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Диагностика и лечение апикальной  
гипертрофической кардиомиопатии левого желудочка

В статье представлен случай диагностики и лечения редкой формы гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) левого 
желудочка (ЛЖ) – асимметричной верхушечной без обструкции выводящего тракта ЛЖ. Поднята проблема диагностики 
и лечения редких форм данного заболевания. В 2019–2020 гг. в Федеральном центре сердечно-сосудистой хирургии выяв-
лено 5 случаев асимметричной гипертрофической верхушечной кардиомиопатии, подтвержденной с помощью эхокардио
графии (ЭхоКГ), магнитно-резонансной томографии (МРТ) сердца, холтеровского мониторирования ЭКГ. Пациентка 
60  лет обследована комплексно: объективный осмотр, ЭхоКГ, МРТ, холтеровский мониторинг ЭКГ, коронарография. 
Выявлена апикальная ГКМП. Клиническая картина объяснима с  позиций функциональных, структурных изменений 
в миокарде ЛЖ, во время систолы которого развивается полная обструкция верхушки сердца. Малая полость ЛЖ неспо-
собна обеспечить эффективную гемодинамику. Свой вклад вносят измененные мелкие коронарные артерии, в результате 
страдает обеспечение кислородом миокарда. Назначена терапия  – антиагреганты, бета-адреноблокаторы, антагонисты 
рецепторов ангиотензина II, диуретики, ранолазин. Результат терапии оценен как положительный. Риск внезапной сердеч-
ной смерти, согласно Европейским рекомендациям (2014), – 0,86 %.
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – первич-
ное генетическое заболевание с аутосомно-доминант-

ным типом наследования на фоне мутации генов, кодиру-
ющих синтез сократительных белков, характеризующееся 
реструктуризацией миофибрилл в миокарде, изменением 
артерий малого диаметра при «болезни мелких коронар-
ных сосудов» с последующей гипертрофией стенки лево-
го и / или правого желудочка сердца. Распространенность 
в общей популяции составляет 1:1000–1:500 (0,1–0,2 %) 
[1–3]. Анатомическая классификация ГКМП основана 
на локализации гипертрофированного участка сердечной 
мышцы. Классифицированы вторичные (специфические) 
формы ГКМП [4] при  имеющемся первичном заболева-
нии, а в отсутствие причины – идиопатическая. Все сим-
птомы у пациентов с кардиомиопатиями не являются па-
тогномоничными для этой группы заболеваний. Методы 
диагностики ГКМП направлены на  верификацию струк-
турных изменений (эхокардиография – ЭхоКГ, магнитно-
резонансная томография  – МРТ, коронарная вентрику-
лография) и  функциональных нарушений (холтеровское 
мониторирование  – ХМ ЭКГ, функциональные фарма-
кологические пробы с  нагрузкой) [5–7]. При  доступно-
сти могут быть выполнены генетические тесты, биопсия 
миокарда. Смертность взрослых пациентов с  ГКМП со-
ставляет 1–3 % [7], а в  детском и  подростковом возрас-
те, у пациентов с риском внезапной смерти – 4–6 % в год 

[8–12]. Часто встречающейся формой асимметричной 
гипертрофии является септальная гипертрофия – в 90 % 
случаев. Редко мы сталкиваемся с  асимметричной апи-
кальной ГКМП (АГКМП) без  обструкции выносяще-
го тракта левого желудочка (ВТЛЖ), где определяется 
изолированная гипертрофия верхушки от  3–10 % [13] 
до  1–2 % случаев [14]. Т.  Sakamoto и  соавт. [15] впер-
вые описали АГКМП, а Н. Yamaguchi и соавт. – синдром 
и  особенности при  вентрикулографии [16]. Распростра-
ненность АГКМП в  Японии составляет 13–25 %, в  евро-
пейской популяции  – 3–11 % среди пациентов с  ГКМП 
[11]. При  АГКМП нет обструкции ВТЛЖ, а  систоличе-
ский градиент в полости ЛЖ отсутствует как при нагруз-
ке, так и в  покое [17, 18]. Лечение включает медикамен-
тозную терапию (антиагреганты, бета-адреноблокаторы, 
антагонисты рецепторов ангиотензина II, диуретики, ра-
нолазин.) [19], хирургическое лечение (миосептэктомия 
по Морроу, этаноловая абляция), ресинхронизирующую 
терапию и, как  профилактику фатальных аритмий,  – им-
плантацию кардиовертера-дефибриллятора.

В  2019–2020 гг. в  ФГБУ ФЦССХ выявлено 5 случа-
ев АГКМП, верифицированной результатами обследо-
вания с  применением инструментальных методов диа-
гностики (ЭхоКГ, МРТ сердца, ХМ ЭКГ). Все пациенты 
имели схожую клиническую картину, идентичные изме-
нения по  данным ЭхоКГ, МРТ сердца, ХМ ЭКГ (гипер-
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трофия апикальных отделов ЛЖ с  обструкцией верхуш-
ки в систолу и полостью ЛЖ в виде карточной «пиковой 
масти», постоянной депрессией сегмента ST до  2–4 мм 
с  глубоким отрицательным зубцом Т с  тахизависимым 
увеличением депрессии по данным ХМ ЭКГ).

Представляем случай пациентки с  АГКМП без  об-
струкции ВТЛЖ, обследованной в  консультативно-диа-
гностическом отделении ФГБУ «Федерального центра 
сердечно-сосудистой хирургии» Хабаровска.

Пациентка А., 60 лет.
Жалобы: дискомфорт при  умеренной нагрузке давя-

щего характера в  загрудинной области, одышка при  вы-
полнении бытовой работы (уборка в  доме, приготовле-
ние пищи). Из анамнеза заболевания известно о многолет-
нем (более 10  лет) повышении артериального давления 
(АД) до  170 / 100 мм рт. ст., медикаментозно адаптиро-
вана к  АД 120 / 80 мм рт. ст. Острого инфаркта миокарда 
и  нарушения мозгового кровообращения в  анамнезе нет. 
Жалобы постоянно беспокоят с 2015 г., в течение послед-
него года отмечает ухудшение самочувствия в связи с уве-
личением одышки. Регулярно принимает бисопролол 
в  дозе 2,5 мг / сут, индапамид 2,5 мг / сут, кардиомагнил 
75 мг / сут, лозартан 25 мг / сут. Анамнез жизни: гиперто-
ническая болезнь у матери. Из перенесенных заболеваний: 
операция (2012 г.) по  поводу фиброзно-кистозной масто-
патии, первичный гипотиреоз (с  2017 г.), постоянно при-
нимает левотироксин в  дозе 12,5 мг / сут. Гинекологиче-
ский анамнез: менопауза в 45 лет, 1 роды.

Объективный статус
Состояние удовлетворительное. Гиперстенический 

тип телосложения. Рост 150 см. Масса тела 58 кг. Ин-
декс массы тела 25,78 кг / м2. Область сердца пальпатор-
но и границы сердца при перкуссии не изменены. Тоны 
сердца приглушены, ритмичные. АД на  левой и  правой 
руке 110 / 60 мм рт. ст., частота сердечных сокращений 
(ЧСС) 68 уд / мин. Периферических отеков нет.

Данные обследований
По  данным биохимического профиля крови, креати-

нин 108 мкмоль / л, скорость клубочковой фильтрации 
48 мл / мин / 1,73 м2, что  соответствует хронической бо-
лезни почек III стадии.

ЭКГ 22.08.2019: синусовый ритм, ЧСС 61 уд / мин. Го-
ризонтальное положение электрической оси сердца. Гипер-
трофия ЛЖ (ГЛЖ). Зубец Т(–) в отведениях I, aVL, V2 –V6.

ЭКГ 07.08.2020 в динамике: зубец Т стал глубже в отве-
дениях V2 –V6 с увеличением депрессии сегмента ST до 2 мм.

ХМ ЭКГ 03.08.2020: синусовый ритм, ЧСС 47–
118 уд / мин, желудочковые экстрасистолы (ЖЭС)  – 38, 
эпизоды тахизависимой депрессии сегмента ST до 2,2 мм 
(на фоне приема бета-адреноблокаторов).

ХМ ЭКГ 22.10.2020: синусовый ритм, ЧСС 44–
100 уд / мин, наджелудочковые экстрасистолы (НЖЭС) – 
54, ЖЭС – 43, 5 эпизодов парных, 1 эпизод (4) группо-
вых мономорфных экстрасистол. Постоянная депрессия 
сегмента ST до  2 мм с  глубоким Т(–) с  тахизависимым 
увеличением депрессии до 4,2 мм (на фоне приема бисо-
пролола в дозе 5 мг / сут; рис. 1, А).

ХМ ЭКГ 27.11.2020: синусовый ритм, ЧСС 46–
109 уд / мин, НЖЭС – 52, 1 эпизод (6) групповой НЖЭС, 
ЖЭС  – 2, постоянная депрессия сегмента ST до  1,2 мм 
с менее глубоким Т(–) с периодическим увеличением де-
прессии до 3,2 мм на фоне брадикардии (на фоне приема 
бисопролола в дозе 5 мг, ранолазина в дозе 2000 мг / сут; 
рис. 1, Б).

ЧСС: 100 уд./мин
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Рисунок  1. ХМ ЭКГ до (А) и на фоне (Б) приема ранолазина
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ЭхоКГ 13.09.2019: конечный диастолический объем 
(КДО) ЛЖ 87 мл, конечный систолический объем (КСО) 
ЛЖ 36 мл, ударный объем (УО) 51 мл, фракция выбро-
са (ФВ) ЛЖ 58,1 %, митральная регургитации (МР) 1‑й 
степени, трикуспидальная регургитация (ТрР) 1‑й степе-
ни, межжелудочковая перегородка (МЖП) 13 мм, ВТЛЖ 
17 мм, кровоток не ускорен.

ЭхоКГ 19.07.2020: КДО ЛЖ 53 мл, КСО ЛЖ 17 мл, 
УО 36 мл, ФВ ЛЖ 67,9 %, МР 1‑й степени, ТрР 1‑й сте-
пени, МЖП 12 мм, ВТЛЖ свободен, кровоток не уско-
рен, нарушений локальной сократимости не  выявлено, 
концентрическая гипертрофия апикальных сегментов 
(полость в  области верхушки ЛЖ представлена в  виде 
узкой щели в  систолу). При  анализе показателей про-
дольного стрейна   глобальная продольная деформация 

ЛЖ  составила –11,5 % (норма от –18 до –20 %), в зонах 
наиболее выраженной гипертрофии (апикальных сег-
ментах) показатели продольной деформации состави-
ли от –2 до –5 %. GLPS LAX  –8,6 %, GLPS A2C  –12,1 %, 
GLPS A4C   –13,9. Заключение: АГКМП без  обструк-
ции ВТЛЖ (рис. 2).

МРТ сердца 11.10.2020: камеры сердца не  расшире-
ны, выраженная гипертрофия апикальных отделов ЛЖ 
(полная обструкция верхушки в систолу, форма полости 
ЛЖ в виде карточной «пиковой масти»), МЖП состави-
ла11 мм, в апикальном отделе  18 мм, задняя стенка  9 мм, 
в апикальном отделе  17 мм, сократительная способность 
сохранена (рис. 3).

Коронарография (КГ) 2015, 2018 гг.: стенотического 
поражения коронарных артерий (КА) не выявлено.

А – систола левого желудочка; Б – показатели продольного стрейна; В – диастола левого желудочка.

Рисунок  2. Эхокардиография пациентки

А ВБ

А – обструкция верхушки в систолу; Б – форма полости ЛЖ в виде «пиковой масти» в систолу.

Рисунок  3. Магнитно-резонансная томография сердца пациентки

А Б
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С учетом изложенного при повторном осмотре паци-

ентки через 1 мес после приема скорректированной тера-
пии с добавлением ранолазина (ингибитора позднего то-
ка ионов натрия в клетки миокарда) в дозе 2000 мг / сут 
отмечено выраженное уменьшение одышки, со  слов па-
циентки, «бытовую» нагрузку выполнять стало заметно 
легче. При контрольном осмотре через 6 мес на фоне ука-
занной терапии отрицательной динамики в самочувствии 
пациентка не отмечает.

Инструментальный контроль выполнен на фоне прие-
ма бисопролола в дозе 5 мг, ранолазина в дозе 2 000 мг / сут. 
Велоэргометрия (ВЭМ) по протоколу Брюса 03.04.2021: 
исходно, стоя, на ЭКГ синусовый ритм, ЧСС 66 уд / мин, 
признаки ГЛЖ с выраженными вторичными изменения-
ми (горизонтальная депрессия сегмента SТ в  отведени-
ях V2–6 , максимально в V3 до 1,3 мм, в V5–6 до 0,6–0,8 мм 
с  глубоким асимметричным зубцом Т(–)). Выполнено 
полностью 3 ступени нагрузки, эквивалентные 4,6 МЕTs 
(почти 69 Вт). На последней ступени скорость составила 
2,7 км / ч, угол наклона 10 %. Продолжительность нагруз-
ки 9  мин. На  ее пике зафиксирована ЧСС 127 уд / мин, 
АД 160 / 100 мм рт. ст. Причина прекращения пробы  – 
достижение субмаксимальной ЧСС (80 % от  возраст-
ной максимальной). С  увеличением нагрузки и  ЧСС 
(до  125–127 уд / мин) отмечается постепенное увеличе-
ние горизонтальной депрессии сегмента SТ в отведении 
V5 до 2,5 мм, в V6 до 1,5–2,0 мм с углублением амплиту-
ды зубца Т(–). Ангинозных болей не было. На высоте на-
грузки пациентка отмечала умеренную одышку. В  вос-
становительном периоде отмечается быстрый регресс 
изменений ЭКГ к  исходному уровню (к  6‑й минуте от-
дыха) с восстановлением АД и ЧСС. Реакция АД на фи-
зическую нагрузку закономерная.

Стресс-тест сомнительный (усиление выраженности 
вторичных изменений в миокарде ЛЖ, ассоциированных 
с тахисистолией).

Двойное произведение 203 усл. ед. Толерантность 
к физической нагрузке средняя. Восстановительный пери-
од не удлинен.

По  данным ЭхоКГ исходно: зон нарушения сократи-
мости не выявлено, КДО ЛЖ 68 мл, КСО ЛЖ 17 мл, ФВ 
ЛЖ 75 %, МР 1‑й степени, показатели глобального про-
дольного стрейна:   GLPS LAX  –16,6 % (ранее –8,6 %), 
GLPS А2C  –17,4 % (ранее –11,5 %), GLPS А4C  –22,2 % 
(ранее –13,9 %), GLPS AVg  –18,7 %, AVC 334 мсек (ЧСС 
63 уд / мин)  – в  динамике на  фоне вышеуказанной тера-
пии улучшились. Сразу после ВЭМ по  протоколу Брю-
са: зон нарушения сократимости не выявлено, КДО ЛЖ 
55 мл, КСО ЛЖ 12 мл, ФВ ЛЖ 78 %, оценка продоль-
ной деформации на фоне физической нагрузки в услови-
ях синусовой тахиаритмии представляется некорректной 
с учетом технических погрешностей расчета.

Обсуждение
На  верификацию диагноза у  данной пациентки уш-

ло 5 лет. Особенность данного случая заключается в на-
личии яркой клинической картины, что  нечасто встре-
чается у  пациентов с  данной патологией. Очевидно, 
что  дисбаланс между потребностью гипертрофиро-
ванного миокарда в  кислороде и  возможностью поло-
сти ЛЖ малого объема, «болезнь мелких КА» опреде-
лили выраженность клинических симптомов. Однако 
большую часть «диагностического пути» фигуриро-
вал диагноз ишемической болезни сердца. Дважды вы-
полнялась КГ. При  каждой госпитализации выполня-
лась ЭхоКГ, где «рутинное, поточное» описание ГЛЖ 
как  концентрической маловыраженной, не  застави-
ло обратить пристальное внимание на «ишемические» 
жалобы пациентки. Повторная консультация на  амбу-
латорном этапе с целью интерпретации жалоб пациент-
ки с  интактными КА и  подбора медикаментозной те-
рапии «привела» к  врачу ультразвуковой диагности-
ки вновь. Возможности аппарата экспертного класса, 
многолетний опыт специалиста, а  затем и  МРТ серд-
ца, позволили диагностировать АГКМП. Назначив ра-
нолазин в  дозе 2000 мг / сут в  дополнение к  стандарт-
ной терапии (антиагреганты, бета-адреноблокаторы, 
антагонисты рецепторов ангиотензина II, диуретики), 
мы добились улучшения клинических и  функциональ-
ных показателей у  пациентки. По  данным литературы, 
увеличение позднего натриевого тока  – ключевой мо-
мент электрофизиологических нарушений в  клетках 
миокарда при  ГКМП, поэтому их  ингибирование ра-
нолазином тормозило отсроченную постдеполяриза-
цию в кардиомиоцитах, снижало их перегрузку кальци-
ем, при этом ускорялся цикл сокращение–расслабление 
трабекул, значимо уменьшалось диастолическое напря-
жение стенки ЛЖ и, как следствие, становилась меньше 
потребность миокарда в  кислороде [19]. Этот эффект 
мы наблюдали при контроле ХМ ЭКГ – уменьшение ам-
плитуды глубоких зубцов Т при  «бытовой» нагрузке, 
теста с ВЭМ – средняя толерантность к физической на-
грузке, быстрый регресс изменений ЭКГ к  исходному 
уровню в восстановительном периоде, ЭхоКГ – улучше-
ние показателей продольного стрейна ЛЖ. Пациентке 
рекомендовано проведение диагностического генети-
ческого тестирования в  дальнейшем. Риск внезапной 
сердечной смерти, согласно Европейским рекомен-
дациям (2014),  – 0,86 %. Хирургическое лечение, как 
и  имплантация кардиовертера-дефибриллятора, таким 
пациентам не показаны.

Конфликт интересов не заявлен.
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