокой 5- и 10-лет-
ней выживаемостью, составляющей 99 и 97% соот-
ветственно [17, 19, 24–26].

Обструктивная ГКМП
Систолическое движение передней створки мит-

рального клапана (SAM) является частым явлением 
при ГКМП, встречающимся до 95% случаев. Клини-
ческие проявления могут быть разными: от случай-
ной находки при обследовании сердца до выражен-
ной динамической обструкции ВОЛЖ, приводящей 
к серьезным нарушениям кровообращения. Прибли-
зительно у 60–70% пациентов с ГКМП присутствует 
обструкция ВОЛЖ в покое или провоцируемая [27].

Тяжесть SAM градируется следующим образом:
–	 легкая: кратковременный SAM-эффект без кон-

такта с МЖП;
–	 умеренная: SAM с контактом с МЖП, длящимся 

менее 1/3 времени систолы;
–	 тяжелая: SAM с контактом с МЖП, длящимся 

более 1/3 времени систолы [28].
Были выделены факторы, предрасполагающие 

к динамической обструкции и SAM-эффекту при 
ГКМП (табл. 2) [27].

Межжелудочковая перегородка
Установлено, что S-образная деформация утол-

щенной МЖП является независимым фактором рис-
ка развития SAM-эффекта. Этот эффект обусловлен 
вихревым перенаправлением раннего низкоскорост
ного систолического кровотока под митральный кла-
пан, что приводит к его смещению кпереди, в сторону 
МЖП [27].

Митральный клапан
Общепринятыми нормальными значениями дли-

ны створок митрального клапана, определяемыми с 
помощью эхокардиографии (ЭхоКГ), являются 18–
24 мм для передней створки митрального клапана 
(ПСМК) и 11–14 мм для задней створки митрального 
клапана (ЗСМК) [29]. У пациентов с ГКМП, по дан-
ным чреспищеводной ЭхоКГ, наблюдалось удлине-
ние створок митрального клапана по сравнению с 
контрольной группой. Размеры ПСМК составили 
31 ± 4 мм против 22 ± 3, а размеры ЗСМК – 20 ± 2 мм 
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против 15 ± 3 (p < 0,00001 для обоих случаев) [30]. 
Исследование с использованием магнитно-резонанс
ной томографии (МРТ) с участием 172 пациентов с 
ГКМП и 15 носителей гена ГКМП без проявления 
заболевания выявило удлинение створок митраль-
ного клапана. Длина ПСМК в среднем составила 
26 ± 5 мм, что значительно превышало аналогич-
ный показатель в контрольной группе (19 ± 5 мм, 
p < 0,001). ЗСМК также была значительно длиннее, 
чем у контрольной группы: 14 ± 4 мм против 10 ± 3 
(p < 0,001) [31].

Избыточная ткань створок митрального клапана 
часто выходит за пределы зоны коаптации и обоз-
начается как «остаточная створка», что приводит к 
увеличению длины и площади створки. Эта ткань 
первой контактирует с МЖП. При ГКМП наруше-
ния внутрижелудочковой гемодинамики, вызванные 
нарушением геометрии сердца, приводят к тому, что 
именно эта остаточная створка митрального клапана 
вызывает обструкцию ВОЛЖ [32].

Сравнение размеров митрального клапана и же-
лудочков сердца у пациентов с ГКМП и SAM-эф-
фектом с данными контрольной группы показало, 
что у пациентов с ГКМП значительно уменьшено 
расстояние от места смыкания створок митрального 
клапана до МЖП (C-sept) (12 ± 4 мм против 21 ± 3, 
p < 0,001) [33].

Недостаточность митрального клапана при ГКМП 
чаще всего возникает именно из-за неполного смы-
кания створок митрального клапана. Это происхо-
дит, когда ЗСМК не может двигаться вперед вместе 
с ПСМК, либо потому, что она слишком короткая, 
либо потому, что она недостаточно подвижна [34]. 
Для выбора правильной тактики лечения крайне важ-
но различать недостаточность митрального клапа-
на, вызванную SAM, и первичную недостаточность 
митрального клапана. Для этого может быть полезно 
определить направление струи регургитации: если 

струя направлена назад, это обычно говорит о том, 
что причиной митральной недостаточности является 
SAM. Если же струя направлена в центр или вперед, 
это обычно указывает на то, что проблема связана с 
самим митральным клапаном [35, 36].

Ранние теории объясняли SAM эффектом Вен-
тури. В соответствии с этим эффектом гипертрофия 
МЖП приводит к сужению ВОЛЖ. Это сужение 
уменьшает площадь поперечного сечения, и как 
следствие, увеличивает скорость кровотока. Уско-
ренный кровоток смещает створки митрального 
клапана в сторону МЖП и ВОЛЖ, создавая эффект 
«всасывания» [37].

В настоящее время описывается явление, кото-
рое получило название «диастолическое переднее 
движение митрального клапана» и рассматривает-
ся как предвестник SAM. Поздний диастолический 
митральный приток крови в ЛЖ генерирует задний 
вихревой поток, продвигающий створки митрально-
го клапана в переднем направлении еще до начала 
систолической фазы [38].

Папиллярные мышцы
Утолщение папиллярных мышц, определяемое 

по данным ЭхоКГ (толщина в короткой оси в кон-
це диастолы более 11 мм), часто встречается при 
ГКМП – более чем в 50% случаев. МРТ сердца у 
пациентов с ГКМП также демонстрирует увеличе-
ние как количества (2,5 против 2,1, р < 0,001), так и 
общей массы папиллярных мышц [27, 39].

Смещение папиллярных мышц (вперед, к осно-
ванию сердца или к верхушке) может приводить к 
нарушению нормальной гемодинамики ЛЖ, вызывая 
перекрытие путей притока и оттока ЛЖ [40].

Особую опасность представляет аномальное при-
крепление папиллярной мышцы непосредственно 
к ПСМК, поскольку это вызывает SAM-эффект и 

Таблица 2
Причины развития SAM-эффекта при ГКМП [27]

Causes of systolic anterior motion (SAM) in HCM [27]
Область патологии Особенности

МЖП S-образная форма МЖП

Митральный клапан

Удлинение створок митрального клапана (как передней, так и задней)
Увеличение расстояния от точки коаптации створок до верхушки передней створки 
митрального клапана (области, обозначаемой как «остаточная створка»)
Более короткое расстояние между точкой коаптации створок и МЖП (C-sept distance)
Эффект Вентури
Переднее диастолическое движение митральных створок

Папиллярные мышца

Гипертрофия папиллярных мышц
Увеличение количества папиллярных мышц
Смещение и аномалии крепления папиллярных мышц
Укорочение расстояния между папиллярными мышцами

Хордальный аппарат Укорочение и фиброз хорд
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обструкцию ВОЛЖ, что ухудшает прогноз при 
ГКМП [41].

Аномалии папиллярных мышц связаны с более 
высоким градиентом давления в ВОЛЖ в состоянии 
покоя. Эта связь не зависит от толщины МЖП или 
частоты сердечных сокращений в покое. Более того, 
в моделях in vitro было показано, что эти аномалии 
способны вызывать SAM при ГКМП даже без гипер-
трофии МЖП. По оценкам, до 20% пациентов могут 
иметь такие аномалии [39, 40, 42].

Морфологические варианты 
гипертрофии МЖП при ГКМП  
и стратегии лечения

Клиническое течение и выбор тактики лечения 
ГКМП во многом определяются не только наличием 
обструкции ВОЛЖ, но и морфологическими особен-
ностями. В частности, распределение гипертрофии 
МЖП является важным фактором, который необ-
ходимо учитывать. Различные паттерны утолщения 
МЖП позволяют выделить несколько морфологиче
ских вариантов ГКМП, среди которых наиболее час-
то встречаются базальный, срединный и апикальный 
типы. Эти типы, определяемые по преимуществен-
ной локализации максимальной гипертрофии МЖП, 
имеют прогностическое значение и влияют на выбор 
тактики лечения [43].

ГКМП с гипертрофией базального отдела
Базальная гипертрофия МЖП ограничена суб

аортальной областью и распространяется непос-
редственно до места прикрепления хорд к верхушке 
ПСМК [43].

Фокальное утолщение МЖП в субаортальной об-
ласти, обуславливающее SAM-эффект и обструкцию 
ВОЛЖ, делает данный анатомический подтип наибо-
лее перспективным для различных методов лечения, 
направленных на уменьшение толщины МЖП [43].

Медикаментозное лечение пациентов с ГКМП 
c гипертрофией базального отдела

Метаанализ 37 исследований и 1898 пациентов 
показал, что у пациентов с обструктивной ГКМП 
разные медикаментозные препараты позволяют сни-
зить градиент давления в ВОЛЖ с различной эффек-
тивностью [44].

Наилучшие результаты показали дизопирамид 
(–43,5 [95% ДИ –51,6…–35,3]) и ингибиторы сердеч-
ного миозина (ИСМ) (–34,8 [95% ДИ –40,6…–29,0]). 
В сравнении ББ (–20,7 [95% ДИ –29,4…–12,0]) и бло-
каторы кальциевых каналов (БКК) (–14,7 [95% ДИ 
–23,3…–6,1]) продемонстрировали меньший эффект. 
Значение р взаимодействия <0,01 свидетельствует о 
статистически значимой разнице между группами. 
Внутри класса ИСМ мавакамтен продемонстрировал 

более выраженное снижение градиента давления по 
сравнению с афикамтеном. Среди ББ наибольшее 
снижение градиента отмечалось при применении ме-
топролола, а среди БКК наиболее эффективным был 
верапамил (р взаимодействия <0,01). Эти результаты 
согласуются с данными, полученными для спровоци-
рованных градиентов давления в ВОЛЖ [44].

Хирургическое лечение пациентов с ГКМП 
c  гипертрофией базального отдела

Согласно общепринятому определению, обструк-
ция ВОЛЖ соответствует пиковому градиенту дав-
ления в ВОЛЖ, измеренному методом допплеро
графии, ≥30 мм рт. ст., однако пороговым значением 
для инвазивного лечения обычно считается ≥50 мм 
рт. ст. [3].

Согласно Европейским клиническим рекомен-
дациям [3], инвазивное лечение показано для сни-
жения обструкции ВОЛЖ при наличии следующих 
критериев:
–	 градиент в покое или максимальный провоци-

руемый градиент ≥50 мм рт. ст. (например, при 
физической нагрузке или пробе Вальсальвы);

–	 умеренная или тяжелая митральная регургитация, 
связанная с SAM-эффектом;

–	 наличие симптомов (функциональный класс II–IV 
по NYHA);

–	 синкопе при физической нагрузке или необъяс-
нимые рецидивирующие синкопе, несмотря на 
максимально переносимую медикаментозную 
терапию;

–	 фибрилляция предсердий или умеренная или тя-
желая дилатация левого предсердия.
При обструктивной ГКМП, резистентной к ме-

дикаментозной терапии, септальная миэктомия 
(процедура Морроу) является эффективным хирур-
гическим методом. Операция заключается в резек-
ции базальной части МЖП (трансаортальный [45] 
или трансмитральный [46] доступ), что приводит к 
увеличению просвета ВОЛЖ и устранению причи-
ны развития SAM [47]. При выраженной гипертро-
фии МЖП выполняют более обширную резекцию, 
расширяя миэктомию до средней части желудочка, 
дистальнее точки контакта ПСМК с перегородкой 
(модифицированная процедура Морроу) [48].

Пациентам с высоким риском хирургического 
вмешательства, а также тем, кому хирургическое 
лечение нежелательно, может быть выполнена чрес-
кожная спиртовая септальная абляция [49, 50]. Суть 
процедуры заключается во введении небольшого ко-
личества 96% этанола в первую септальную ветвь 
левой передней нисходящей артерии. Это вызыва-
ет локальный инфаркт миокарда в базальной части 
МЖП, что впоследствии приводит к ремоделирова-
нию ВОЛЖ [51].
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У пациентов детского возраста обструкция ВОЛЖ 
часто требует выполнения повторной миэктомии. 
Это может быть обусловлено разными причинами: 
недостаточное удаление миокарда при первичной 
операции, среднежелудочковый компонент обструк-
ции, аномалия папиллярных мышц и послеопера-
ционное ремоделирование ЛЖ, в том числе повтор-
ный рост септального миокарда. А.Г. Осиев и соавт. 
описали случай успешного выполнения спиртовой 
септальной аблации у пациента 6 лет [52].

В табл. 3 представлено сравнение хирургического 
и эндоваскулярного методов лечения по уменьшению 
толщины МЖП [3, 53].

ГКМП со среднежелудочковой 
гипертрофией

Среднежелудочковая гипертрофия – это область 
гипертрофии МЖП, располагающаяся от хорд мит-

рального клапана до области перегородки, располо-
женной напротив головок папиллярных мышц [43].

Изолированная среднежелудочковая гипертро-
фия наблюдается менее чем у 10% пациентов с об-
структивной ГКМП. Она может проявляться теми же 
симптомами, что и при субаортальной обструкции 
ВОЛЖ [54–56].

Около 25% этих пациентов имеют аневризму вер-
хушки ЛЖ, и у некоторых из них в этой аневризме 
образуется тромб [3, 57].

Медикаментозное лечение пациентов с ГКМП 
со среднежелудочковой гипертрофией

Основные лекарственные препараты, применяе-
мые в таких случаях (ББ, БКК и дизопирамид), на-
правлены на снижение сократительной функции ЛЖ 
и увеличение времени его наполнения кровью [58]. 
Эти препараты способствуют уменьшению градиен-
та давления в средней части желудочка и улучшению 
диастолической функции у пациентов с ГКМП со 
среднежелудочковой обструкцией [57, 59].

Два недавно опубликованных исследования на 
примере анализа трех клинических случаев проде-
монстрировали положительное клинико-морфологи-
ческое воздействие мавакамтена (ИСМ) в дозировке 
5–10 мг при лечении пациентов с ГКМП и средне-
желудочковой обструкцией. За период наблюдения 
16–24 недели отмечалось уменьшение выраженности 
симптомов, значительное снижение пикового средне-
желудочкового градиента – с 50–77 до 8–11 мм рт. ст. 
и уровня N-концевого фрагмента промозгового на-
трийуретического пептида (NT-proBNP) в 5–7 раз 
[60, 61]. Кроме того, определялось обратное ремо-
делирование ЛЖ за счет увеличения его полости, 
уменьшение толщины МЖП и размеров левого пред-
сердия, а также улучшение диастолической функции 
ЛЖ при сохранении его систолической функции [60].

В редких случаях в аневризме обнаруживаются 
тромбы, которые следует лечить длительной перо-
ральной антикоагулянтной терапией [57].

Хирургическое лечение пациентов с ГКМП 
со среднежелудочковой гипертрофией

Для пациентов, у которых симптомы не удается 
контролировать с помощью лекарств, выбор методов 
лечения более ограничен, чем при ГКМП с гипертро-
фией базального отдела.

Недавно проведенное российское исследование 
показало, что расширенная септальная миэктомия 
в сочетании с вмешательствами на подклапанных 
структурах позволяет устранить обструкцию в сред-
нем и базальном отделах ЛЖ и увеличить его объ-
ем [62]. При проведении миэктомии пациентам с об-
структивной ГКМП с субаортальной гипертрофией, 
распространяющейся на средний отдел ЛЖ, крайне 
важно тщательно контролировать объем удаляемой 

Таблица 3
Сравнение хирургического и эндоваскулярного 

методов лечения по уменьшению толщины 
МЖП [3, 53]

Comparison of surgical and endovascular 
treatment methods in terms of reducing septal 

thickness [3, 53]
Миэктомия Спиртовая аблация

Периоперационная летальность
Выше Ниже

Осложнения операции
Выше риск 

развития дефекта 
межжелудочковой 

перегородки

Выше риск развития 
атриовентрикулярной 

блокады (у 7–20% 
пациентов), требующей 

имплантации постоянного 
электрокардиостимулятора

Выше частота 
постоперационных 

кровотечений (ОР 0,18, 
95% ДИ 0,11–0,32, 

p < 0,0001)

Выше резидуальный 
градиент на ВОЛЖ

Выше риск необходимо
сти применения внутри-
аортального баллонного 

контрпульсатора

Выше вероятность 
необходимости повторного 

вмешательства (7–20% 
пациентов)

Ограничения операции
Хотя риск дефекта 

межжелудочковой пере-
городки после септаль-
ной миэктомии в целом 
невысок, он может быть 
повышен у пациентов с 

умеренной гипертрофией 
МЖП (толщина ≤16 мм)

Может быть менее 
эффективна у пациентов 

с очень выраженной ГЛЖ 
(≥30 мм)

Общая средняя скорректированная стоимость 
лечения и средняя продолжительность 

госпитализации
Выше Ниже

Таблица 3
Сравнение хирургического и эндоваскулярного методов лечения  

по уменьшению толщины МЖП [3, 53]
Сравнение хирургического и эндоваскулярного методов лечения  

по уменьшению толщины МЖП [3, 53]
Миэктомия Спиртовая аблация

Периоперационная летальность
Выше Ниже

Осложнения операции

Выше риск развития дефекта межжелудочковой 
перегородки

Выше риск развития атриовентрикулярной блокады 
(у 7–20% пациентов), требующей имплантации 

постоянного электрокардиостимулятора
Выше частота постоперационных кровотечений 

(ОР 0,18, 95% ДИ 0,11–0,32, p < 0,0001) Выше резидуальный градиент на ВОЛЖ

Выше риск необходимости применения 
внутриаортального баллонного контрпульсатора

Выше вероятность необходимости повторного 
вмешательства (7–20% пациентов)

Ограничения операции
Хотя риск дефекта межжелудочковой перегородки после 
септальной миэктомии в целом невысок, он может быть 
повышен у пациентов с умеренной гипертрофией МЖП 

(толщина ≤16 мм)

Может быть менее эффективна у пациентов с очень 
выраженной ГЛЖ (≥30 мм)

Общая средняя скорректированная стоимость лечения и средняя продолжительность госпитализации
Выше Ниже
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ткани МЖП. Чреспищеводная ЭхоКГ используется 
для визуализации анатомических ориентиров в ЛЖ. 
У пациентов с выраженной гипертрофией базаль-
ной части МЖП выполнение миэктомии через суб
аортальный доступ представляет собой технически 
сложную задачу. При распространении обструкции 
в среднюю зону, как правило, начинают с трансаор-
тальной миэктомии, удаляя мышцу МЖП максималь-
но близко к верхушке сердца [43].

При изолированной среднежелудочковой гипер-
трофии миэктомия с трансапикальным доступом яв-
ляется предпочтительным методом хирургического 
лечения. Трансапикальный доступ позволяет полу-
чить широкий обзор и доступ к МЖП и папиллярным 
мышцам [54].

Принято считать, что при отсутствии обструкции 
ВОЛЖ спиртовая септальная аблация при ГКМП 
нецелесообразна. Однако некоторые клинические 
разборы демонстрируют, что она может быть полезна 
для облегчения симптомов и снижения внутриже-
лудочковых градиентов у пациентов с симптомной 
среднежелудочковой обструкцией [63, 64].

Некоторые исследования свидетельствуют о том, 
что электрокардиостимуляция может уменьшить 
обструкцию и облегчить симптомы у пациентов со 
среднежелудочковой обструкцией [65, 66]. Рандоми-
зированное плацебо-контролируемое исследование, 
включившее 17 пациентов со среднежелудочковой 
обструкцией, средним функциональным классом по 
NYHA III, несмотря на оптимальную медикаментоз-
ную терапию, показало, что персонализированный 
подбор параметров стимуляции позволяет умень-
шить обструкцию и повысить толерантность к физи-
ческим нагрузкам у пациентов с выраженными сим-
птомами среднежелудочковой обструкции. Градиент 
давления, составлявший до стимуляции 80 ± 29 мм 
рт. ст., снизился до 31 ± 21 мм рт. ст. при стимуляции 
в оптимальной точке, то есть на 60% (р < 0,0001). 
Персонализированная настройка параметров элек-
трокардиостимуляции улучшила результаты теста 
6-минутной ходьбы (328,5 ± 99,9 м против 285,8 ± 
105,5; р = 0,018) [58].

Апикальная форма ГКМП
Апикальная гипертрофия с облитерацией полости 

верхушки ЛЖ ограничена верхушкой и дистальной 
частью МЖП [43].

Морфологически апикальную ГКМП подразде-
ляют на три типа:
–	 изолированная – характеризуется гипертрофией, 

ограниченной верхушкой сердца;
–	 смешанная – проявляется как апикальной, так и 

септальной гипертрофией, при этом максималь-
ная толщина миокарда наблюдается в области 
верхушки;

–	 относительная – предположительно является ран-
ним фенотипом апикальной ГКМП [67].
В большинстве случаев апикальная ГКМП про-

текает бессимптомно [68] и имеет благоприятный 
прогноз [69, 70].

Однако обширная гипертрофия в этой области 
может уменьшить конечно-диастолический объем 
ЛЖ, что способствует развитию диастолической сер-
дечной недостаточности [71].

Медикаментозное лечение пациентов с ГКМП 
с апикальной гипертрофией

При апикальной ГКМП лечение начинают с ББ, 
которые часто назначают в том числе для уменьше-
ния количества эпизодов неустойчивой желудоч-
ковой аритмии. Преимущества использования ББ 
включают:
–	 уменьшение частоты сердечных сокращений во 

время физической нагрузки;
–	 улучшение диастолической функции сердца;
–	 облегчение симптомов, таких как боль в груди и 

одышка, за счет снижения потребности миокарда 
в кислороде;

–	 снижение градиента давления в средней части 
желудочка при наличии сопутствующей средне-
желудочковой обструкции [68].
Благоприятные эффекты верапамила и дилтиазе-

ма обусловлены их отрицательным инотропным и 
хронотропным механизмом действия, приводящим 
к уменьшению боли в груди, увеличению времени 
наполнения ЛЖ в диастолу и улучшению перфузии 
миокарда [72].

Петлевые и тиазидные диуретики в низких до-
зах могут использоваться для уменьшения одышки 
и объемной перегрузки у пациентов с апикальной 
ГКМП [68].

Для замедления прогрессирования гипертрофии и 
фиброза миокарда, облегчения симптомов и сниже-
ния смертности назначаются ингибиторы РААС [21].

У пациентов с симптоматической необструк-
тивной ГКМП применение мавакамтена приводи-
ло к значительному снижению уровня NT-proBNP, 
причем эффект зависел от дозы препарата. Однако 
мавакамтен не оказал существенного влияния на 
облегчение симптомов или улучшение физической 
выносливости [73].

Хирургическое лечение пациентов с ГКМП 
с апикальной гипертрофией

Трансапикальная миэктомия, направленная на 
увеличение объема полости левого желудочка, эф-
фективна в улучшении диастолической функции, 
уменьшении симптомов и в конечном итоге предот
вращении или отсрочке необходимости трансплан-
тации сердца у пациентов с сердечной недостаточ
ностью на фоне апикальной ГКМП [71, 74, 75].
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ГКМП с гипертрофией всей МЖП
Хотя такой вариант встречается нечасто, у паци-

ентов с обструктивной ГКМП иногда наблюдается 
гипертрофия, которая распространяется на все три 
зоны МЖП [43].

Было доказано, что этот вид ГКМП имеет неблаго-
приятный хирургический прогноз. В 2018 году было 
опубликовано исследование, в котором 469 пациен-
там с обструктивной ГКМП (248 пациентов имели 
гипертрофию базального отдела, 141 – гипертрофию 
всей МЖП, 80 – диффузную ГЛЖ) была проведена 
хирургическая миэктомия. Время наблюдения соста-
вило 2,5 ± 1,4 года. В динамике после миэктомии у 
пациентов с гипертрофией базального отдела опре-
делялась меньшая толщина МЖП, меньшая масса 
ЛЖ и меньшее накопление гадолиния по МРТ. Кроме 
того, выживаемость после миэктомии была выше у 
этой группы пациентов. Пациенты с гипертрофией 
всей МЖП и диффузной ГЛЖ показали худшую вы-
живаемость после хирургической миэктомии [14].

Доклиническая ГКМП
Особую группу среди пациентов с ГКМП состав-

ляют генотип-положительные, фенотип-отрицатель-
ные пациенты, которых также называют пациентами 
с «доклинической» ГКМП [31, 76, 77].

У этих пациентов структура и размеры ЛЖ обыч-
но не изменены. Тем не менее у них наблюдаются 
аномалии строения митрального клапана по срав-
нению со здоровыми людьми: ПСМК у них длин-
нее (17,1 ± 0,4 мм/м2 против 16 ± 0,4, р = 0,006), 
ЗСМК – толще (1,79 ± 0,008 см против 1,62 ± 0,007, 
р = 0,06), а расстояние между папиллярными мыш-
цами – меньше (31,1 ± 0,7 мм против 34,2 ± 0,9, р = 

0,007). Распространенность SAM также значитель-
но повышена при «доклинической» ГКМП (15,2% 
против 1,6%, р = 0,006). Эти изменения более вы-
ражены при ГКМП с явным фенотипом и наличием 
генетических маркеров. Поэтому ранняя диагностика 
и проведение комплексной визуализации имеют ре-
шающее значение для своевременного выявления 
этих пациентов, правильной оценки риска и выбора 
тактики лечения [78].

Профилактика ВСС у пациентов в ГКМП
Несмотря на современные методы лечения, вне-

запная сердечная смерть (ВСС) остается серьезной 
угрозой для пациентов с ГКМП. Имплантируемый 
кардиовертер-дефибриллятор (КВД) является эффек-
тивным средством первичной и вторичной профилак-
тики ВСС у этой группы пациентов [3, 4].

Вторичная профилактика ВСС предполагает им-
плантацию КВД пациентам, перенесшим остановку 
сердца, обусловленную желудочковой тахикардией 
(ЖТ) или фибрилляцией желудочков, либо имеющим 
в анамнезе эпизоды устойчивой гемодинамически 
значимой ЖТ [3].

Имплантация КВД для первичной профилактики 
ВСС рекомендуется пациентам с ГКМП, имеющим 
≥1 основного фактора риска ВСС [4] и расчетный 
5-летний риск ВСС ≥4% (IIb) – ≥6% (IIa) по шкале 
HCM Risk-SCD [3].

Рекомендации американских и европейских кар-
диологических сообществ по определению факто-
ров риска ВСС у пациентов с ГКМП демонстрируют 
общие черты, но также включают и определенные 
различия (табл. 4 и 5) [3, 4].

Таблица 4
Факторы риска ВСС у пациентов с ГКМП по данным американского общества кардиологов [4]

Risk factors for sudden cardiac death (SCD) in patients with hypertrophic cardiomyopathy (HCM) 
according to the American Heart Association [4]

Факторы риска ВСС Описание
Семейный анамнез ВСС, 
связанной с ГКМП

Семейный анамнез ВСС, предположительно или достоверно вызванной ГКМП, 
у ≥1 родственника первой или иной близкой степени родства в возрасте ≤50 лет

Массивная ГЛЖ Максимальная толщина стенки ≥28–30 мм в любом сегменте по данным ЭхоКГ 
или МРТ сердца

Необъяснимые синкопальные 
состояния

 ≥1 необъяснимый эпизод острой транзиторной потери сознания не нейрогенной 
(вазовагальной) этиологии, особенно если эпизоды произошли в течение 
последних 6 месяцев

Неустойчивая ЖТ
Значимым маркером риска являются частые (≥3), продолжительные 
(≥10 ударов) эпизоды ЖТ с высокой частотой желудочковых сокращений 
(ЧЖС) (≥200 ударов в минуту), определяемые по данным холтеровского 
мониторирования

Систолическая дисфункция ЛЖ Фракция выброса <50% по данным ЭхоКГ или МРТ сердца
Апикальная аневризма ЛЖ Вне зависимости от размеров аневризмы
Обширное позднее гадолиниевое 
усиление

Диффузное и обширное позднее гадолиниевое усиление по данным МРТ серд
ца, представляющее собой фиброз миокарда, охватывающее ≥15% массы ЛЖ
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Таблица 5
Факторы риска ВСС у пациентов с ГКМП по данным европейского общества кардиологов [3]
Risk factors for sudden cardiac death (SCD) in patients with hypertrophic cardiomyopathy (HCM) 

according to the European Society of Cardiology [3]
Факторы риска ВСС Описание

Семейный анамнез ВСС, 
связанной с ГКМП

Внезапная смерть родственника первой линии родства в возрасте до 40 лет, вне зависи-
мости от наличия или отсутствия диагностированной ГКМП
Внезапная смерть родственника первой линии родства в любом возрасте при установ-
ленном диагнозе ГКМП

Массивная ГЛЖ Максимальная толщина ЛЖ ≥30–35 мм по данным ЭхоКГ

Синкопе Необъяснимые не нейрогенные обмороки, особенно произошедшие в течение 
последних 6 месяцев до обследования

Неустойчивая ЖТ

Последовательная серия из ≥3 желудочковых сокращений с частотой ≥120 ударов 
в минуту, продолжительностью <30 секунд вне зависимости от количества 
и продолжительности эпизодов ЖТ за сутки, а также ЧЖС в пароксизме.
Возникновение неустойчивой ЖТ во время или сразу после физической нагрузки может 
указывать на повышенный риск развития ВСС

Возраст
Риск ВСС выше у более молодых пациентов.
У более молодых пациентов такие факторы риска, как неустойчивая желудочковая 
тахикардия, выраженная ГЛЖ и необъяснимые обмороки, обладают более выраженным 
негативным прогностическим значением

Расширение левого 
предсердия

При этом данных о связи между ВСС и конкретными параметрами, такими как площадь 
или объем левого предсердия, в настоящее время недостаточно

Обструкция ВОЛЖ
При этом прогностическая значимость провоцируемой обструкции ВОЛЖ 
и эффективность различных методов лечения (консервативного и инвазивного) 
в предотвращении ВСС остаются не до конца изученными

Заключение
Стратегия лечения ГКМП должна быть строго 

персонализированной и учитывать не только гемо-
динамические параметры, но и анатомические осо-
бенности. Классификация ГКМП на основе наличия 
или отсутствия обструкции ВОЛЖ, а также локализа-
ции гипертрофии МЖП диктуют выбор оптимальной 
стратегии ведения пациентов.

Медикаментозная терапия, хирургическая миэк-
томия или спиртовая септальная абляция являются 
основными методами лечения обструктивной ГКМП, 
в то время как при необструктивной форме акцент 
делается на контроле симптомов и профилактике 
осложнений.

Учитывая риск ВСС, особое внимание следует 
уделять своевременной имплантации КВД пациен-
там с высоким риском.
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