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Клинический случай / Clinical case
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Резюме
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – генетически детерминированное заболевание, связанное с наличием мутаций 
в генах, кодирующих синтез сократительных белков миокарда. Наличие обструкции в выходном тракте левого желудоч-
ка (ВТЛЖ) является мощным предиктором неблагоприятных исходов и служит показанием к хирургическому лечению. Одна 
из частых «масок», с которыми поступают пациенты с ГКМП, – острый коронарный синдром или порок сердца. В статье 
представлен клинический случай: больная 43 лет длительно сохраняла хорошую толерантность к физическим нагрузкам. 
Имеет 2  детей. Беременности протекали без патологии со  стороны сердечно-сосудистой системы. После вторых родов 
регистрировалась мягкая артериальная гипертония. В августе 2017 г. больная была госпитализирована с диагнозом «острый 
коронарный синдром» (ОКС), выполнена диагностическая коронароангиография: коронарные артерии не изменены. При 
аускультации выслушивался систолический шум над прекардиальной областью. Ранее шумы не выявляли. На ЭхоКГ – диа-
гностирован обструктивный вариант ГКМП с  градиентом в  ВТЛЖ 150  мм  рт.  ст. Учитывая высокий градиент обструкции 
ВТЛЖ, больной выполнена селективная спиртовая абляция. После нее оставался высокий градиент в ВТЛЖ – 96 мм рт. ст. 
Сохранялись кардиалгии, одышка. Нарушений ритма сердца не зафиксировано. В августе 2019 г. проведена расширенная 
миоэктомия с хорошим эффектом. На контрольных осмотрах через год после миоэктомии: градиент давления на АоК – 
13 мм рт. ст., ВТЛЖ –11 мм рт. ст. Данный пример иллюстрирует необходимость включения ГКМП в круг дифференциально-
го диагноза при обследовании молодого больного с болями в грудной клетке, особенно в сочетании с шумами в сердце. 
ЭхоКГ с  допплеровским исследованием  – простой и  доступный метод диагностики. Проведенная спиртовая септальная 
абляция была малоэффективный, а расширенная миоэктомия оказала хороший гемодинамический и клинический эффект 
и может быть методом выбора терапии у данных пациентов. Особенность данного случая – манифестация заболевания 
в 43 года, течение 2 беременностей без клинических проявлений патологии сердечно-сосудистой системы. 
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Abstract
Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetically determined disease associated with the presence of mutations in the genes 
encoding the  synthesis of  myocardial contractile proteins. The presence of  obstruction in  the LVL is a  powerful predictor 
of adverse outcomes and serves as an indication for surgical treatment. One of the frequent “masks” that patients with HCMP 
come with is “acute coronary syndrome” or “heart defect”. Patient O., 43 years old, maintained a good tolerance to physical exer-
tion for a  long time. Has 2 children. Pregnancies proceeded without pathology from the cardiovascular system. Mild arterial 
hypertension was registered after the second birth. In August 2017, the patient was hospitalized with a diagnosis of ACS, diag-
nostic coronary angiography was performed: the coronary arteries are not changed. During auscultation, systolic noise was heard 
over the  precardial region. Previously, noises were detected. On an echocardiogram, an obstructive variant of  HCMP with  
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ВВЕДЕНИЕ

Гипертрофическая кардиомиопатия  (ГКМП) – генети-
чески детерминированное заболевание, обусловленное 
наличием мутаций в генах, кодирующих синтез сократи-
тельных белков миокарда [1–4]. Фенотипическое прояв-
ление данных мутаций – гипертрофия миокарда левого 
желудочка (ЛЖ) (более 15 мм) и/или правого желудочка, 
часто имеет асимметричный характер за счет утолщения 
межжелудочковой перегородки  (МЖП) с  развитием 
обструкции выходного тракта левого желудочка  (ВТЛЖ). 
Заболевание можно заподозрить при отсутствии извест-
ных причин, приводящих к гипертрофии миокарда (арте-
риальной гипертензии, пороков и специфических заболе-
ваний сердца), и характерном гистологическом феномене 
“disarray” – это хаотическое, неправильное расположение 
гипертрофированных кардиомиоцитов  [5–11]. ГКМП  – 
самая распространенная форма кардиомиопатий, сопро
вождающаяся дисфункцией миокарда. По мнению специ-
алистов Европейского общества кардиологов и Американ
ского колледжа кардиологов, ГКМП встречается в 1 слу-
чае на 500 человек взрослого населения [12–16].

По  другим источникам, признаки ГКМП эхо-кардио-
графически выявлены у  0,2% людей. За  счет внедрения 
в практику ультразвуковых методов диагностики в насто-
ящее время наблюдается рост числа случаев ГКМП, 
но не исключается и рост истинного числа больных ГКМП. 
При этом смертность больных ГКМП ежегодно колеблется 
в пределах от 1 до 6%. 

ГКМП характеризуется широким спектром клиниче-
ских проявлений от асимптомной мутации генов до вне-
запной сердечной смерти  [11–14]. Приблизительно 
у 25% больных ГКМП имеется динамическая обструкция 
в ВТЛЖ, обусловленная выпячиванием гипертрофирован-
ной МЖП в  выходной тракт и  переднесистолическим 
движением передней митральной створки. Наличие 
обструкции в  ВТЛЖ является мощным предиктором 
неблагоприятных исходов.

Клинические проявления ГКМП зависят, главным 
образом, от  наличия либо отсутствия обструкции ВТЛЖ. 

Обструкция проявляется в виде одышки, болей в обла-
сти сердца  (стенокардии), синкопальных состояний. 
По данным крупных исследований по изучению исходов 
ГКМП, показатели выживаемости у  больных с  обструк-
тивной ГКМП значительно ниже, чем при необструктив-
ной [15–19].

Период беременности у больных с ГКМП всегда тре-
бует постоянного тщательного наблюдения, потому что 
свойственные беременности увеличение скорости кро-
вотока и  сократимости миокарда способны провоциро-
вать рост градиента давления  (ГД) и  обструкцию ВТЛЖ, 
а  увеличение потребления кислорода  – ишемические 
изменения в  гипертрофированном ЛЖ. Кроме того, воз-
можно появление угрожающих нарушений ритма, что 
требует постоянного наблюдения и адекватной антиарит-
мической терапии [20–25].

Хирургическая миоэктомия является золотым стан-
дартом лечения пациентов с обструктивной ГКМП, реф-
рактерной к  оптимальной медикаментозной терапии. 
В качестве альтернативы хирургическому методу в ряде 
случаев возможна спиртовая абляция гипертрофирован-
ной перегородки с помощью введения этилового спирта 
в  перегородочную артерию. M. Liebregts et  al. в  2015  г. 
опубликовали обновленный метаанализ 24  обсерваци-
онных исследований, сравнивающих результаты этаноло-
вой септальной абляции и  хирургической миоэктомии. 
Продемонстрировано, что отдаленная смертность и часто-
та внезапной смерти после этаноловой спиртовой абля-
ции и  хирургической миоэктомии одинаково низкие. 
Однако пациенты, подвергшиеся этаноловой спиртовой 
абляции, имели в  2  раза больший риск имплантации 
постоянных ЭКС и  в  5  раз большую необходимость 
дополнительных вмешательств по  поводу резидуальной 
обструкции ВТЛЖ в отдаленном периоде [26–31].

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

В связи с вышеизложенным, интересным представляет-
ся клинический случай больной с обструктивной формой 
ГКМП, которая в течение 3 лет наблюдается в КГБУЗ ККБ.

a gradient of 150 mmHg was diagnosed. Given the high gradient of LVL obstruction, the patient underwent selective alcohol 
ablation. After alcohol ablation, there was a high gradient in VTLJ – 96 mmHg. Cardialgia and shortness of breath persisted. No 
cardiac arrhythmias were recorded. In August 2019, the patient underwent an extended myoectomy with good effect. At control 
examinations a year after myoectomy: the pressure gradient on the AoC is 13 mmHg, VTLJ is 11 mmHg. This example illustrates 
the need to include HCMP in the circle of differential diagnosis when examining a young patient with chest pain, especially 
in combination with heart murmurs. Echocardiography with Doppler examination is a simple and affordable diagnostic method. 
The alcohol septal ablation performed was ineffective, and the extended myoectomy had a good hemodynamic and clinical 
effect and may be the method of choice of therapy in these patients. The peculiarity of this case is the manifestation of the 
disease at the age of 43, during two pregnancies without clinical manifestations of pathology of the cardiovascular system.
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Больная О. 43 лет поступила в 1-е кардиологическое 
отделение КГБУЗ ККБ 09.01.2017  с  жалобами на  колю-
щие и  ноющие боли в  области сердца, не  связанные 
с  физической нагрузкой, проходят самостоятельно, про-
воцируются нервным стрессом, на  одышку при физиче-
ской нагрузке, подъеме по  лестнице выше 2-го этажа, 
сердцебиение при физических нагрузках, эпизодов 
с потерей сознания не отмечает.

Из  анамнеза известно, что страдает артериальной 
гипертензией в  течение 5  лет, максимальное повыше-
ние АД до  160/90  мм  рт.  ст. Адаптирована к  АД 
120/80 мм рт. ст. Имеет 2 детей. Во время второй бере-
менности на  гестационном сроке 37–38  нед. повыше-
ние АД до 200/100  мм  рт.  ст., вследствие чего было 
принято решение о  немедленном родоразрешении 
путем кесарева сечения. После родов сохранялась мяг-
кая артериальная гипертония  (140–150/90  мм  рт.  ст.), 
которая хорошо контролировалась приемом Лозартана 
50 мг 1 раз в сут. В августе 2017 г. после психоэмоцио-
нального стресса возникло сильное сердцебиение, 
дискомфорт в  груди, обратилась в районную больницу 
по месту жительства. На ЭКГ были выявлены изменения, 
расцененные как ишемические  (пленок ЭКГ на  руках 
нет), больная была госпитализирована с  диагнозом 
ОКС, затем направлена на диагностическую коронаро-
ангиографию  (КАГ). Заключение КАГ от 14.07.2016: тип 
кровообращения  – левый; коронарные артерии 
не изменены. Аускультативно выслушивался систоличе-
ский шум. На  ЭхоКГ диагностирован обструктивный 
вариант гипертрофической кардиомиопатии. Пациентка 
ранее осматривалась терапевтом в  рамках профосмо-
тра и  во  время беременности, однако никогда ей 
не говорилось о пороке и в амбулаторной карте запи-
сей о наличии систолического шума нет.

Ревматического анамнеза нет. Наследственный анам-
нез по  сердечно-сосудистым заболеваниям отрицает. 
Случаев внезапной смерти среди родственников не было. 
Не курит. Сахарного диабета нет.

При осмотре в  отделении: состояние удовлетвори-
тельное. Кожные покровы обычной окраски, обычной 
влажности. Вес 78  кг, рост 159  см; индекс массы тела 
30,83 кг/м2. Отеков нет. Грудная клетка правильной формы, 
активно участвует в  акте дыхания, ЧДД  (частота дыха-
тельных движений) 16 в мин. Перкуторно ясный легочный 
звук. Аускультативно дыхание везикулярное, хрипов нет. 
Область сердца не  изменена. Границы относительной 
сердечной тупости расширены влево до  средне-
ключичной линии. Тоны сердца ясные, ритмичные. Шумы: 
грубый систолический на верхушке, во 2-м межреберье 
справа от  грудины, в  точке Боткина, вдоль левого края 
грудины, усиливается в положении стоя. ЧСС 78 уд. в мин. 
Пульс 78  уд. в  мин. АД  (D): 140/88  мм  рт.  ст.; АД  (S): 
140/88 мм рт. ст.

При обследовании в анализах – без особенностей.
ЭКГ: синусовый ритм с  ЧСС 78  ударов в  мин. 

Электрическая ось отклонена влево. Признаки ГЛЖ. 
Индекс Соколова-Лайона 45 мм.

Рентгенография грудной клетки: состояние легких  – 
расправлены. Пневматизация легочной ткани – не изме-
нена. Легочный рисунок – обогащен. Диафрагма – куполы 
четкие ровные, высота стояния соответствует конституци-
ональному типу. Тень средостения: не  смещена. 
Плевральные полости: свободны.

ЭхоКГ  (рис.  1, 2, 3): картина ГКМП с  обструкцией 
в  ВТЛЖ с  максимальным градиентом давления 
150 мм рт. ст. Остаточный градиент давления на аорталь-
ном клапане (АоК) 23 мм рт. ст. Выраженная гипертрофия 
МЖП, размеры в  диастолу: базальный отдел 2,3–2,4  см, 
средняя треть – 1,8  см, нижний – 1,5  см. Задняя стенка 
левого желудочка  (ЗСЛЖ) утолщена, диастола  – 
1,2 см. Полости сердца не увеличены. Левое предсердие: 
«М»-режим – 3,6 см. Полость левого желудочка не расши-
рена: КДР – 4,6 см, КСР – 2,8 см, КДО – 100 мл, КСО – 
28  мл. Правый желудочек: размер «М»-режим  – 
2,3  см.  Митральный клапан  (МК): противофаза  – есть, 
регургитация: 1–2-я степень. Трикуспидальный 

 Рисунок 1. Эхокардиография больной О. до спиртовой абляции. В-режим. Апикальное 4-камерное сечение. А – диастола, 
В – систола

 Figure 1. EchoCG of a female patient O. before alcohol ablation. B-mode. Apical four-chamber view. A. Diastole. B. Systole

A B
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клапан  (ТК): противофаза  – есть, регургитация: 1–2-я 
степень. Сократительная способность миокарда ЛЖ удов-
летворительная: ФВ – 72%, УО – 71 мл. Межпредсердная 
перегородка – норма. Легочная артерия на уровне коль-
ца  – не  расширена, на  уровне ствола не  расширена. 
Диаметр ствола  – 2,0  с. Регургитация  – 1-я степень. 
Легочная гипертензия. СДЛА 40 мм рт. ст.

Холтеровское мониторирование 12.01.17: на  протя-
жении всего мониторирования регистрируется синусовый 
ритм, ЧСС мин. – 54 уд/мин, ЧСС макс. – 113 уд/мин (сред-
няя ЧСС 69 уд/мин). На фоне данного ритма зафиксиро-
вано: одиночная наджелудочковая экстрасистолия (всего 
26); эпизод тахизависимой депрессии ST до 1,5 мм при 
ЧСС 100–113 уд/мин длительностью менее 1 мин.

Учитывая высокий градиент обструкции ВТЛЖ, боль-
ной была предложена спиртовая абляция септальных 
ветвей ПМЖВ  (от миоэктомии на  тот момент пациентка 
воздержалась). 25.01.2017 выполнена вентрикулография: 
отмечается гипертрофия стенок левого желудочка, осо-
бенно выраженная в среднем сегменте МЖП. Выполнена 
манометрия: градиент давления 140 мм рт. ст. Выполнены 
селективная катетеризация первой септальной артерии 
и  одномоментно контрастирование септальной ветви 
и ЭхоКГ: септальная ветвь кровоснабжает гипертрофиро-
ванный участок межжелудочковой перегородки. Выпол
нена спиртовая септальная абляция, введено 1,5  мл 
95% спирта. Выполнены селективная катетеризация вто-
рой септальной артерии и одномоментно контрастирова-
ние септальной ветви и ЭхоКГ: II септальная ветвь кро-
воснабжает гипертрофированный участок МЖП – введе-
но 0,8 мл 95% спирта.

После спиртовой абляции сохранился высокий гради-
ент в  ВТЛЖ: по  ЭхоКГ-обструкции ВТЛЖ с  градиентом 
давления 80 мм рт. ст., и на АоК 45 мм рт. ст. Ассиметричная 
гипертрофия МЖП и  ЗСЛЖ. После спиртовой абляции 

по  ЭКГ регистрировалась транзиторная блокада правой 
ножки пучка Гиса (рис. 4), которая на 4-е сут. регрессиро-
вала (рис. 5). Больная была выписана с рекомендациями 
приема бисопролола 2,5 мг. Использование высоких доз 
бета-блокаторов ограничивалось плохой переносимо-
стью и тенденцией к гипотонии. 

Хочется отметить, что у  данной пациентки неодно-
кратно проводилось холтеровское мониторирова-
ние  (после абляции на 5-е сут, через 5, 18 мес.), однако 
ни разу не фиксировались частая желудочковая эктопия 
или пароксизмальные тахиаритмии. При холтеровском 
мониторировании через 5 мес. после абляции: на фоне 
исходных ЭКГ-изменений регистрируется депрессия ST 
0,5–2,0  мм в  зависимости от  ЧСС, на  фоне ЧСС более 
100 уд/мин регистрируется слабо (-) зубец Т в проекции 
нижне-боковой стенки ЛЖ.

При осмотре через 1,5  года сохранялись жалобы 
на давящие боли за грудиной при нагрузке, купирующи-
еся в покое, одышку при обычной физической нагрузке, 
быструю утомляемость. Нарушения ритма сердца 
не зафиксировано.

При осмотре  – область сердца не  изменена. Тоны 
сердца: ясные, ритмичные. Выслушивается грубый систо-
лический шум в  проекции аортального клапана, точке 
Боткина  –  Эрба. ЧСС: 68  уд. в  мин. Пульс: 68  уд. в  мин. 
АД (D): 110/70 мм рт. ст.

ЭхоКГ от 17.09.2018  (через 1,5 года после спиртовой 
абляции): картина ГКМП с  обструкцией в  ВТЛЖ с  макс. 
градиентом в ВТЛЖ до нагрузки 96 мм рт. ст. Аортальная 
недостаточность 1-й  степени. Остаточный градиент 
на  АоК  – 25  мм  рт.  ст. Митральная недостаточность 
2-й  степени  (по объему 25%). Полость ЛЖ уменьшена: 
КДР 3,7 см, КСР 2,4 см, КДО 58 мл, КСО 20 мл. Расширена 
полость ЛП: «М»-режим: 4,3  см, «В»-режим: 5,8*3,8  см. 
Правое предсердие не  расширено. Диастолическая 

 Рисунок 2. Эхокардиография больной О. до спиртовой 
абляции. В-режим. Парастернальное сечение по длинной 
оси. Утолщение МЖП до 2,2 см, утолщение ЗСЛЖ до 1,5 cм

 Figure 2. EchoCG of a female patient O. before alcohol abla-
tion. B-mode. Parasternal long-axis view. IVS thickening  
up to 2.2 cm, LV posterior wall thickening up to 1.5 cm

 Рисунок 3. Эхокардиография больной О. до спиртовой 
абляции. Допплерография в области выходного тракта левого 
желудочка. Максимальный градиент в ВТЛЖ – 158 мм рт. ст.

 Figure 3. EchoCG of a female patient O. before alcohol abla-
tion. Assessment of the left ventricular outflow tract (LVOT) with 
Doppler sonography. Maximum LVOT gradient is 158 mm Hg
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функция ЛЖ нарушена по 1-му типу. Сократительная спо-
собность миокарда ЛЖ удовлетворительная ФВ 66 (%), ФУ 
35 (%), УО 38 мл. Участки гипокинезии не определяются. 
Недостаточность ТК 2-й  степени. Легочная гипертензия. 
СДЛА 40 мм рт. ст. Полость правого желудочка не расши-
рена, размер «М»-режим 2,1  см.  Межпредсердная 
перегородка – норма.

Больная была консультирована кардиохирургами, 
рекомендовано оперативное лечение: миосептэктомия 
в  условиях искусственного кровообращения. В  августе 
2019  г. больной была проведена расширенная миоэкто-
мия с  хорошим эффектом. На  контрольных осмотрах 
через год после миоэктомии: градиент давления на АоК: 
макс. – 13 мм рт. ст., ВТЛЖ – 11 мм рт. ст. 

 Рисунок 5. ЭКГ больной О., 5-е сутки после спиртовой абляции. Блокада правой ножки пучка Гиса не регистрируется. При-
знаки ГЛЖ. Умеренные нарушения реполяризации боковой стенки ЛЖ (депрессия ST 1 мм и слабо отрицательный зубец Т)

 Figure 5. ECG of a female patient O., Day 5 after alcohol ablation. The right His bundle branch block is not observed. Symptoms 
of LVH. Moderate LV lateral wall repolarization abnormalities (1 mm ST depression and low negative T wave)

А

B C

 Рисунок 4. ЭКГ больной О., 2-е сутки после спиртовой абляции. Признаки блокады правой ножки пучка Гиса
 Figure 4. ECG of a female patient O., Day 2 after alcohol ablation. Symptoms of right His bundle branch block

А

B
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ОБСУЖДЕНИЕ

Особенностью течения данного клинического случая 
является достаточно поздняя манифестация обструк-
тивной ГКМП в  возрасте 43  лет, никогда ранее шумы 
не  выявляли, хотя пропустить при аускультации такой 
грубый систолический шум не может даже начинающий 
врач. Интересным также представляется течение двух 
беременностей на  фоне ГКМП. У  нашей пациентки 
беременности протекали без патологии со  стороны 
сердечно-сосудистой системы: не было выявлено роста 
градиента давления и обструкции ВТЛЖ, ишемических 
изменений или появления нарушений ритма. И  только 
вторая беременность закончилась кесаревым сечением 
вследствие резкого стойкого повышения АД. Кроме 
того, пациентка долгое время сохраняла хорошую толе-
рантность к физическим нагрузкам, не зарегистрирова-
ны пароксизмальные тахиаритмии и  желудочковая 
эктопия. Зарегистрированные при ХМ эпизоды тахиза-
висимой депрессии ST при ЧСС более 100 уд/мин (при 
интактных коронарных артериях) также является одним 
из характерных проявлений ГКМП, что нередко вводит 
в  заблуждение врачей общей практики и  дает им 

основание для диагноза ИБС (что и случилось в данном 
случае) и  назначения необоснованной терапии. 
Например, применение нитратов этой пациентке 
с таким высоким градиентом обструкции было бы про-
тивопоказано. Интересным в представленном клиниче-
ском случае является и использование различных спо-
собов хирургического лечения. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Данный пример иллюстрирует необходимость вклю-
чения ГКМП в  круг дифференциального диагноза при 
обследовании молодого больного с  болями в  грудной 
клетке, особенно в сочетании с шумами в сердце. ЭхоКГ 
с  допплеровским исследованием является довольно 
простым и доступным методом диагностики. Проведенная 
спиртовая септальная абляция оказалась малоэффек-
тивной, а  расширенная миоэктомия оказала хороший 
гемодинамический и клинический эффект и может быть 
методом выбора терапии у данных пациентов.�
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