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Аннотация. ГКМП представляет актуальную проблему современной меди-
цины. Полученные на данном этапе сведения о важности многочисленных 
мутаций структурных, сократительных и  регуляторных белков саркомера 
в  патогенезе развития данной патологии определяют перспективные на-
правления диагностики (генетическое тестирование) и лечения с примене-
нием новых разработанных технологий.
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Введение

Г ипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) являет-
ся наследуемым заболеванием сердечной мышцы, 
которое характеризуется выраженной гипертро-

фией преимущественно левого желудочка (ЛЖ) с отсут-
ствием дилатации камер сердца без признаков другой 
кардиальной патологии или системных заболеваний, 
способствующих развитию гипертрофии [1,8].

В  среднем распространенность ГКМП оценивается 
как 1:500 человек.

Распространенность ГКМ среди взрослых составляет 
0,16%-0,29% в общей популяции [2,17].

Согласно данным результатов изучения частоты за-
болеваемости среди детского населения отмечена вы-
являемость данной патологии от 0,3 до 0,5 на 100000.

Отмечено, что частота внезапной сердечной смерти 
(ВСС) при ГКМП составляет 1% в год. Внезапная смерть 
при данной патологии занимает 3-е место в общей струк-
туре ВСС (после ишемической болезни сердца и наруше-

ний ритма), порой являясь первым и единственным про-
явлением данной патологии [6,14,16].

Цель работы

Анализ литературных данных, посвященных вопро-
сам изучения гипертрофической кардиомиопатии.

Подходы к классификации ГКМП

В зависимости от локализации гипертрофированных 
участков миокарда [7,12]:

1. Ассиметричная гипертрофия межжелудочковой 
перегородки (без изменений со  стороны кла-
панного аппарата и без обструкции выводящего 
тракта). Является наиболее часто встречаемой 
формой;

2. Верхушечная гипертрофия (зона гипертрофии 
ограничена верхушкой сердца);

3. Симметричная гипертрофия (левый желудочек 
концентрически гипертрофирован);

4. Идиопатический гипертрофический субаорталь-
ный стеноз, сопровождающийся обструкцией 
выводящего тракта.
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Ассиметричная гипертрофия межжелудочковой пе-
регородки является наиболее часто встречаемой фор-
мой.

По степени обструкции:
1. Градиент давления менее 25 мм;
2. Градиент давления 25–36 мм;
3. Градиент давления 37–44 мм;
4. Градиент давления более 45 мм.

Гемодинамические варианты ГКМП [3]:

I. С обструкцией выносящего тракта 
левого желудочка (редко-правого):
1. Явной (обструкция неизменно прогрессирует;
2. Лабильной (градиент давления может появляться 

и исчезать без видимых причин;
3. Латентной (при проведении провокационных 

проб).

II. Без обструкции:
1. Асимметричная
2. Симметричная

В  настоящее время выделяют следующие варианты 
течения ГКМП [18]:

 ♦ стабильное течение;
 ♦ прогрессирующее течение;
 ♦ вариант фибрилляции предсердий (ФП);
 ♦ вариант «конечная стадия»;
 ♦ вариант внезапной сердечной смерти (ВСС).

Под «конечной стадией» ГКМП большинство авторов 
понимают особый вариант течения заболевания, кото-
рый характеризуется снижением глобальной систоличе-
ской функции миокарда.

Основные аспекты  
этиопатогенеза ГКМП

Согласно литературным данным основной причиной 
развития ГКМП являются мутации генов, которые коди-
руют белки сердечного саркомера.

Наследование данной патологии осуществляется 
по аутосомно-доминантному типу.

Большинством исследователей определены 14 ге-
нов, которые способствуют развитию более 200 мутаций 
белковых компонентов сердечного саркомера. Результа-
ты исследований свидетельствуют об их различных де-
фектах, которые наблюдаются у пациентов с ГКМП[2,11].

Среди них: мутации генов бета-миозина тяжелой 
цепи (MYH7), миозинсвязывающего белка С  (MYBРС3), 

сердечного тропонина T (TNNT2), тропонина I  (TNNI3), 
альфа-тропомиозина (TPM1), альфа-сердечного актина 
(ACTC), сенциального миозина легких цепей (MYL3), ре-
гуляторного миозина легких цепей (MYL2), сердечно-
го тропонина С  (TNNC1), альфа-миозина тяжелой цепи 
(MYH6) и титина (TTN) [13,15].

Наиболее часто наблюдаются мутации гена бета-ми-
озина тяжелых цепей — в 30–50% семей пациентов с ги-
пертрофической кардиомиопатией.

В клинической практике данная информация играет 
значимую роль, поскольку идентификация мутаций ука-
занных генов, как правило, определяет выраженность 
гипертрофии и прогноз болезни.

Возраст манифестации заболевания при ГКМП может 
варьировать в  широких пределах. Так, ранняя манифе-
стация клинических признаков характерна для мутаций 
в гене миозина тяжелых цепей [19].

В  других случаях заболевание дебютирует в  пубер-
татном периоде, который, как правило, сопровождается 
интенсивным ростом ребенка [23].

При ГКМП, в основе которой — мутация гена, способ-
ного кодировать тропонин Т или C-связывающий белок, 
проявление возможно после 21 года [14].

Обозначена даже новая категория пациентов: “гено-
тип-позитивный и фенотип-негативный”.

Возможно, что пациенты, являясь положительными 
по  генотипу, могут быть негативными по  фенотипу (т. е. 
не иметь признаки выраженной гипертрофии).

Патофизиологические особенности течения и  про-
грессирования ГКМП включают взаимодействующую 
между собой цепь событий, основными этапами которой 
являются следующие: обструкция выносящего тракта 
ЛЖ (ВТЛЖ); диастолическая дисфункция; снижение коро-
нарного резерва и ишемия миокарда; нарушения ритма 
[22].

Обструкция выносящего тракта  
левого желудочка

Субаортальный градиент и связанное с ним увеличе-
ние внутриполостного давления ЛЖ, отражает настоя-
щий механический импеданс к выносящему тракту, а об-
струкция ВТЛЖ имеет важное прогностическое значение 
у больных ГКМП.

Многими авторами в проведенных многоцентровых 
исследованиях было доказано, что обструкция ВТЛЖ 
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представляет собой долгосрочный, независимый и,  са-
мое главное, решающий фактор прогрессирования сер-
дечной недостаточности при этом варианте кардиоми-
опатии.

Обструкция при ГКМП сопровождается структурны-
ми перестройками миокарда, среди которых важная 
роль принадлежит: уменьшению площади ВТЛЖ, выпя-
чиванию гипертрофированной межжелудочковой пере-
городки по направлению к выносящему тракту, смеще-
нию вперед створок митрального клапана в  сочетании 
с  гипердинамичным изгнанием крови из  ЛЖ (эффект 
Вентури) и подтягиванию аппарата митрального клапа-
на к межжелудочковой перегородке [10].

Диастолическая дисфункция

Развитие диастолической дисфункции при данной 
патологии обусловлено многими причинами, представ-
ляя практически главную патофизиологическую особен-
ность при ГКМП.

Ее наличие проявляется в нарушении релаксации же-
лудочков и увеличении жесткости стенок камер сердца.

В литературных данных отмечен тот факт, что у боль-
ных с  массивной гипертрофией ЛЖ нарастающие сим-
птомы кардиальной дисфункции выявляются не  чаще, 
чем среди пациентов с меньшей степенью гипертрофии 
[40].

У  «генотип-позитивных» пациентов при наличии 
семейного отягощенного анамнеза важными диагно-
стическими критериями, позволяющими заподозрить 
начинающееся заболевание, являются: нарушения диа-
столической функции совместно с  изменениями струк-
туры, функциями митрального клапана и подклапанных 
структур, дилатацией левого предсердия [9,13].

Ишемия миокарда  
и снижение коронарного резерва

Вследствие неспособности коронарного кровотока 
увеличиваться в  соответствии с  возросшими потреб-
ностями миокарда у  больных развивается ишемия, 
приводящая к  развитию синкопальных состояний, не-
адекватному ответу артериального давления в  ответ 
на  физическую нагрузку, систолической и  диастоличе-
ской дисфункции и ВСС [4,9].

Нарушения ритма

Большинство пациентов обычно имеют синусовый 
ритм. Возможна также регистрация эпизодов супра-
вентрикулярной тахикардии (23–26%), желудочковой 

экстрасистолии (77–86%), неустойчивой желудочковой 
тахикардии (14–26%) [49, 50].

По  данным исследователей, фибрилляция предсер-
дий (ФП) регистрируется в 24–30% случаев, чаще выяв-
ляется у лиц старшего возраста и у пациентов, имеющих 
увеличенное левое предсердие.

ФП у  данной категории больных ассоциируется 
со смертностью, обусловленной сердечной недостаточ-
ностью, ишемическими инсультами и прогрессировани-
ем заболевания в долгосрочном периоде [25].

Актуальные вопросы  
диагностики ГКМП

Большое внимание уделяется данным анамнеза па-
циента с  целью выявления фактора наследственности 
[19,20].

При проведении физикального обследования воз-
можно определение разлитого верхушечного толчка, 
располагающегося в 5-м межреберье и часто смещенно-
го влево.

Аускультация позволяет выявить основной диагно-
стический критерий обструктивной ГКМП. К нему отно-
сится систолический шум выброса, располагающийся 
у  верхушки и  в  области четвертого межреберья слева 
от грудины.

Проведение лабораторных исследований (общекли-
нические исследования крови и  мочи, биохимическое 
исследование крови, включающее липидограмму, опре-
деление уровня биомаркеров некроза миокарда, пока-
затели электролитов крови) является обязательным ус-
ловием у данной категории пациентов [12].

К  необходимым инструментальным методам отно-
сят[7]:

1. ЭКГ;
2. Рентгенологическое исследование органов груд-

ной клетки; холтеровское мониторирование ЭКГ;
3. ЭхоКГ;
4. МРТ.

К основным критериям ЭКГ-диагностики ГКМП боль-
шинство авторов относят: вольтажные признаки ги-
пертрофии ЛЖ, ЛП; неспецифические изменения ST-T; 
«псевдоинфарктный» зубец Q (>40 мс) перед высокоам-
плитудным R, нарушения ритма и проводимости; отсут-
ствие нарастатия амплитуды зубца R в V1–4.

При выполнении ХМ-ЭКГ особое внимание уделено 
показателям, которые характеризуют проявления ише-
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мии миокарда, среди них: количество эпизодов ишемии, 
их суммарная продолжительность в течение суток, наи-
более продолжительный эпизод ишемии, глубина де-
прессии сегмента ST.

В  исследовательской работе Крылова Н. С. и  соавт. 
(2017 год) продемонстрировано, что высокие значения 
минимальной ЧСС при ХМ-ЭКГ являются дополнитель-
ными факторами, ассоциированными с высоким риском 
ВСС [6].

«Золотым» стандартом в диагностике ГКМП является 
ультразвуковое исследование сердца.

Международным экспертным консенсусом по  ГКМП 
(АСС/АНА/ESS, 2003) определены основные критерии 
его УЗИ- диагностики [4,12].

К  эхокардиографическим критериям относят: 
асимметричную гипертрофию миокарда левого же-
лудочка при толщине межжелудочковой перегород-
ки более 15  мм при нормальной или увеличенной 
толщине задней стенки. При этом градиент давления, 
представляющий диагностическую ценность, состав-
ляет более 30 мм рт.ст. в выходном тракте левого же-
лудочка или при наличии внутрижелудочковой об-
струкции на уровне средних отделов ЛЖ более 20 мм 
рт.ст.

В  случае отсутствия генотипирования ГКМП основ-
ные критерии постановки данного диагноза по УЗИ по-
зволяют выставить данный диагноз.

Диагностическими критериями необструктивной 
формы ГКМП являются такие признаки, как: преимуще-
ственно равномерная (концентрическая) или асимме-
трическая гипертрофия миокарда с увеличением массы 
сердца, без признаков обструкции желудочков, а также 
без переднесистолического движения створок митраль-
ного клапана.

В  работе Комиссарова С.М отмечено, что тканевое 
допплеровское исследование (ТДИ), являющееся допол-
нением к стандартному протоколу УЗИ сердца обеспечи-
вает получение диагностической информации о регио-
нальной диастолической функции ЛЖ, выявляя скрытую 
диастолическую дисфункцию миокарда [5].

Выполнение коронарной ангиографии показано при 
постоянных загрудинных болях (частых приступах сте-
нокардии).

Особое внимание большинство авторов в последнее 
время уделяют такому методу диагностики, как генети-
ческое картирование.

По  мнению большинства авторов, данное исследо-
вание показано пациентам, имеющим наследственную 
предрасположенность, отягощенный анамнез и  нару-
шения, не позволяющие с точностью установить данный 
диагноз.

Отмечено, что некоторые мутации у данной кагорты 
больных могут фенотипически не проявляться до опре-
деленного момента, поэтому необходимо как можно ра-
нее выявление таких пациентов [26,27].

Основные подходы к терапии

При наличии у  пациентов обструктивной формы 
ГКМП тактика ведения определяется согласно степени 
обструкции ВТЛЖ левого/правого желудочка. Уровень 
пикового градиента обструкции ВТЛЖ ≥50  мм  рт.  ст. 
является показанием для применения хирургических 
и других интервенционных методов лечения [17,21].

Выявление у  пациента ГКМП градиента обструкции 
ВТЛЖ ≥30 мм рт. ст. в покое требует назначения медика-
ментозной терапии, направленной на  уменьшение об-
струкции ВТЛЖ.

В  лечении больных с  обструктивной формой ГКМП 
могут применяться следующие препараты: β-блокаторы, 
дизопирамид и верапамил.

В основе прогрессирования заболевания у больных 
с необструктивной формой ГКМП лежит диастолическая 
дисфункция [20].

К препаратам, оказывающем влияние на раннюю ди-
астолу у  пациентов с  ГКМП, относят: антагонисты каль-
ция, β-блокаторы, дизопирамид.

Эффективность в лечении ишемии миокарда при ги-
пертрофической кардиомиопатии и отсутствии обструк-
ции выносящего тракта левого желудочка продемон-
стрировал верапамил.

Фармакотерапия гипертрофической кардиомиопа-
тии с нарушениями ритма сердца требует дифференци-
рованного подхода к выбору медикаментозной терапии.

Среди наиболее часто встречающихся и  имеющих 
клиническое значений нарушений сердечного ритма 
выделяют фибрилляцию предсердий (ФП) и жизнеугро-
жающие аритмии.

При подходах к терапии нарушения ритма необходи-
мо основываться на стандартных рекомендациях, кото-
рые предложены для пациентов с ФП другой этиологии 
[24,25].

КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА

118 Серия: Естественные и технические науки №2 февраль 2019 г.



В  то  же время использование этих рекомендаций 
должно проводиться с учётом особенностей внутрисер-
дечной и  центральной гемодинамики у  больных ГКМП, 
т. е. с  наличием выраженной диастолической дисфунк-
ции и обструкции ВТЛЖ.

Среди показаний к  выполнению оперативного лече-
ния отмечают: выраженную гипертрофию миокарда лево-
го желудочка, составляющую более 30 мм рт.ст.; высокий 
систолический градиент в  выходном отделе ЛЖ (более 
50 мм рт.ст. в покое); устойчивость к медикаментозной те-
рапии при выраженной клинической симптоматики [28].

Для больных в  «конечной» (дилатационной) стадии 
ГКМП показана ресинхронизирующая терапия при на-
личии уширения комплекса QRS> 140 мсек. и  полной 
блокады левой ножки пучка Гиса, другие методы альтер-
нативной хирургии, в том числе трансплантация сердца. 
Среди методов оперативного лечения преимущество от-
дают миоэктомии по Morrow [17,21,22,28].

В последние годы наибольший интерес представляет 
применение последовательной двухкамерной электро-
кардиостимуляции с  укороченной атриовентрикуляр-
ной задержкой как альтернативной хирургическому ле-
чению методики у больных обструктивной ГКМП.

Экспериментальная терапия

Современное фармакологическое или интервенци-
онное лечение пациентов с  ГКМП, в  целом не  являет-
ся этиологическим, а  в  основном, оказывает влияние 
на  те  или иные звенья патогенеза. Следовательно, они 

не  эффективны в  профилактике или регрессии сердеч-
ной гипертрофии и фиброза [26].

В  настоящее время большое значение ученых уде-
ляется использованию вирусов в  качестве носителей 
генной информации. Белок CMYBP-C не является необхо-
димым для образования саркомера во время эмбриоге-
неза, но имеет решающее значение для его организации 
и поддержания нормальной сердечной функции [2,11].

Отсутствие CMYBP-C (у  экспериментальных мышей) 
приводит к  тяжелой гипертрофии сердца, увеличению 
желудочков и повышению чувствительности Ca2 + к ми-
офиламенту, способствуя снижению диастолической 
и систолической функции.

Поставка CMYBP-C с  помощью вируса препятствует 
развитию гипертрофии кардиомиоцитов в мышиной мо-
дели [26,27].

Вывод

Прорыв в изучении молекулярных особенностей ген-
ных мутаций, кодирующих белки саркомеров обеспечи-
вают более полное понимание патогенетической осно-
вы формирования и развития ГКМП.

Тщательное мониторирование структурных и  функ-
циональных особенностей сердца среди пациентов 
с  выявленными генными мутациями даже без феноти-
пических проявлений будет способствовать ранней ди-
агностике заболевания и выработки адекватной лечеб-
ной тактики ведения больных.
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