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Реферат
Кардиомиопатию считают одной из основных причин сердечной недостаточности и внезапной сердечной 
смерти, по крайней мере, у молодых людей. Около 50% пациентов, внезапно умирающих в детском или под-
ростковом возрасте или перенёсших трансплантацию сердца, страдали этим заболеванием. Цель настояще-
го литературного обзора — изучение и освещение с точки зрения современных взглядов вопросов этиоло-
гии, патогенеза, клинических особенностей, диагностики и лечения гипертрофической кардиомиопатии. 
Поиск и анализ отечественных и зарубежных литературных материалов осуществляли с использованием 
баз данных PubMed и eLibrary. Особый интерес представляет этиология первичных врождённых кардио-
миопатий, в отношении которых продолжаются научные исследования. В результате реализации генетиче-
ских факторов развиваются множественные структурные и функциональные изменения миокарда, которые 
приводят к изменению гемодинамики. Кардиомиопатия — клинически гетерогенное заболевание, и одним 
из факторов, определяющих клинический фенотип, бывает генотип. Помимо стандартного лабораторного 
исследования, пациентам с подозрением на гипертрофическую кардиомиопатию рекомендовано проведе-
ние медико-генетического консультирования с целью выявления причинной мутации, а также нередко для 
получения прогностической информации. Основополагающим визуализирующим методом служит эхокар-
диография, однако рассматривают и роль магнитно-резонансной томографии в диагностике заболевания. 
Пациентам с симптомной обструктивной гипертрофической кардиомиопатией обычно рекомендуют фар-
макотерапию первой линии β-адреноблокаторами или недигидропиридиновыми блокаторами кальциевых 
каналов. В настоящее время продолжается исследование новых препаратов для лечения гипертрофической 
кардиомиопатии — ингибиторов сердечного миозина. Хирургические методы лечения развиваются про-
грессивно, однако методы консервативного лечения требуют дальнейшего активного исследования лекар-
ственных препаратов, не применяемых ранее.
Ключевые слова: обзор, гипертрофическая кардиомиопатия, хроническая сердечная недостаточность, вне-
запная сердечная смерть, десминопатия, расопатия.
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Abstract
Cardiomyopathy is considered one of the main causes of heart failure and sudden cardiac death, at least in 
young people. Approximately 50% of patients who die suddenly in childhood or adolescence or undergo heart 
transplantation suffer from this condition. The purpose of this literature review is to study and highlight the issues 
of etiology, pathogenesis, clinical features, diagnosis and treatment of hypertrophic cardiomyopathy from the point 
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of view of modern ideas. The search and analysis of domestic and foreign literature materials using the PubMed and 
eLibrary databases was carried out. Of particular interest is the etiology of primary congenital cardiomyopathies, 
in respect of which research continues. As a result of the implementation of genetic factors, multiple structural 
and functional changes in the myocardium develop, which lead to changes in hemodynamics. Cardiomyopathy is 
a clinically heterogeneous disease, and one of the factors that determine the clinical phenotype is the genotype. 
In addition to standard laboratory testing, patients with suspected hypertrophic cardiomyopathy are advised to 
undergo medical genetic counseling to identify the causative mutation, and often to obtain prognostic information. 
The fundamental imaging method is echocardiography, but the role of magnetic resonance imaging in the diagnosis 
of the disease is also considered. Patients with symptomatic obstructive hypertrophic cardiomyopathy are usually 
recommended first-line pharmacotherapy with β-blockers or non-dihydropyridine calcium channel blockers. 
Currently, research on new drugs for the treatment of hypertrophic cardiomyopathy — inhibitors of cardiac myosin 
is ongoing. Surgical methods of treatment are developing progressively, however, methods of conservative treatment 
require further active research of drugs that have not been used before.
Keywords: review, hypertrophic cardiomyopathy, chronic heart failure, sudden cardiac death, desminopathy, 
rasopathy.
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Введение
Кардиомиопатию (КМП) считают одной из ос-
новных причин сердечной недостаточности 
(СН) и внезапной сердечной смерти (ВСС), 
по крайней мере, у молодых людей [1]. Одна-
ко на сегодняшний день эпидемиологических 
данных недостаточно, что затрудняет оцен-
ку бремени этих заболеваний в общественном 
здравоохранении и, таким образом, определе-
ние приоритетов для действий на националь-
ном или международном уровне [1].

Распространённость гипертрофической 
КМП (ГКМП) составляет 1:500 в общей по-
пуляции [1]. Согласно статистическим дан-
ным Ассоциации сердечной недостаточности 
Европейского общества кардиологов, рас-
пространённость ГКМП составляет 2–5 на 
1000 населения в целом [2]. ГКМП встреча-
ется в различных странах с одинаковой ча-
стотой. Предположительно в России не менее 
300 000 человек страдают данным заболева-
нием [3].

Термин «кардиомиопатии» впервые был 
предложен W. Bridgen в 1957 г. Под КМП под-
разумевались «первичные поражения миокар-
да неопределённой этиологии, вызывающие 
нарушение функции сердца и не являющиеся 
следствием заболеваний коронарных артерий, 
клапанного аппарата, перикарда, системной 
или лёгочной гипертензии, а также некоторые 
редкие варианты поражения проводящей си-
стемы сердца» [4].

Существуют данные о высокой распростра-
нённости пробандов с этой патологией у чле-
нов семей первой линии родства (до 65%), что 
свидетельствует о высокой степени наследуе-
мости заболевания [5].

Прогрессирующая СН при ГКМП встре-
чается реже, чем при рестриктивной КМП, 
но её развитие предвещает неблагоприятный 
 прогноз [6].

Значимость КМП как актуальной проблемы 
подчёркивают и данные W.J. McKenna и соавт., 
согласно которым около 50% пациентов, вне-
запно умирающих в детском или подростковом 
возрасте либо перенёсших трансплантацию 
сердца, страдали КМП [7]. ВСС с частотой 0,5–
1% в год, вызванная фатальными аритмиями, 
встречается, как правило, у молодых мужчин 
(между третьим и четвёртым десятилетия-
ми жизни), страдающих ГКМП, и может стать 
первым проявлением заболевания [8].

В настоящее время выделяют множество ва-
риантов КМП [2]. В данном литературном об-
зоре будут приведены современные сведения 
об этиологии, патогенезе, клинических особен-
ностях, диагностике и лечении ГКМП.

Классификация кардиомиопатий
С целью обозначения положения, занимаемо-
го ГКМП среди других видов КМП, считаем 
необходимым привести две классификации 
КМП. Через 23 года после того, как W. Bridgen 
был предложен термин «кардиомиопатии», це-
левая группа Всемирной организации здраво-
охранения под председательством J. Goodwin 
представила первую классификацию КМП, 
основанную на преобладающем структур-
ном и гемодинамическом фенотипе. Согласно 
данной классификации, различают три груп-
пы КМП: дилатационную, гипертрофическую 
и рестриктивную [7].

В учебном пособии Г.Е. Ройтберга и А.В. Стру-
тынского «Внутренние болезни. Сердечно-



543

Казанский медицинский журнал, 2023 г., том 104, №4Kazan Medical Journal 2023, vol. 104, no. 4

сосу дистая система» [4] приведена класси-
фикация, разработанная в 2006 г. экспертами 
Американской кардиологической ассоциации, 
считающаяся наиболее приемлемой и соответ-
ствующей современным представлениям об 
этиологии и патогенезе КМП (табл. 1).

Этиология гипертрофической 
 кардиомиопатии
Если обратить внимание на классификацию 
Американской кардиологической ассоциации 
(2006), можно заметить, что причина многих 
КМП, а именно первичных приобретённых 
и вторичных, отражена в их названиях. Однако 
остаётся загадкой этиология первичных врож-
дённых КМП, в отношении которых продолжа-
ются научные исследования.

Первичные КМП — достаточно распростра-
нённые наследственные заболевания, встреча-
ющиеся в популяции с частотой 0,5% [9].

По данным К.С. Кочергина-Никитского 
и  соавт., выделяют группу первичных десми-

Таблица 1. Классификация кардиомиопатий (КМП, Американская кардиологическая ассоциация, 2006)

Группы КМП Виды КМП
Первичные КМП

Первичные врождённые КМП (наследственные)

Гипертрофическая КМП
Аритмогенная дисплазия правого желудочка
Некомпактный миокард левого желудочка
Болезнь Ленегра
Врождённая патология ионных каналов:
– синдром удлинённого интервала QT;
– синдром укороченного интервала QT;
– синдром Бругада;
– идиопатическая желудочковая пароксизмальная тахикардия 
(первичная электрическая болезнь сердца)

Первичные смешанные КМП
Дилатационная КМП
Рестриктивная КМП

Первичные приобретённые КМП

Воспалительная (исход миокардита)
Стрессовая (КМП такоцубо)
Перипартальная
Индуцированная тахикардией
КМП детей от матерей с инсулинзависимым сахарным диабетом

Вторичные КМП
Инфильтративные (например, при амилоидозе)
КМП накопления (например, при гемохроматозе)
Токсические (например, алкогольная, лекарственная и др.)
Эндокринные (диабетическая, КМП при гипо- и гипертиреозе)
КМП при нервно-мышечных заболеваниях (например, при мышечной дистрофии Дюшенна, атаксии Фридрайха1)
Алиментарные (например, при дефиците витамина В1, селена, карнитина)
КМП при системных заболеваниях соединительной ткани

нопатий. Десминопатия — это КМП, обуслов-
ленная мутациями в гене DES, занимающем 
локус 2q35 и кодирующем белок десмин, кото-
рый служит основным белком промежуточных 
филаментов миоцитов, прежде всего, миокар-
да и скелетной мускулатуры. В большинстве 
случаев (80%) тип наследования десминопатий 
аутосомно-доминантный. При описываемой па-
тологии наиболее часто развиваются дилатаци-
онная и рестриктивная КМП, несколько реже 
встречается ГКМП [9].

С момента открытия патогенных вариантов 
в гене миозина с тяжёлой цепью 7 (MYH7) при 
ГКМП появились сообщения о том, что более 
100 генов становятся причиной КМП [10].

По данным J. Bonaventura и соавт., наиболь-
шую значимость имеют 8 саркомерных ге-
нов (ACTC1, MYBPC3, MYH7, MYL2, MYL3, 

1 Примечание редакции. Фридрайх (Friedreich, Nikolaus, 
1825–1882) — немецкий врач. В русскоязычной литера-
туре нередко пишут «Фридрейх», что не совсем верно.
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TNNI3, TNNT2 и TPM1). При этом суще-
ствуют наиболее убедительные доказатель-
ства того, что они являются причиной ГКМП 
[11]. Мутации в одном из 8 саркомерных ге-
нов встречаются в 60% случаев ГКМП, свя-
занных с генетическими факторами [12]. По 
данным B.J. Maron и соавт., с внедрением в кли-
ническую практику доступного генетическо-
го тестирования у пациентов с ГКМП было 
идентифицировано более 11 причинных генов 
с более чем 2000 уникальных вариантов для от-
дельных семей [13].

ГКМП, обусловленная мутациями в сарко-
мерных генах, наследуется по аутосомно-доми-
нантному типу и имеет высокую степень фено-
типической гетерогенности [14]. В то же время, 
спорадические случаи ГКМП, в которых у про-
банда не обнаруживается мутаций или не отя-
гощён семейный анамнез, составляют до 40% 
всех случаев [15].

M. Lioncino, E. Monda и соавт. сообщают 
о группе ГКМП — так называемых расопати-
ях. Расопатия — мультисистемное расстрой-
ство, вызванное мутациями в генах, связанных 
с RAS/митоген-активируемым протеинки-
назным путём. По сравнению с саркомерной 
ГКМП при расопатиях ГКМП ассоциируется 
с более высокой частотой застойной СН и ха-
рактеризуется высокой распространённостью и 
тяжестью обструкции левого желудочка (ЛЖ). 
Бивентрикулярное поражение и связь с врож-
дёнными пороками сердца, главным образом 
стенозом лёгочной артерии, обычно описыва-
ют в рамках расопатий [16].

По данным R. Tadros и соавт., метаанализ трёх 
исследований «случай-контроль» (GWAS) выя-
вил 14 новых локусов, связанных с ГКМП [17].

Современный взгляд на патогенез 
 гипертрофической кардиомиопатии
В результате реализации генетических факто-
ров развиваются множественные структурные 
и функциональные изменения миокарда, кото-
рые приводят к изменению гемодинамики [4].

ГКМП характеризуется ригидностью гипер-
трофированного и склерозированного миокар-
да, в результате которой нарушается диастоли-
ческое расслабление желудочков. Как правило, 
при ГКМП на фоне диастолической дисфунк-
ции систолическая функция не страдает [4].

В основе относительной коронарной недо-
статочности лежат несоответствие увеличен-
ной массы миокарда и капиллярного русла, 
повышение потребности миокарда в кислороде, 
сдавление мелких субэндокардиальных ветвей 
коронарных артерий, а также «болезнь мелких 

коронарных артерий» и снижение градиента 
между аортой и полостью ЛЖ [4].

По данным C. Chou и M.T. Chin, однозначных 
объяснений того, как отдельные генные мута-
ции приводят к фиброзу миокарда, нарушению 
структуры кардиомиоцитов и асимметричной 
гипертрофии, в настоящее время нет. Авторы 
описывают роль в данном процессе длительной 
активации кальций-кальмодулин-зависимой 
протеинкиназы II, аутофагии, характеризую-
щейся деградацией внутриклеточных органелл 
и макромолекул в ответ на клеточный стресс, 
устойчивого гликолиза в кардиомиоцитах. Воз-
можно, внутриклеточные изменения, приводя-
щие к гипертрофии кардиомиоцитов, опосре-
дованно изменяют внеклеточную среду, что 
впоследствии способствует реорганизации тка-
ни в области интактных кардиомиоцитов, а это 
приводит к диффузному фиброзу миокарда [15].

В то время как массивная гипертрофия, фи-
броз и микрососудистая ишемия являются ос-
новными механизмами, лежащими в основе 
желудочковых аритмий при ГКМП, на ранних 
стадиях заболевания, вероятно, преобладают 
функциональные аритмогенные механизмы 
[18]. Современные данные свидетельствуют 
о роли увеличения позднего тока Na+ в кардио-
миоциты и тока Ca2+ через кальциевые каналы 
L-типа внутрь клеток в возникновении наруше-
ний ритма. Кроме того, сообщают, что увели-
чение чувствительности миофиламентов к Са2+ 
может способствовать постдеполяризации и по-
вторным аритмиям. Снижение K+-токов проис-
ходит при запущенном процессе и способствует 
снижению резерва реполяризации и увеличе-
нию ранних постдеполяризаций [18].

По данным S. Ranjbarvaziri и соавт., выявле-
ны изменения в широком спектре биохимиче-
ских реакций с существенной дисрегуляцией 
метаболизма жирных кислот, снижением уров-
ня ацилкарнитинов и накоплением свободных 
жирных кислот. При ГКМП продемонстри-
рованы признаки глобальной энергетической 
декомпенсации, проявляющейся снижением ко-
личества метаболитов фосфатов высокой энер-
гии (аденозинтрифосфата, аденозиндифосфата 
и фосфокреатина) и уменьшением количества 
митохондриальных генов, участвующих в син-
тезе креатинкиназы и аденозинтрифосфата [19].

Динамическая обструкция выходного от-
дела ЛЖ при обструктивной ГКМП приводит 
к малому сердечному выбросу [4]. Считают, что 
у пожилых пациентов динамическая обструк-
ция выражена в большей степени, что может 
быть обусловлено частой кальцификацией ми-
трального кольца [20].
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Особенности клинической картины 
 гипертрофической кардиомиопатии
КМП — клинически гетерогенное заболе-
вание, и одним из факторов, определяющих 
клинический фенотип, бывает генотип [10]. 
Клиническая картина ГКМП может варьи-
ровать от бессимптомного течения до ВСС, 
наиболее характерной для людей молодого воз-
раста [21].

По данным C.Y. Ho и соавт., пациенты с па-
тогенными вариантами в генах саркомеров, 
страдающие ГКМП, имеют более высокую ча-
стоту нежелательных явлений, таких как СН, 
желудочковые аритмии и фибрилляция пред-
сердий, при этом патогенные варианты в генах 
саркомеров являются важным предиктором не-
благоприятных исходов [22].

Наиболее распространёнными симптомами 
бывают боль в грудной клетке, одышка, уча-
щённое сердцебиение, быстрая утомляемость 
и обмороки [23].

У большинства пациентов клиническая кар-
тина обусловлена развитием диастолической 
дисфункции и развитием застоя в малом круге 
кровообращения [24].

Болевой синдром в грудной клетке имити-
рует типичную стенокардию, так как возникает 
вследствие недостаточности коронарного кро-
вотока при выраженной гипертрофии миокар-
да ЛЖ [24].

Синкопальные состояния при ГКМП мож-
но объяснить несколькими причинами. Во-пер-
вых, пароксизмальными нарушениями ритма 
сердца (желудочковыми, наджелудочковыми, 
тахи- и брадиаритмиями). Во-вторых, синдро-
мом малого выброса, связанным, как правило, 
с тяжёлой обструкцией выходного отдела ЛЖ. 
Кроме того, в развитии синкопе принимает 
участие нейрокардиогенная вегетативная дис-
функция [24].

Нарушения ритма сердца становятся наибо-
лее частой причиной ВСС при ГКМП. Следует 
отметить, что, помимо выраженных субъектив-
ных ощущений в виде заметного сердцебие-
ния и перебоев в ритме, около четверти слу-
чаев аритмий протекает бессимптомно [24]. 
Кроме того, по данным P. Teekakirikul и соавт., 
признаки и симптомы ГКМП далеко не всегда 
коррелируют с выраженностью гипертрофии 
миокарда, в связи с чем значительная часть мо-
лодых пациентов с ГКМП на протяжении всей 
жизни могут не испытывать симптомов [25].

По некоторым данным, симптомы ГКМП 
у пожилых пациентов появляются позже, чем 
у молодых, однако стратификация риска имеет 
обратную зависимость от возраста [20].

Лабораторная и инструментальная диагно-
стика гипертрофической кардиомиопатии
Согласно клиническим рекомендациям Мини-
стерства здравоохранения Российской Феде-
рации [26], пациентам с подозрением на КМП 
рекомендовано стандартное лабораторное ис-
следование: клинический анализ крови, общий 
анализ мочи, биохимический анализ крови (хо-
лестерин, триглицериды, калий, натрий, алани-
наминотрансфераза, аспартатаминотрансфера-
за, мочевина, креатинин, билирубин, глюкоза). 
Высокий уровень NT-proBNP2 свидетельству-
ет о СН [26].

Также рекомендовано проведение меди-
ко-генетического консультирования с целью 
выявления причинной мутации [26]. По дан-
ным B.J. Maron и соавт., важная роль генети-
ческого тестирования заключается в исследо-
вании членов семьи следующего поколения, 
находящихся в группе риска и обычно бес-
симптомных (каскадное генетическое тести-
рование). Родственников пробанда, получив-
ших отрицательный результат генетического 
тестирования на наличие такой же мутации 
гена саркомера, как у пробанда, можно с высо-
кой вероятностью исключить из дальнейшего 
наблю дения [13].

Всем пациентам с подозрением на ГКМП 
рекомендуют проведение электрокардиогра-
фии (ЭКГ) и холтеровского мониторирования 
её данных [26].

При ГКМП по данным ЭКГ выявляют сле-
дующее [4]:

– признаки гипертрофии ЛЖ;
– признаки перегрузки и гипертрофии лево-

го предсердия;
– патологический зубец Q или QS в отве-

дениях II, III, aVF при гипертрофии прокси-
мальной части межжелудочковой перегородки 
(МЖП) и в отведениях I, aVL при гипертрофии 
нижней части МЖП и верхушки;

– наджелудочковые и желудочковые 
 аритмии.

ЭКГ следует проводить ежегодно [13]. Эхо-
кардиография необходима для выявления на-
рушения структуры и функционирования 
миокарда, изменения камер сердца, клапанно-
го аппарата [27].

Для диагностирования ГКМП, по данным 
T. Ciarambino и соавт., толщина стенки ЛЖ 
должна составлять >15 мм [27]. Однако есть 
сведения о диагностической значимости тол-
щины стенки 13–14 мм, особенно при отя-

2 NT-proBNP — N-терминальный фрагмент прогормона 
мозгового натрийуретического пептида.
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гощённом семейном анамнезе в отношении 
ГКМП, при динамической обструкции выход-
ного тракта и изменениях по данным ЭКГ [28]. 
При симметричной ГКМП чаще всего нет об-
струкции выводного тракта ЛЖ [29].

Для ассиметричной ГКМП характерно со-
отношение толщины МЖП и задней свобод-
ной стенки ЛЖ >1,3 [29]. Асимметричная 
ГКМП может быть как необструктивной, так 
и обструктивной [30]. При идиопатическом ги-
пертрофическом субаортальном стенозе под-
вижная дистальная часть передней створки 
митрального клапана под влиянием эффекта 
Бернулли и Вентури во время систолы прибли-
жается к гипертрофированной МЖП, вызывая 
динамическую обструкцию выводного тракта 
ЛЖ. Переднее систолическое смещение створ-
ки выявляется при эхокардиографии [31].

По данным Л.О. Газун и Е.В. Полухиной, 
наиболее информативным методом оценки 
степени обструкции служит допплеровская 
эхокардиография. Степень обструкции опреде-
ляют по градиенту давления в выводном тракте 
ЛЖ. Учитывая, что в норме градиент не превы-
шает 5–6 мм рт.ст., повышение последнего до 
30 мм рт.ст. следует расценивать как незначи-
тельную обструкцию, от 30 до 100 мм рт.ст. — 
как выраженную обструкцию, при превышении 
100 мм рт.ст. показана консультация кардио-
хирурга [30]. В тех случаях, когда градиент 
в выходном отделе ЛЖ в покое <30 мм рт.ст., 
информативным может оказаться проведение 
стресс-эхокардиографии [13].

При верхушечной ГКМП обнаруживают 
утолщение стенок в области верхушки и нали-
чие небольшой остаточной полости в ЛЖ, в об-
ласти которой при допплерографии выявляют 
ускоренный возвратный поток крови [30].

По данным проспективного когортного ис-
следования Р. Karaca Özer и соавт., глобальная 
продольная деформация ЛЖ ниже 12,5% отли-
чала ГКМП от гипертрофии ЛЖ у спортсменов 
и пациентов с артериальной гипертензией с чув-
ствительностью 65% и специфичностью 77%. 
Пациенты с глобальной продольной деформаци-
ей <12,5% имели более высокий риск смертно-
сти от всех причин по сравнению с пациентами 
с показателем >12,5%, согласно анализу выжи-
ваемости Каплана–Мейера, в течение 7 лет (29 
против 9%; р=0,032). Значение глобальной про-
дольной деформации ЛЖ прогнозирует смерт-
ность с чувствительностью 64% и специфично-
стью 70% при значении <12,5% (р=0,012) [32].

Американским обществом эхокардиографии 
[33] предложено четыре параметра для выявле-
ния диастолической дисфункции [33]:

– индекс максимального объёма левого 
предсердия (LA) >34 мл/м2;

– пиковая скорость трикуспидальной регур-
гитации (TRV) >2,8 м/с;

– среднее соотношение пиковой скорости 
раннего диастолического наполнения желудоч-
ка (Е) к пиковой скорости раннего диастоличе-
ского движения атриовентрикулярного кольца 
(e’) >14;

– пиковая скорость раннего диастолическо-
го движения атриовентрикулярного кольца (e’): 
септальная <7 см/с, латеральная <10 см/с.

После постановки диагноза пациентам 
с ГКМП необходимо ежегодно проводить эхо-
кардиографию [13]. Кроме того, рекомендована 
рентгенография органов грудной клетки [4, 27].

При ГКМП специфических рентгенологи-
ческих признаков чаще нет. Расширение тени 
левого предсердия можно обнаружить при 
его перегрузке объёмом ввиду выраженной 
митральной регургитации. При выраженной 
лёгочной гипертензии заметны выбухание вто-
рой дуги слева, расширение корней и признаки 
венозного застоя в лёгких [4, 27].

С целью дифференциальной диагности-
ки рекомендовано проведение коронароан-
гиографии и вентрикулографии [4]. Для ве-
рификации диагноза возможно проведение 
магнитно- резонансной томографии сердца, 
компьютерной/мультиспиральной компьютер-
ной томографии, сцинтиграфии, позитронно- 
эмиссионной томографии [26].

При магнитно-резонансной томографии 
с поздним усилением гадолиния обнаружива-
ют типичные паттерны контрастного усиле-
ния, которые позволяют дифференцировать 
ГКМП от иных причин, имитирующих ГКМП, 
таких как болезнь Андерсона–Фабри. Магнит-
но-резонансная томография позволяет деталь-
но визуализировать МЖП, митральный клапан 
и папиллярные мышцы для предоперационной 
оценки перед миоэктомией МЖП [27]. Магнит-
но-резонансную томографию с контрастным 
усилением рекомендуют выполнять с интер-
валом 3–5 лет, однако, по данным B.J. Maron 
и соавт., её регулярное проведение не считают 
обязательным для пациентов в возрасте стар-
ше 65 лет [13].

Особенности лечения гипертрофической 
кардиомиопатии
При лечении ГКМП в первую очередь назна-
чают консервативное лечение, а в случае его 
неэффективности и выраженных симптомов 
заболевания применяют хирургические мето-
ды лечения [34].
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Пациентам с симптоматической обструк-
тивной ГКМП обычно рекомендована фарма-
котерапия первой линии β-адреноблокатора-
ми или недигидропиридиновыми блокаторами 
кальциевых каналов. Данные препараты слу-
жат основой лечения на протяжении десятиле-
тий и имеют общий отрицательный инотроп-
ный и хронотропный эффект, приводящий 
к уменьшению контакта передней створки ми-
трального клапана и МЖП [35]. Пациентам 
с необструктивной ГКМП следует назначать 
β-адреноблокаторы или верапамил при появ-
лении симптомов СН. Однако нужно отметить, 
что данные препараты обеспечивают умень-
шение и контроль симптомов СН, но доказа-
тельств их влияния на снижение риска ВСС 
в настоящее время мало [36].

По данным T.J. Gluckman, β-адреноблокато-
ры без вазодилатирующего эффекта (например, 
атенолол, пропранолол) обычно используют 
в первую очередь для уменьшения симптомов. 
β-Адреноблокаторы следует титровать в зави-
симости от переносимости, учитывая целевую 
частоту сердечных сокращений в состоянии по-
коя около 60 в минуту. β-Адреноблокаторы эф-
фективны в отношении уменьшения одышки 
при физической нагрузке и боли в груди. Кро-
ме того, данные препараты улучшают диасто-
лическое наполнение [34].

По данным A.M. Dybro и соавт., метопролол 
уменьшает обструкцию ЛЖ в покое и во вре-
мя физической нагрузки, облегчает симптомы 
и улучшает качество жизни у пациентов с об-
структивной ГКМП [37].

Помимо описанных выше известных, дли-
тельно применяемых препаратов, в настоящее 
время изучают новые.

Так, I. Olivotto и соавт. описывают результа-
ты 3-й фазы рандомизированного двойного сле-
пого плацебо-контролируемого исследования 
по применению ингибитора сердечного миози-
на, первого препарата в своём классе (мавакам-
тена). Мавакамтен использовали у пациентов, 
страдающих ГКМП с градиентом в выход-
ном отделе ЛЖ ≥50 мм рт.ст., II–III функцио-
нальным классом хронической СН. Он про-
демонстрировал эффективность в отношении 
уменьшения обструкции ЛЖ, улучшения пе-
реносимости физической нагрузки, сниже-
ния функционального класса хронической СН 
в сравнении с плацебо [38].

Мавакамтен — первый препарат, специ-
ально разработанный для лечения ГКМП 
с перспективой охвата пациентов с симптома-
тической обструкцией в ближайшем будущем 
[39]. Однако есть сведения о том, что данный 

препарат, несмотря на описанные положи-
тельные эффекты, не предотвращает прогрес-
сирование заболевания [40]. Сообщают, что 
проводимое в настоящее время исследование 
MAVA-LTE, оценивающее долгосрочную без-
опасность мавакамтена, запланировано завер-
шить в ноябре 2025 г. [41].

Кроме того, M.S. Maron и соавт. сообщают 
о положительных результатах 2-й фазы клини-
ческого исследования ещё одного ингибитора 
сердечного миозина — афикамтена — у па-
циентов с симптоматической ГКМП. Сейчас 
продолжается 3-я фаза исследования афикам-
тена  — SEQUOIA-HCM [42].

По данным C. Ferrantini и соавт., лечение 
пациентов ингибитором позднего тока натрия 
ранолазином привело к уменьшению напряже-
ния, преобладающего в МЖП при обструктив-
ной ГКМП [43].

B.J. Maron и соавт. сообщают об эффектив-
ном применении имплантируемого кардиовер-
тера-дефибриллятора в отношении снижения 
риска ВСС ввиду фатальных нарушений ритма. 
По данным авторов, использование импланти-
руемого кардиовертера-дефибриллятора сни-
жает смертность от ГКМП до 0,5% в год. В то 
же время, пациентам с ГКМП в возрасте 60 лет 
и более при отсутствии симптомов нарушений 
ритма имплантируемый кардиовертер-дефи-
бриллятор не рекомендован, что обусловле-
но низкой частотой ВСС вследствие аритмий 
в данной возрастной группе. Исключение мо-
гут составлять отдельные случаи, например 
вовлечение в патологический процесс верхуш-
ки сердца [36].

Помимо консервативного лечения КМП, су-
ществует несколько методов хирургического 
лечения ГКМП: миоэктомия (резекция участка 
проксимальной части МЖП), в том числе моди-
фицированная операция Морроу с использова-
нием трансаортального доступа посредством 
правосторонней торакотомии, протезирование 
митрального клапана, а также имплантация 
двухкамерного электрокардиостимулятора, ра-
ботающего в режиме DDD [4, 44].

По данным B.J. Maron и соавт., смертность, 
связанная с миоэктомией, значительно сни-
зилась с 6–8 до 0,5% за последние 30 лет [45]. 
E.J. Rowin и соавт. сообщают об улучшении 
симптомов СН и снижении функционального 
класса хронической СН на 1 и более у ≥90% па-
циентов, а также о восстановлении физической 
активности у 75% пациентов вне зависимости 
от возраста [46].

Также существуют сведения о трансапикаль-
ной миоэктомии у пациентов с верхушечной 
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ГКМП. A. Nguyen и соавт. сообщают о регистра-
ции летальных случаев у 4% пациентов в тече-
ние 30 дней после операции. При последующем 
наблюдении 76% пациентов сообщили об улуч-
шении симптомов, а 3% пациентов впослед-
ствии была проведена трансплантация сердца 
по поводу рецидивов симптомов СН. Предпо-
лагаемая 1-, 5- и 10-летняя выживаемость со-
ставила 96, 87 и 74% соответственно [47].

Альтернативой миоэктомии для пациентов 
с тяжёлыми симптомами, которым не показа-
на операция, служит спиртовая абляция МЖП. 
Однако после данного вмешательства возмож-
ны желудочковые тахиаритмии, обусловленные 
рубцовыми изменениями МЖП, что требует 
использования имплантируемого кардиовер-
тера-дефибриллятора с целью профилактики 
ВСС [36].

Сообщают также о трансплантации сердца 
у пациентов с ГКМП с терминальной стади-
ей и тяжёлыми симптомами хронической СН 
[48]. У 3,5% пациентов хроническая СН ввиду 
ГКМП может прогрессировать до терминаль-
ной стадии, характеризующейся диффузным 
фиброзом и ремоделированием ЛЖ, вызывая 
выраженную систолическую и диастолическую 
дисфункцию [41]. При этом существуют сведе-
ния о 5-летней выживаемости >90% после про-
ведения трансплантации сердца [48].

Заключение
Изучая сведения о ГКМП, можно прийти к вы-
воду, что данное заболевание требует дальней-
шего внедрения высокоэффективных и совре-
менных методов диагностики, позволяющих 
дифференцировать данную патологию с неко-
торыми другими состояниями. Несмотря на до-
стигнутые успехи по разработке новых лекар-
ственных препаратов и хирургических методов 
лечения, проблема терапии далека от оконча-
тельного решения, и новые направления иссле-
дований в этой сфере остаются актуальными.
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