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Представления о  гипертрофической кардиомио-
патии (ГКМП) со  времени выделения данной 

патологии в  самостоятельную нозологическую еди-
ницу в  1958 г. [1] претерпели значительные измене-
ния. Известная ранее под  термином «идиопатический 
гипертрофический субаортальный стеноз» с обязатель-
ной асимметричной гипертрофией базального отдела 
межжелудочковой перегородки (МЖП), в  настоящее 
время ГКМП ассоциируется с более широким спектром 
морфологических типов гипертрофии миокарда [2–4]. 

Внедрение таких визуализирующих методов обследо-
вания, как  эхокардиография (ЭхоКГ), магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) сердца, коронарография 
(КГ) с  вентрикулографией, способствовало выявле-
нию более редких вариантов ГКМП. Широко описаны 
мидвентрикулярная и апикальная формы гипертрофии 
левого желудочка (ЛЖ), гипертрофия обоих желудоч-
ков сердца, как с внутрижелудочковой обструкцией, так 
и без нее [5–8]. С появлением КГ и неинвазивных спо-
собов исследования коронарного русла (мультиспираль-
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Резюме
Представлен клинический случай апикальной гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) у мужчины 44 лет. Нагрузочное 
электрокардиографическое тестирование и  суточное мониторирование электрокардиограммы зафиксировали преходящую 
депрессию сегмента ST в отсутствие у пациента коронарного атеросклероза по данным коронарографии. Особенность данно-
го наблюдения – сочетание ГКМП с редкой аномалией отхождения коронарных артерий.
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Summary
A clinical case of apical hypertrophic cardiomyopathy (HCM) in 44-years old man is presented. In this patient exercise ECG testing 
and 24-hour ECG monitoring revealed exercise-induced ST depression in the angiographically confirmed absence of coronary ath-
erosclerosis. The uncommonness of this observation was the combination of HCM with a rare anomaly of coronary arteries origin.
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ная компьютерная томография – МСКТ) существенно 
расширились представления об  анатомии коронарных 
сосудов в общей популяции. Описаны многочисленные 
варианты особенностей и  аномалий коронарных арте-
рий (КА) [9]. Для  ГКМП наиболее характерны изме-
нения коронарного русла в  виде гипертрофии мышеч-
ной оболочки КА с  сужением их  просвета. Нередкой 
находкой у больных ГКМП являются мышечные мости-
ки, при  которых сосуд частично локализуется в  толще 
миокарда, а  не  непосредственно под  эпикардом [2–4]. 
Реже в  литературе встречаются описания коронарно-
желудочковых фистул при  ГКМП [10]. Представляем 
клинический случай апикальной ГКМП у относительно 
молодого мужчины с аномалией отхождения КА.

Пациент Р., 44 года, поступил в ГКБ № 52 с жалобами 
на  одышку при  умеренной физической нагрузке, боли 
в  левой половине грудной клетки по  типу кардиалгий, 
сердцебиение, перебои в работе сердца.

В течение последних 4 лет отмечал эпизоды повыше-
ния артериального давления (АД) до  150 / 90 мм рт. ст. 
Вредные привычки: курит. При осмотре общее состоя-

ние больного удовлетворительное. Ритм сердца правиль-
ный, частота сердечных сокращений (ЧСС) 100 уд / мин. 
АД 140 / 90 мм рт. ст. Клинические анализы крови и мочи 
без  патологии. В  биохимическом анализе крови выяв-
лено повышение уровня холестерина до  5,8 ммоль / л 
и  триглицеридов до  2,8 ммоль / л. На  электрокардио-
грамме (ЭКГ) синусовая тахикардия с ЧСС 100 уд / мин. 
Выраженная гипертрофия ЛЖ. Нарушение процессов 
реполяризации по  типу горизонтальной депрессии сег-
мента ST и  отрицательных зубцов Т в  отведениях I, II, 
aVL, V2–V6. Обращают внимание чрезвычайно высокий 
вольтаж R в  левых грудных отведениях и  выраженная 
глубина отрицательных зубцов Т, достигающая 24 мм 
(рис. 1).

При  ЭхоКГ выявлена гипертрофия апикальных сег-
ментов ЛЖ, переднебоковой папиллярной мышцы 
максимально до  20 мм с  облитерацией нижней трети 
полости ЛЖ в  систолу. Обнаружены признаки внутри-
желудочковой обструкции с  максимальным градиентом 
давления при пробе Вальсальвы до 36 мм рт. ст. Толщина 
МЖП и  задней стенки ЛЖ на  уровне базальных сег-
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Рис.  1. ЭКГ больного Р., 44 года.
ЭКГ – электрокардиограмма.
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ментов составила 13 и  11 мм соответственно. Полости 
сердца не  увеличены: конечный диастолический объем 
ЛЖ 97 мл, конечный систолический  – 27 мл. Диаметр 
левого предсердия 37 мм, выносящий тракт право-
го желудочка 25 мм. Фракция выброса ЛЖ повышена 
до 71 %. Признаков легочной гипертензии не обнаруже-
но. Несмотря на выраженную асимметричную гипертро-
фию ЛЖ, клинически значимых нарушений диастоличе-
ской функции ЛЖ при  тканевом допплеровском иссле-
довании не выявлено.

При  холтеровском мониторировании ЭКГ суточ-
ные колебания ЧСС составили от  43 до  127 уд / мин 
при  средней ЧСС 62 уд / мин на  фоне терапии бисо-
прололом 5 мг / сут. На  фоне синусовой тахикардии 
(более 100 уд / мин) наблюдалась преходящая депрес-
сия сегмента ST до  1,5 мм. По  данным велоэргометрии 
(ВЭМ) выявлена средняя толерантность к  физической 
нагрузке с  пороговой мощностью 100 Вт и  адекватной 
реакцией АД и  ЧСС. При  стресс-ЭхоКГ максимальный 
градиент внутрижелудочковой обструкции увеличился 
до  40 мм рт. ст. Проба прекращена по  причине усугубле-
ния депрессии сегмента ST на 1,6 мм в отведениях V4–V6 

в сочетании с одышкой.
Для  исключения ишемической болезни сердца паци-

енту проведена селективная КГ, при которой обнаружена 
аномалия отхождения коронарных сосудов в отсутствие 
признаков атеросклероза. Три главные КА (передняя 
ни сходящая, огибающая и правая КА) начинались от пра-
вого синуса Вальсальвы (рис. 2).

При  вентрикулографии отмечались гиперкинезия 
переднего и заднего базальных сегментов ЛЖ, облитера-
ция нижней трети полости ЛЖ вследствие выраженной 
апикальной гипертрофии (рис. 3).

Согласно рекомендациям ESC по  диагностике 
и  лече нию ГКМП от  2014 г., наличие отсроченного 
накопления гадолиния в  миокарде у  больных ГКМП 
(признак фиброза) при МРТ является потенциальным 
маркером риска развития сердечно-сосудистых ослож-
нений, особенно внезапной сердечной смерти (ВСС) 
[4]. С  целью верификации наличия фиброза миокарда 
пациенту проведена МРТ сердца с контрастированием 
гадолиний-содержащим препаратом. При  этом выяв-
лена типичная для  апикальной ГКМП систолическая 
конфигурация полости ЛЖ с  заострением в  области 
верхушки, что  наглядно дополнило картину полости 
ЛЖ при  вентрикулографии. Толщина апикальных сег-
ментов ЛЖ составила 23 мм (см. рис. 3, Б). Кроме того, 
у пациента отмечалось значимое интрамиокардиальное 
накопление контрастного вещества в  наиболее гипер-
трофированных сегментах ЛЖ в  области верхушки, 
что соответствует типичной локализации фиброза мио-
карда при ГКМП (рис. 4).

Для более детального изучения коронарной аномалии 
пациенту проведена МСКТ КА с  VRT-реконструкцией 
(рис. 5). Выявлено, что  передняя нисходящая (LAD) 
и  правая КА (RCA) имеют общее устье. Огибающая 
артерия (CX) отходит от  правого коронарного синуса 
отдельным стволом. LAD имеет направление перед ство-
лом легочной артерии и восходящей аортой (благоприят-
ный вариант). CX располагается ретроаортально (также 
благоприятный вариант).

На  основании клинико-инструментального обсле-
дования больному установлен диагноз: Апикальная 
форма гипертрофической кардиомиопатии с  незначи-
тельной внутрижелудочковой обструкцией. Аномалия 
отхождения коронарных артерий: передняя нисходя-

Рис.  2. Коронарограммы больного Р., 44 года.
А – передняя нисходящая артерия отходит от правого коронарного синуса;  
Б – правая коронарная и огибающая артерии отходят от правого коронарного синуса.

А Б
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щая и  огибающая артерии отходят от  правого коро-
нарного синуса. Артериальная гипертензия I степе-
ни. Хроническая сердечная недостаточность I стадии, 
II ФК по NYHA.

Проведен подсчет 5-летнего риска ВСС по европей-
скому калькулятору HCM Risk-SCD, который составил 
1,7 %. Данный показатель считается низким, в  связи 
с  чем  пациент не  нуждается в  имплантации кардиовер-
тера-дефибриллятора. Пациенту продолжена терапия 
бисопрололом 5 мг 2 раза в  день с  рекомендациями 
ежегодного наблюдения у  кардиолога с  проведением 
ЭхоКГ, холтеровского мониторирования ЭКГ и  пере-
оценкой риска ВСС. Обследован родной брат пациен-

та. По  данным ЭКГ и  ЭхоКГ патологии не  выявлено. 
Рекомендовано обследование остальных родственников 
первой линии.

Данное клиническое наблюдение демонстрирует апи-
кальный вариант ГКМП с  выраженной гипертрофией 
в средних отделах и верхушке ЛЖ с практически полной 
облитерацией нижней трети ЛЖ. Согласно недавно опу-
бликованному исследованию H.  Kim и  соавт., выражен-

Рис.  4. Отсроченное накопление контраста при МРТ 
сердца – участок интрамиокардиального фиброза 
в области верхушки ЛЖ (белая стрелка). 

Рис.  5. МСКТ коронарных артерий с VRT-
реконструкцией: аномальное отхождение передней 
нисходящей (LAD) и огибающей (CX) артерий от 
правого коронарного синуса; нормальное отхождение 
и расположение правой коронарной артерии (RCA).

МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография.

Рис.  3. Вентрикулография ЛЖ (А) с демонстрацией облитерации нижней трети полости 
ЛЖ (красные стрелки); МРТ сердца (Б) с демонстрацией гипертрофии миокарда 
средних и апикальных отделов с облитерацией нижней трети полости ЛЖ.

Здесь и на рис. 4: ЛЖ – левый желудочек; МРТ – магнитно-резонансная томография.

БА
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ная облитерация полости ЛЖ у  больных с  апикальной 
ГКМП ассоциирована с  развитием фибрилляции пред-
сердий, инсультов, сердечной недостаточности и  уве-
личением смертности (отношение рисков 4,3 при  95 % 
доверительном интервале от 2,14 до 9,39; p<0,001) [11].

Обоснование клинического диагноза у  наблюдае-
мого пациента не  составило затруднений уже на  этапе 
регистрации ЭКГ, поскольку были выявлены типичная 
электрокардиографическая картина апикальной ГКМП 
с  аномально высоким вольтажом зубцов R и  глубокими 
отрицательными зубцами T в левых грудных отведениях 
и  соответствующая гипертрофия ЛЖ при  ЭхоКГ [12, 
13]. Проба с  физической нагрузкой проведена с  целью 
верификации клинической симптоматики, выявления 
истинного уровня внутрижелудочковой обструкции 

[14, 15]. Выявление ишемических изменений на  ЭКГ 
при  нагрузочном тесте с  учетом возраста пациента 
и наличия дислипидемии послужило поводом для после-
дующего выполнения КГ с  целью исключения коронар-
ного атеросклероза. В  литературе описаны различные 
варианты особенностей и аномалий КА в общей популя-
ции [9]. Для больных ГКМП наиболее характерно нали-
чие так называемых мышечных мостиков или «туннели-
рованных» КА [16, 17]. Однако сочетания апикальной 
ГКМП с  аномалией отхождения коронарных сосудов 
в литературе не описано, что ставит данное наблюдение 
в разряд уникальных. В связи с наличием в семье детей 
дошкольного возраста актуальным представляется гене-
тическое тестирование пациента с  поиском мутаций 
в «саркомерных» генах.
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