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Резюме
Представленный обзор посвящен обсуждению роли эхокардиографии (ЭхоКГ) в ведении пациентов с гипертрофической 
кардиомиопатией (ГКМП). Приведены общие сведения о роли ЭхоКГ в диагностике заболевания, уточнении специфической 
этиологии гипертрофии и дифференциальной диагностики с вторичной гипертрофией и фенокопиями ГКМП. Подробно 
обсуждаются особенности гипертрофии правого и левого желудочка (ЛЖ), определение ее преимущественной локализа-
ции, фенотипа, значение традиционно используемых параметров оценки гипертрофии миокарда, включая максимальную 
толщину стенки ЛЖ, массу миокарда и индекс массы миокарда ЛЖ. Знание фенотипических вариантов помогает диагности-
ровать ГКМП, дифференцированно подходить к  ведению пациентов и  выбору оптимальной стратегии лечения. Особое 
внимание уделено оценке структуры и функции митрального клапана (МК), подклапанного аппарата и феномена передне-
систолического движения, ответственного за развитие обструкции выносящего тракта ЛЖ. Существовавшее ранее мнение, 
что поражение сердца при ГКМП ограничено лишь гипертрофией миокарда желудочков, в последнее время претерпело 
изменения. Примерно у 60% пациентов с диагнозом «ГКМП» выявляют, по крайней мере, одну аномалию МК как прямое 
следствие генетических мутаций. К частым признакам, которые удается выявить с помощью ЭхоКГ, относят удлинение ство-
рок и хорд МК, пролапс створок, гипертрофию, диспозицию и изменение числа папиллярных мышц. Подчеркивается важ-
ность и значение оценки систолической и диастолической функций ЛЖ. Обсуждается также роль трансэзофагеальной ЭхоКГ 
в визуализации гипертрофии, особенностей строения МК и в периоперационном периоде во время выполнения процедур 
по хирургической коррекции гипертрофированной межжелудочковой перегородки и клапанных дефектов.

Ключевые слова: заболевания миокарда, гипертрофия миокарда, фенотипические варианты, визуализация, диагностика, 
обструкция
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Abstract
The presented contains the discussion about the role of echocardiography in management of patients with hypertrophic car-
diomyopathy (HCM). The article provides general information about the role of echocardiography in the diagnosis of the dis-
ease, clarification of the specific etiology of hypertrophy and differential diagnosis with secondary hypertrophy and phenocop-
ies of HCMP. The features of right and left ventricular (LV) hypertrophy, determination of its predominant localization, pheno-
type, and conventionally used parameters for assessing myocardial hypertrophy, including the maximum LV wall thickness, LV 
myocardial mass and LV myocardial mass index, are discussed in detail. Knowledge of phenotypic variants helps to diagnose 
HCMP, to differentiated approach the management of patients and to choose the optimal treatment strategy. Special attention 
is paid to the assessment of the structure and function of the mitral valve (MV), the subvalvular apparatus and the phenome-
non of systolic anterior motion of the MV responsible for the development of obstruction of the LV outflow tract. The previ-
ously existing opinion that cardiac abnormality in HCMP is limited only by hypertrophy of ventricular myocardium has recent-
ly undergone changes. Approximately 60% of patients with HCMP have at least one MV anomaly as a direct consequence 
of genetic mutations. The most common abnormalities that can be detected with echocardiography include elongation of the 
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ВВЕДЕНИЕ

Гипертрофическая кардиомиопатия  (ГКМП) является 
наиболее частой генетически обусловленной кардиомио-
патией с распространенностью 1 случай на 200–500 чело-
век общей популяции [1, 2]. В целом заболевание харак-
теризуется благоприятным прогнозом и  2/3  пациентов 
имеют нормальную продолжительность жизни с  относи-
тельно низким уровнем осложнений и общей смертности 
вследствие причин, обусловленных ГКМП [3, 4].

У  большинства пациентов долгие годы отсутствуют 
какие-либо клинически значимые проявления заболева-
ния, что редко побуждает пациентов обращаться к врачу [5]. 
Как правило, ГКМП выявляется случайно, когда обнаружи-
вают гипертрофию миокарда при эхокардиографии (ЭхоКГ), 
выполненной по  другим показаниям. Заболевание может 
проявляться слабостью, одышкой, болью в грудной клетке, 
сердцебиением и обморочными состояниями [6]. У некото-
рых пациентов может развиваться сердечная недостаточ-
ность (СН), различные нарушения ритма сердца, отмечаться 
повышенный риск внезапной сердечной смерти (ВСС) [4, 7]. 
Своевременная диагностика ГКМП представляет важней-
шую задачу. ЭхоКГ является приоритетным методом, 
используемым в скрининге, постановке диагноза, прогно-
стической стратификации и  ведении пациентов с  ГКМП. 
Современные ЭхоКГ-методики, включая тканевую допле-
рографию, трансэзофагеальную и  двухмерную спекл-
трекинг ЭхоКГ, помогают дифференцировать ГКМП от дру-
гих причин гипертрофии, идентифицировать пациентов 
с риском прогрессирования СН и ВСС [4, 8, 9]. 

Настоящий обзор посвящен современным представ-
лениям о роли ЭхоКГ в ведении пациентов с ГКМП, учи-
тывая фенотипическое разнообразие и различные вари-
анты течения заболевания.

ОЦЕНКА ГИПЕРТРОФИИ

Гипертрофия миокарда левого желудочка (ЛЖ) являет-
ся основным патоморфологическим и  диагностическим 
признаком ГКМП, которая обусловливает каскад последу-
ющих патофизиологических событий: обструкцию выно-
сящего тракта ЛЖ  (ВТЛЖ), диастолическую дисфункцию, 
поражение микроциркуляторного русла и  разнообраз-
ные нарушения ритма сердца и проводимости [10].

ЭхоКГ является доступным и  информативным мето-
дом в  диагностике гипертрофии ЛЖ. ЭхоКГ позволяет 
визуализировать гипертрофию, оценить ее выраженность 

и протяженность, размеры левого предсердия  (ЛП), осо-
бенности митрального клапана  (МК), подклапанных 
структур, наличие и выраженности обструкции, систоли-
ческую и диастолическую функции ЛЖ. Фенотипическое 
разнообразие и  вариабельность клинических проявле-
ний заболевания объясняют востребованность примене-
ния ЭхоКГ в  получении дополнительной информации 
о гипертрофии и дифференциальной диагностике ГКМП 
с ее фенокопиями, вторичной гипертрофией ЛЖ и другой 
кардиальной патологией [11, с. 1443–1464].

При ЭхоКГ может обнаруживаться увеличение стенки 
желудочка любой локализации, включая стенки правого 
желудочка (ПЖ). При выполнении ЭхоКГ необходимо оце-
нивать все сегменты миокарда, доступные для визуализа-
ции, отмечать наличие, протяженность и  выраженность 
гипертрофии в соответствии со стандартным протоколом 
обследования из нескольких позиций. 

Диагноз «ГКМП» правомочен при определении макси-
мальной толщины стенки как минимум одного сегмента 
миокарда ЛЖ ≥ 15 мм (или выше двух стандартных откло-
нений от нормы с поправкой на возраст, пол и рост) или 
ассиметричной гипертрофии межжелудочковой перего-
родки  (МЖП). В пользу ГКМП свидетельствует соотноше-
ние толщины МЖП к задней стенке ЛЖ > 1,3 у нормотен-
зивных и > 1,5 – у пациентов с артериальной гипертензи-
ей  [12–15]. В  случае выявления гипертрофии миокарда 
ЛЖ меньшей выраженности  (13–14  мм) у  пациентов 
с  генетическими мутациями диагноз «ГКМП» ставится 
с учетом дополнительных признаков: семейный анамнез, 
изменения лабораторных показателей, на электрокардио-
грамме и результатов других методов визуализации [13].

Точная оценка толщины стенки ЛЖ на всей ее протя-
женности может быть осложнена, если гипертрофия огра-
ничивается одним или двумя сегментами, особенно 
передней, переднебоковой стенки и  верхушки ЛЖ. 
В таком случае используют ЭхоКГ-исследование с контра-
стированием, что облегчает разграничение поверхности 
эндокарда и полости желудочков [15–17].

Выраженность гипертрофии ЛЖ линейно коррелирует 
с  риском ВСС  [13, 18–20]. Согласно рекомендациям 
совместного комитета Американской коллегии кардиоло-
гов и Американской ассоциации сердца по диагностике 
и  ведению пациентов с  ГКМП в  2020  г., выраженная 
гипертрофия ЛЖ  (толщина любого сегмента стен-
ки ≥ 30 мм) является одним из больших факторов риска 
ВСС и требует обсуждения имплантации кардиовертера- 
дефибриллятора [8].

valvular leaflets and chords, prolapse of the valvular leaflets, hypertrophy, disposition and change in the number of papillary 
muscles. The importance and significance of assessing LV systolic and diastolic functions using echocardiography is empha-
sized. The role of transesophageal echocardiography in visualization of hypertrophy features of the MV structure and in the 
perioperative period during surgical correction of hypertrophied septum and valvular defects is also discussed.
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ПЖ, устанавливающаяся при значениях толщины его стен-
ки ˃ 5 мм, а при ее значениях ˃ 10 мм расценивается как 
экстремальная  [4, 14, 21, 22]. Обнаружение гипертрофии 
ПЖ при отсутствии вторичных причин может выступать 
дополнительным аргументом в пользу диагноза «ГКМП». 

ФЕНОТИПИЧЕСКИЕ ВАРИАНТЫ

С внедрением в диагностику ГКМП двухмерной ЭхоКГ 
появилась возможность различать различные фенотипы 
гипертрофии миокарда. Изначально рассматривались 
лишь два фенотипа при этом заболевании: обструктив-
ный  (до 70% случаев) и  необструктивный  (30%)  [23]. 
В  1981  г. B.J. Maron et  al.  [24] предложили 4  паттерна 
гипертрофии ЛЖ при ГКМП: гипертрофия, ограниченная 
передней частью МЖП; гипертрофия передней и задней 
части МЖП; сочетание гипертрофии МЖП и  свободной 
стенки ЛЖ и варианты гипертрофии задней части МЖП, 
а  также других стенок ЛЖ. В  дальнейшем H.G. Klues 
et al. [25] выделили концентрический и апикальный вари-
анты гипертрофии ЛЖ, хотя их удельный вес среди паци-
ентов был не высок. Авторы обнаружили в общей сложно-
сти 12  паттернов гипертрофии среди 600  пациентов 
с  ГКМП. В  большинстве случаев  (71,7%) гипертрофия 
затрагивает два и более сегмента миокарда и в 34% слу-
чаев охватывает ≥ 3 сегментов, что указывает на преиму-
щественно диффузный характер патологического про-
цесса. I.S. Syed et  al.  [26] проанализировали варианты 
гипертрофии МЖП, выделив ее подтипы: обратной кри-
визны, нейтральный и сигмоидный.

В дальнейшем понимание фенотипов ГКМП расшири-
лось благодаря получению результатов магнитно-
резонансной томографии (МРТ) сердца [27]. Как правило, 
один или несколько сегментов ЛЖ имеют бóльшую тол-
щину, чем другие, с резким разграничением в точке пере-
хода толщины. У  некоторых пациентов наблюдаются 
фрагментированные паттерны сегментарной гипертро-
фии, а также вовлечение стенки ПЖ. 

Согласно российским клиническим рекомендациям 
по ГКМП 2020 г. [14], выделяют симметричный и асимме-
тричный вариант заболевания, в последнем, в свою оче-
редь, различают 7  подтипов гипертрофии. Понимание 
фенотипического многообразия помогает диагностиро-
вать ГКМП, не  ограничиваясь паттерном гипертрофии 
базального отдела МЖП, дифференцированно подходить 
к  ведению пациентов и  выбору оптимальной лечебной 
стратегии [28, 29]. 

По мнению ряда авторов, ни одна отдельная морфоло-
гическая форма ГКМП не  считается «классической» или 
типичной, хотя всеми исследователями признается преоб-
ладание гипертрофии МЖП [25]. В литературе нет обще-
принятой классификации фенотипов ГКМП. Исследователи 
полагают, что любая классификационная система не отра-
жает истинного многообразия форм гипертрофии при 
этом заболевании. Необходимо учитывать и  удобство 
использования классификации в  клинической практике 
врачами-функционалистами и кардиологами. 

ПАРАМЕТРЫ ГИПЕРТРОФИИ ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА

Характерным признаком ГКМП является увеличение 
массы миокарда ЛЖ  (ММЛЖ) с нормальным или умень-
шенным размером ЛЖ. Точная количественная оценка 
гипертрофии при ГКМП с  помощью ЭхоКГ затруднена 
из-за ее гетерогенной локализации и отсутствия возмож-
ности получения томографических срезов на всех уров-
нях миокарда желудочков  [30]. С  одной стороны, нор-
мальные значения ММЛЖ не исключает диагноз «ГКМП» 
в случаях гипертрофии отдельных сегментов. С другой – 
в  некоторых случаях получаемые значения превышают 
реальную выраженность гипертрофии ЛЖ [31]. 

I. Olivotto et al. [30] обнаружили, что у более 20% паци-
ентов с ГКМП значения индекса ММЛЖ (ИММЛЖ) находи-
лись в  пределах нормы и  у  16%  – лишь незначительно 
превышали верхнюю границу. ИММЛЖ среди обследован-
ных 264 пациентов был существенно выше у мужчин, чем 
у женщин, и значительно больше у пациентов с обструк-
цией ВТЛЖ в покое, вероятно, из-за повышения нагрузки 
внутрижелудочковым систолическим давлением. 

Показано, что ИММЛЖ  – более чувствительный, 
но менее специфичный параметр, чем значение макси-
мальной толщины стенки ЛЖ в предсказании смертности, 
обусловленной ГКМП  [30]. Его значимость в  качестве 
независимого маркера прогнозирования неблагоприят-
ных исходов до сих пор четко не определена.

При расчете ММЛЖ, ИММЛЖ с  помощью ЭхоКГ 
используются два подхода [32]: формула с учетом толщи-
ны МЖП, конечно-диастолического размера ЛЖ и толщи-
ны задней стенки ЛЖ и  биплановый «метод дис-
ков» (модифицированный метод Simpson). 

При сопоставлении значений ММЛЖ, полученных при 
использовании этих двух методов, по сравнению с дан-
ными МРТ, являющейся «золотым стандартом» в оценке 
массы миокарда, M.A. Losi et al. [33] отметили, что резуль-
таты МРТ и ЭхоКГ-метода Simpson не отличались между 
собой по парному t-критерию (145 ± 66 г vs 147 ± 61 г; 
p  =  0,240) и  их корреляция была хорошей  (r  = 0,977; 
p < 0,0001).

Гетерогенное распределение гипертрофии при ГКМП 
приводит к искажению внутренней формы ЛЖ, что огра-
ничивает использование традиционных для измерения 
ММЛЖ алгоритмов. Поэтому разработано несколько 
ЭхоКГ-индексов для измерения массивности и распреде-
ления гипертрофии ЛЖ [34]. 

E.D. Wigle et  al.  [35] предложили систему подсчета 
баллов, которая учитывает степень толщины МЖП начи-
ная с 15 мм, и распространение гипертрофии до верхуш-
ки сердца. В  ней используется апикальная 4-камерная 
позиция для оценки степени вовлечения МЖП, а  пара
стернальная позиция по короткой оси на уровне кончи-
ков створок МК – для определения поражения передне-
боковой стенки. P. Spirito et al. [36] разработали систему 
оценки выраженности гипертрофии с  использованием 
парастернальных позиций по длинной и короткой осям, 
а  также апикальных позиций. Общая степень гипертро-
фии определяется как «легкая», если вовлечен только 
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один сегмент ЛЖ, «умеренная»  – два сегмента и  «тяже-
лая»  – три или более сегментов. Также используется 
индекс гипертрофии  (индекс Spirito-Maron), получаемый 
путем сложения максимальной толщины стенок каждого 
сегмента ЛЖ. Наиболее важным с клинической точки зре-
ния и простым в использовании методом является изме-
рение максимальной толщины стенки на  любом уровне 
ЛЖ  [37]. Экстремальная толщина стенки ЛЖ  (≥30  мм), 
которая может быть обнаружена при измерении любого 
сегмента, реже наблюдается у  пожилых пациентов, чем 
у молодых, вероятно, из-за случаев ВСС в молодом воз-
расте и/или структурного ремоделирования миокарда 
с истончением стенки с возрастом [34]. P. Spirito et al. [38] 
показали, что максимальная толщина  ≥  30  мм, которая 
отмечается примерно у 10% пациентов с ГКМП, приводит 
к  существенному долгосрочному риску. P.M. Elliott 
et al. [39] полагают, что экстремальная гипертрофия явля-
ется предиктором ВСС только в том случае, если ассоци
ируется с другими факторами риска, такими как необъяс-
нимое синкопе, семейный анамнез случаев преждевре-
менной ВСС, неустойчивая желудочковая тахикардия или 
патологическая реакция артериального давления 
на физическую нагрузку. I. Olivotto et al. [19], изучив исход 
заболевания 237 пациентов с ГКМП в течение длительно-
го периода наблюдения (12 ± 7 лет), не обнаружили ассо-
циации между максимальной толщиной стенки ЛЖ 
и сердечно-сосудистой смертностью. Только у пациентов, 
у которых заболевание диагностировано в очень молодом 
возрасте, наличие экстремальной толщины стенки ЛЖ 
представляет собой потенциальный маркер риска ВСС. 
Авторы резюмируют, что степень максимальной толщины 
стенки ЛЖ следует рассматривать в контексте многофак-
торного подхода стратификации риска ВСС [19].

МИТРАЛЬНЫЙ КЛАПАН

Существовавшее ранее мнение, что поражение сердца 
при ГКМП ограничено лишь миокардом желудочков, пре-
терпело изменения. Примерно у 60% пациентов с диагно-
зом «ГКМП» выявляют, по крайней мере, одну аномалию 
МК как прямое следствие генетических мутаций  [4]. 
К  частым признакам относят удлинение створок и  хорд 
МК, пролапс створок, гипертрофию, диспозицию и изме-
нение числа папиллярных мышц (ПМ) (табл.) [40–42].

При ГКМП длина передней створки МК значительно 
больше, чем у  здоровых лиц: 33,5 ± 5 мм vs 24 ± 4 мм, 
p  <  0,001  [43]. Также у  пациентов с  ГКМП удлиненные 
створки МК простираются в полость ЛЖ на 26 мм ниже 
плоскости кольца, а  у  здоровых  – на  13  мм. Удлинение 
створок МК наблюдается у  пациентов, имеющих гене
тические мутации, присущие ГКМП, даже у  тех, у  кого 
не развилась гипертрофия ЛЖ, что позволяет рассматри
вать элонгацию створок в  качестве первичного фено
типического проявления заболевания [44, 45]. 

Митральная регургитация  (МР) у  пациентов с  ГКМП 
может быть следствием аномалии МК, передне-систо
лического движения (SAM) или сопутствующей патологии 
самого МК, не  обусловленной кардиомиопатией. Опре
деление МР, ее точного механизма развития и  степени 
тяжести имеют первостепенное значение для пациентов 
с  ГКМП при наличии симптомов и  обсуждения лечения 
заболевания  [18]. Пациентам, у  которых ЭхоКГ в  покое 
не позволяет установить степень или механизм МР, реко-
мендовано проведение исследования после физической 
нагрузки, что провоцирует появление скрытой МР [18].

Феномен SAM, впервые описанный в  конце 1960-х, 
сейчас считается характерным признаком ГКМП с часто-
той встречаемости до 31–61% и основным патофизиоло-
гическим событием, ответственным за  обструкцию 
ВТЛЖ [13, 15, 46]. 

Ранее полагали, что разница давлений между вынося-
щим трактом и полостью ЛЖ создавала присасывающий 
эффект на  створки МК, подтягивая их к  МЖП  (эффект 
Вентури). Исследования показали, что втягивающий 
эффект  (drag effect), благодаря которому створки МК 
прижимаются к  МЖП, подобно тому, как парус лодки 
подталкивается ветром, является основным механизмом 
SAM (в отличие от эффекта Вентури) [15, 41, 43]. Смещению 
структур МК к МЖП способствуют увеличенные по длине 
и площади митральные створки [15].

Втягивающий эффект возникает из-за сильного сокра-
щения желудочков, при этом кровоток направлен вдоль 
аномальной геометрии камеры, смещаясь более кзади. 
Это создает иной «угол атаки», поскольку кровь, поступаю
щая из срединно-желудочковой части задней стенки ЛЖ, 
смещает МК по направлению к МЖП. Смещение митраль-
ного аппарата вперед еще больше способствует измене-
нию «угла атаки». Небольшая обструкция ВТЛЖ 

 Таблица. Возможные изменения митрального аппарата при гипертрофической кардиомиопатии (адапт. из [41])
 Table. Possible changes in the mitral valve (MV) apparatus in hypertrophic cardiomyopathy (adapted from [41])

Изменения со стороны Кольцо Створки Сухожильные нити ПМ

•	Морфологии •	Обычно увеличено
•	Кальцификация

•	Передняя и/или задняя 
створки удлинены

•	Пролапс
•	Расщепление (cleft) створки

•	Удлинение или укороче-
ние, фиброзные изменения

•	Разрыв удлиненных нитей

•	Гипертрофия
•	Удлинение или укорочение
•	Дополнительные ПМ
•	Добавочные головки ПМ

•	Ориентации,  
расположения

•	Острый аортосептальный 
угол, деформирующий 
кольцо

•	Коаптация смещена более 
апикально или ближе 
к МЖП

•	Аномальное прикрепление 
к створкам

•	Прикрепление к стенкам 
желудочка

•	ПМ расположены плотнее друг 
с другом, более медиально, 
базально, апикально или кпереди 

•	Прямо крепятся к створке 
или сращение с МЖП

Примечания: МЖП – межжелудочковая перегородка, ПМ – папиллярные мышцы. 
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усугубляет выраженность обструкции [41]. Таким образом, 
SAM с  последующей обструкцией ВТЛЖ в  настоящее 
время объясняется сочетанием таких факторов, как повы-
шенная контрактильность желудочков, аномальная гео-
метрия камеры (уменьшение полости, толстые стенки ЛЖ) 
и изменение коаптации митральных створок [47].

О тяжести SAM можно судить в М-режиме по продол-
жительности контакта створки/хорды МК с МЖП, который 
считается умеренным, если длительность контакта не пре-
вышает 10% систолы, и  выраженным, если ˃ 30%  [48]. 
Феномен SAM не  является специфичным для ГКМП 
и может наблюдаться в других ситуациях, характеризую-
щихся уменьшением пред- и постнагрузки, а также гипер-
контрактильным состоянием [15, 31]. 

Состояния, которые могут вызывать SAM и обструкцию 
ВТЛЖ (адапт. из [15]):

	■ Пожилые пациенты с артериальной гипертензией, сиг-
мовидной МЖП и гипердинамической функцией ЛЖ

	■ Компенсаторная гиперконтрактильность базальной 
части МЖП вследствие острого инфаркта миокарда с апи-
кальной дисфункцией

	■ Кардиомиопатия такоцубо с  гипердинамической 
функцией базального отдела ЛЖ

	■ Массивная кальцификация задней части митрального 
кольца

	■ После хирургической и чрескожной коррекции МК
	■ После протезирования аортального клапана у пациен-

тов с гипертрофией и гипердинамическим состоянием ЛЖ
	■ Пожилые пациенты с  анемией, гиповолемией, тахи

аритмией, сепсисом
	■ Лекарственные препараты: инотропы, вазодилататоры, 

симпатомиметики
	■ Перегрузка давлением правого желудочка (обострение 

ХОБЛ и/или острый респираторный дистресс-синдром)
	■ Фенокопии ГКМП  (амилоидоз, болезнь Андерсона  – 

Фабри и др.).

ОБСТРУКЦИЯ ВЫНОСЯЩЕГО ТРАКТА 
ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА

С клинической точки зрения чрезвычайно важно раз-
личать варианты ГКМП с обструкцией и без обструкции 
ВТЛЖ, что влияет на  оценку прогноза заболевания 
и выбор лечебной стратегии. Развитие обструкции ВТЛЖ 
у  пациентов с  ГКМП может вызывать появление таких 
симптомов, как снижение переносимости физической 
нагрузки, одышка, боль в  грудной клетке, головокруже-
ние, предобморочное состояние и обморок. Выраженная 
обструкция ВТЛЖ  (˃30  мм  рт.  ст.) ассоциируется с  худ-
шим прогнозом и является предиктором СН и смертно-
сти пациентов. Обструкция ВТЛЖ устанавливается при 
наличии градиента давления ВТЛЖ > 30 мм рт. ст. в покое 
или во  время физиологической провокации  [12, 13]. 
Градиент более 50 мм рт. ст. считается гемодинамически 
значимым. 

Генез обструкции ВТЛЖ является многофакторным 
и  обусловлен выраженной гипертрофией базального 

отдела МЖП, анатомическими особенностями МК и под-
клапанного аппарата, феноменом SAM и  уменьшением 
аортосептального угла  [41, 49]. Примерно треть пациен-
тов ГКМП не  имеют обструкции ВТЛЖ, в  то  время как 
другие демонстрируют динамическую обструкцию при 
минимальной гипертрофии МЖП. Среднежелудочковая 
обструкция обычно наблюдается у  пациентов со  значи-
тельной гипертрофией ЛЖ в средней части МЖП и умень-
шением его полости (ЛЖ по типу «песочных часов»).

Оценка наличия и  выраженности обструкции произ-
водится с применением двухмерной ЭхоКГ и доплеров-
ского режима по значениям скорости среднего и макси-
мального кровотока на  уровне ВТЛЖ. Как правило, при 
ГКМП скорость кровотока медленно увеличивается 
в  начале систолы, затем резко возрастает и  достигает 
пика в середине-конце систолы, что приводит к характер-
ной «кинжалообразной» кривой. Максимальный мгновен-
ный градиент, отражающий выраженность обструкции, 
определяется путем измерения пиковой скорости 
на уровне ВТЛЖ с использованием непрерывного допле-
ровского метода и вычисляется с помощью упрощенного 
уравнения Бернулли (градиент ВТЛЖ = 4 x V2, где V – ско-
рость кровотока в м/с) [15].

Обструкция при ГКМП является довольно динамиче-
ской и  ее выраженность зависит от  параметров пред-, 
постнагрузки и  сократительной способности миокарда. 
У пациентов без обструкции в состоянии покоя рекомен-
дуется измерение скорости градиента в ВТЛЖ во время 
пробы Вальсальвы в  сидячем положении и  полулежа 
на  спине с  последующим вставанием, провоцирующим 
его появление (или прирост) [50]. Если маневры с поло-
жением тела не позволяют индуцировать появление гра-
диента в ВТЛЖ ≥ 50 мм рт. ст., рекомендуется выполнять 
стресс-ЭхоКГ с физической нагрузкой. Физические упраж-
нения в  контролируемых условиях являются предпочти-
тельной нагрузкой для стимуляции градиента в  силу 
наиболее реалистичного воспроизведения физической 
активности, которая характерна для пациентов в повсед-
невной жизни. В  связи с  этим, а  также из-за нередко 
плохой переносимости фармакологическая провокация 
добутамином не рекомендуется при ГКМП [13, 50].

ЛЕВОЕ ПРЕДСЕРДИЕ

Оценка ЛП при ЭхоКГ-исследовании заключается 
в  определении его диаметра, площади или объема. 
Структурное и электрическое ремоделирование предсер-
дий лежит в основе патогенеза наиболее распространен-
ной устойчивой аритмии при ГКМП – фибрилляции пред-
сердий  (ФП), которая регистрируется в  12–28% случа-
ев [18, 51]. Под воздействием гемодинамической нагруз-
ки увеличение объема, деформация, снижение фракции 
выброса ЛП выступают механизмами, вызывающими 
изменения структуры миокарда. В то же время при ГКМП 
возможно развитие первичной предсердной миопатии, 
и до сих пор непонятно: увеличивается ли ЛП до разви-
тия ФП или его дилатация носит вторичный к  аритмии 
характер [18, 51]. 
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Как правило, у большинства пациентов с ГКМП отме-
чается увеличение объема ЛП, что обусловлено жестко-
стью миокарда и МР [29]. Индекс объема ЛП, рассчитыва-
емый как объем ЛП на площадь поверхности тела, пре-
доставляет отражение комплекса воздействий: гипер-
трофии ЛЖ, миокардиальной жесткости и  диастоличе-
ской дисфункции. Значение индекса объема ЛП более 
34 мл/м2 ассоциируется с повышенным риском развития 
СН, ФП и  смертности пациентов  [52]. При ГКМП ЛП 
не только дилатировано, но часто утрачивает свои важ-
нейшие функции: резервуарную, кондуитную и  бустер-
ную  [18, 29]. Показано, что нарушение бустерной функ-
ции, которая характеризуется активным изгнанием крови 
из  ЛП, выступает предиктором развития ФП, СН и  гос- 
питализации [53].

Пациенты с ГКМП имеют повышенный риск развития 
тромбоэмболических осложнений, обусловленных глав-
ным образом ФП. Традиционно используемая в  общей 
популяции шкала CHA2-DS2-VASc имеет низкую прогно-
стическую точность среди пациентов с  ГКМП  [54, 55]. 
По мнению P. Alphonse et al. [56], основанном на резуль-
татах метаанализа, учитывая многократное увеличение 
риска тромбоэмболических осложнений, сама ГКМП 
должна быть включена в шкалу CHA2-DS2-VASc в качестве 
независимого фактора риска. В  качестве альтернативы 
для пациентов с ГКМП для оценки риска тромбоэмболий 
была предложена модель, в которой независимыми пре-
дикторами тромбоэмболии были диаметр ЛП и  макси-
мальная толщина стенки ЛЖ [55]. 

СИСТОЛИЧЕСКАЯ ФУНКЦИЯ ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА

ЭхоКГ является доступным методом оценки систоли-
ческой функции ЛЖ по параметрам глобальной сократи-
мости, в частности фракции выброса (ФВ) ЛЖ [18]. У боль-
шинства пациентов с ГКМП значения ФВЛЖ нормальные 
или даже повышенные, что свидетельствует о гиперкон-
трактильном состоянии миокарда. Дисфункция ЛЖ, опре-
деляемая по  ФВ  <  50%, наблюдается в  4–9% случаев 
и  ассоциируется с  высокими уровнями общей смертно-
сти, трансплантации сердца и  имплантации устройств 
вспомогательного кровообращения [57].

При ГКМП анализ систолической деформации и ско-
рости деформации демонстрирует ряд региональных 
и глобальных нарушений даже у пациентов с нормальны-
ми показателями региональной сократимости и  ФВ  [12, 
54]. При применении тканевого доплеровского картиро-
вания (TDI) отмечено снижение систолической и диасто-
лической скорости у пациентов на ранних стадиях забо-
левания и у носителей мутаций без явной гипертрофии 
ЛЖ  [18, 54]. Нарушения систолической деформации 
и скорости деформации связаны, по-видимому, в основ-
ном с региональной гипертрофией и выявляются в МЖП 
при «классической» септальной гипертрофии и  на  вер-
хушке  – при апикальном варианте  [15]. У  пациентов 
с  ГКМП со  значительной гипертрофией, несмотря 
на сохранную ФВ, часто регистрируются низкие значения 
конечно-диастолического и ударного объема ЛЖ.

ДИАСТОЛИЧЕСКАЯ ФУНКЦИЯ ЛЕВОГО ЖЕЛУДОЧКА

Одним из основных патофизиологических механизмов 
развития СН у пациентов с ГКМП является диастолическая 
дисфункция ЛЖ, обусловленная увеличением массы 
и  жесткости ЛЖ, что отмечается уже на  ранних стадиях 
заболевания  [10]. Изменения релаксации и  наполнения 
ЛЖ и  ЛП отмечаются практически у  90% пациентов 
с ГКМП. При применении современных методов визуали-
зации отмечено, что диастолические нарушения наблюда-
ются в сегментах миокарда нормальной толщины до насту-
пления морфологического ремоделирования и систоличе-
ской дисфункции  [58]. Полагают, что диастолическая дис-
функция обусловлена ишемией миокарда, миокардиаль-
ным фиброзом, нарушением функции ЛП и предсердной 
миопатией. Состояние диастолической функции влияет 
на прогноз заболевания: пациенты с нарушением диасто-
лического наполнения ЛЖ подвержены более высокому 
риску неблагоприятного исхода даже при сохранной ФВ.

Доплер-ЭхоКГ представляет собой чувствительный 
метод оценки диастолической функции, но на его резуль-
таты оказывают влияние такие факторы, как частота сер-
дечных сокращений, возраст пациентов и условия нагруз-
ки. Важно отметить, что полученные параметры трансми-
трального кровотока  (пик Е, Е/А-соотношение и  время 
замедления) плохо коррелируют с  конечно-диастоличес
ким давлением ЛЖ у пациентов с ГКМП [48]. Показано, что 
соотношение E∕e с  использованием TDI предоставляет 
более точную оценку конечно-диастолического давления 
ЛЖ при этой патологии. При исследовании диастоличе-
ской функции рекомендуется комплексный подход с изу-
чением показателей трансмитрального кровотока, TDI 
митрального кольца, скоростей кровотока в  легочных 
венах, объема и размера ЛП, максимальной скорости три-
куспидальной регургитации [13].

ТРАНСЭЗОФАГЕАЛЬНАЯ ЭХОКАРДИОГРАФИЯ

Применение трансэзофагеальной ЭхоКГ (ТЭЭ) оправ-
дано у пациентов при неинформативности данных транс
торакальной ЭхоКГ, в качестве альтернативы или допол-
нения к МРТ. Кроме того, чреспищеводный доступ оправ-
дан у пациентов с обструкцией ВТЛЖ, если ее механизм 
остается невыясненным, а  также для оценки МК при 
уточнении сопутствующей клапанной патологии [13]. 

ТЭЭ предоставляет более точную информацию о разме-
рах МЖП, характеристике МК и  подклапанного аппара-
та [59]. Использование трехмерной ТЭЭ продемонстрирова-
ло, что у  пациентов с  ГКМП как с  обструкцией ВТЛЖ, так 
и  без нее МК имеет некоторые общие характеристики 
в  отличие от  МК здоровых лиц. В  частности, у  пациентов 
с ГКМП с обструкцией и без нее отмечаются более высокое 
кольцо МК (11,3–12,2 мм vs 7,8 мм), более острый аортоми-
тральный угол  102–106° vs 116°) и более длинные створки 
МК [60]. Интересно отметить, что высота кольца МК проде-
монстрировала статистически значимую положительную 
корреляцию с наличием эпизодов неустойчивой желудочко-
вой тахикардии, которая является фактором риска ВСС [8, 13].



134 МЕДИЦИНСКИЙ СОВЕТ 2023;17(16):128–136

И
нс

тр
ум

ен
та

ль
ны

е 
м

ет
од

ы
 и

сс
ле

до
ва

ни
я Во время выполнения хирургической миэктомии сле-

дует выполнять ТЭЭ для визуального контроля кардиохи-
рургических процедур и возможных осложнений (дефект 
МЖП, аортальная регургитация и резидуальная обструк-
ция ВТЛЖ) [13, 59].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ЭхоКГ является доступным и информативным методом 
в ведении пациентов с ГКМП, выступая в роли первичного 
визуализационного диагностического инструмента, позво-
ляющего установить диагноз, оценить выраженность, 

локализацию и паттерн гипертрофии ЛЖ и ПЖ. Благодаря 
ЭхоКГ удается выявить обструкцию в ВТЛЖ, оценить гради-
ент, а  также получить важную информацию об особенно-
стях строения и  функции МК, подклапанного аппарата. 
Кроме того, ЭхоКГ предоставляет надежные данные в отно-
шении размеров и  функции ЛП и  ЛЖ. Серийная ЭхоКГ 
помогает разрабатывать и проводить оптимальную лечеб-
ную программу, мониторировать динамику основных пока-
зателей, прогнозировать течение и исход заболевания.�  
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