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Структура сопутствующей патологии у пациентов 
с гипертрофической кардиомиопатией в старшей 
возрастной группе. Обзор и клинические наблюдения

Успехи в современном лекарственном и хирургическом лечении пациентов с гипертрофической кардиомиопатией (ГКМП) 
привели к  существенному увеличению продолжительности жизни этих крайне тяжелых больных, поэтому на  течение 
и прогноз заболевания, помимо генетических маркеров, основных нейрогуморальных систем и морфофункциональных 
параметров внутрисердечной гемодинамики, влияет сопутствующая патология. Если в младенческом и раннем детском 
возрасте ГКМП сочетается с  опухолями хромаффинной ткани различной локализации, то чем  старше возраст пациен-
та, тем больше шанс развития метаболического синдрома, присоединения атеросклероза и ишемической болезни сердца 
(ИБС), гипертонической болезни, что существенно затрудняет верификацию диагноза ГКМП. Нами ранее описаны слу-
чаи присоединения ИБС к ГКМП, что в значительной степени влияло на течение и прогноз обоих заболеваний. Однако 
в пожилом возрасте, помимо описанных выше заболеваний, могут встречаться и другие сочетанные патологии. В статье 
на основании длительного наблюдения большой когорты пациентов проанализирован широкий спектр сочетания ГКМП 
с патологией других органов и систем, в том числе со злокачественными новообразованиями, что вносит существенные 
коррективы в  лечение как  основного заболевания, так и  онкопатологии. Материал представлен в  виде краткого обзора 
научных публикаций на эту тему и собственных клинических наблюдений и исследований.
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Введение
В  настоящее время имеется небольшое количество 

отечественных публикаций, в  которых проводилась  бы 
оценка структуры сопутствующей патологии при гипер‑
трофической кардиомиопатии (ГКМП), без  учета фено‑
копий. Помимо этого, интересным представляется рас‑
пределение заболеваемости ГКМП с сопутствующей па‑
тологией в разных возрастных группах.

При  анализе детской заболеваемости ГКМП отме‑
чена возможность наличия нейробластомы у  младенцев 
при  ГКМП [1]. Описана также тяжелая обструктивная 
ГКМП в сочетании с опухолью надпочечников, представ‑
лены новые подробные данные о послеоперационной те‑
рапии глюкокортикостероидами [2]. Анализ данных ли‑
тературы указал на  возможность наличия обструктив‑
ной ГКМП в  любом возрасте при  феохромоцитоме, т. е. 
развития катехоламининдуцированной кардиомиопатии 
(ККМП). В обзоре представлено 160 случаев из 150 ста‑
тей. Особенностью ККМП является потенциальная об‑
ратимость гипертрофии миокарда. Отмечено, что после 
хирургического вмешательства наблюдается регресс ги‑

пертрофии в  96 % случаев, а без  лечения по  поводу фе‑
охромоцитомы смерть или  необходимость трансплан‑
тации сердца возникала в  44 % случаев. Это подтверж‑
дает важность ранней диагностики феохромоцитомы 
[3]. По данным аутопсии, у пациентов с катехоламинин‑
дуцирующей опухолью в  миокарде имеется гистологи‑
ческая картина некроза, который образуется из‑за  того, 
что  мышечные волокна постоянно находятся в  фазе со‑
кращения, без  полного расслабления, что в  дальнейшем 
приводит к  гибели клеток. Помимо этого, наблюдают‑
ся нейтрофильная инфильтрация и  фиброз [4]. Указан‑
ные изменения могут быть вызваны несколькими причи‑
нами: избыточной стимуляцией бета-адренорецепторов 
сердца, что  приводит к  десенсибилизации рецепторов 
и  нарушению передачи сигналов через бета-адреноре‑
цепторы сердца, что также приводит к нарушению сокра‑
тительной способности сердца. Метаболиты катехолами‑
нов стимулируют образование активных форм кислоро‑
да, что вызывает повышение проницаемости сарколеммы 
миокарда для  кальция (Са2+) и  его пониженное погло‑
щение саркоплазматической сетью. Накопление кальция 
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в цитоплазме миоцита приводит к гиперсокращению мы‑
шечных фибрилл с  формированием некроза зоны сокра‑
щения. В дальнейшем происходит вторичная мононукле‑
арная инфильтрация с  последующим фиброзом и  ремо‑
делированием сердца, чаще по гипертрофическому типу. 
Накопление Са2+ в  митохондриях кардиомиоцита при‑
водит к  митохондриальной дисфункции, истощению за‑
пасов энергии и образованию активных форм кислорода, 
что также приводит к некрозу, фиброзу и ремоделирова‑
нию миокарда. Таким образом, наличие ККМП следу‑
ет предполагать у  пациентов с  гипертрофией миокарда 
в отсутствие других этиологических факторов, даже если 
у них нет всех классических признаков феохромоцитомы. 
Особое внимание при этом стоит уделить отдельным кли‑
ническим признакам, таким как повышение артериально‑
го давления, сердцебиение и головные боли [5].

Представляет интерес структура патологии щито‑
видной железы у  пациентов с  ГКМП. Ранее классиче‑
ский гипопаратиреоз представлялся ассоциированным 
исключительно с  дилатационной кардиомиопатией, но 
в  последнее время в  литературе описан случай ГКМП 
при  вторичном хроническом гипопаратиреозе и  гипо‑
кальциемии после тиреоидэктомии [6]. Вероятно, это 
связано с гиперфосфатемией и повышением уровня фак‑
тора роста фибробластов 23‑го типа (FGF-23) и избыточ‑
ной активацией рецептора фактора роста фибробластов 
4‑го типа (FGFR-4), что  приводит к  стимулированию 
кальциневрина  – ядерного фактора для  передачи сигна‑
лов активизированных Т-клеток. В эксперименте на кры‑
сах показано, что при воздействии специфическими анти‑
телами на FGFR-4 происходит уменьшение гипертрофии 
левого желудочка (ЛЖ) [7]. Следует отметить, что гипо‑
тиреоз составляет наибольшую часть дисфункций щи‑
товидной железы у  пациентов с  ГКМП. При  этом ча‑
стота развития фибрилляции предсердий (ФП) у  паци‑
ентов с  ГКМП и  гипотиреозом значительно выше, чем 
у  пациентов с  нормальной функцией щитовидной желе‑
зы. Повышение уровня тиреотропного гормона, в  том 
числе его высокий нормальный уровень, ассоциирует‑
ся с более высоким риском возникновения ФП у пациен‑
тов с ГКМП. Причинами могут быть влияние сниженно‑
го внутриклеточного содержания кальция при гипотире‑
озе на  ремоделирование и  фиброз миокарда [8]. Целый 
ряд авторов подтверждают, что  низкий уровень свобод‑
ного трийодтиронина (Т3) может быть независимо свя‑
зан с  повышенным риском внезапной сердечной смер‑
ти (ВСС) у пациентов с ГКМП [9]. Описаны случаи па‑
пиллярной карциномы щитовидной железы у пациентов 
с  ГКМП [10, 11]. Хирургическое лечение таких пациен‑
тов крайне затруднительно, так как  наличие ГКМП вно‑
сит ограничения для  выполнения полноценного объема 
хирургического вмешательства.

Большое внимание в  настоящее время уделяется па‑
циентам с ГКМП в старшей возрастной группе, так как 
в  дифференциальной диагностике заболевания возника‑
ют большие сложности в  связи с  присоединением к  ос‑
новному заболеванию ишемической болезни сердца 
(ИБС) и артериальной гипертензии (АГ), а также нали‑
чием фенокопий ГКМП. Ранее нами были опубликованы 
статьи по ИБС и синдрому недифференцированной дис‑
плазии соединительной ткани у больных ГКМП [12, 13].

В  рамках собственного длительного 35‑летнего на‑
блюдения пациентов с  ГКМП нами проведен анализ 
структуры сопутствующей патологии у  этой когорты 
в  различных возрастных группах при  различных вариан‑
тах течения заболевания.

За  период наблюдения был обследован 321  паци‑
ент с  ГКМП (160 мужчин и  161  женщина), средний 
возраст составил 47,1±10,0 года, средняя продолжи‑
тельность наблюдения 7,66±0,36 года. Диагноз ГКМП 
устанавливали по  результатам стандартного лаборатор‑
но-инструментального обследования, а  также молеку‑
лярно-генетического тестирования согласно Клиниче‑
ским рекомендациям по диагностике и лечению больных 
ГКМП (2023 г.) Министерства здравоохранения Россий‑
ской Федерации. Среди наблюдаемых выделены следую‑
щие группы: с  вариантом течения ВСС  – 15  пациентов 
(4,7 % от общего количества), группа бессимптомного те‑
чения – 32 (10 %) пациента, симптомного стабильного те‑
чения – 74 (23,1 %), симптомного осложненного течения – 
195  (60,7 %) и  группа с  негативным ремоделированием 
миокарда  – 5 (1,6 %)  пациентов. Преобладали пациенты 
с обструктивными вариантами ГКМП (67,7 %) и асимме‑
тричным вариантом гипертрофии (79 %), 46,6 % пробан‑
дов имели семейную форму заболевания. Согласно клас‑
сификации возраста ВОЗ от  2023 г., среди наблюдаемых 
были 104 пациента молодого возраста (моложе 44  лет); 
среднего возраста (45–59  лет)  – 86; пожилого возраста 
(60–74 лет) – 90; старческого возраста (75–90 лет) – 41. 
Всем пациентам проведено обследование в  рамках стан‑
дартного алгоритма диагностики заболеваний кардио‑
логического больного. При  эхокардиографии (ЭхоКГ) 
оценивали размеры камер сердца, основные показатели 
гипертрофии миокарда, в том числе толщину межжелудоч‑
ковой перегородки (ТМЖП) и  толщину задней стенки 
(ТЗС) ЛЖ, показатели диастолической дисфункции, на‑
рушения глобальной и локальной сократимости миокарда.

Оценивая статус и  сопутствующую патологию боль‑
ных ГКМП при  длительном наблюдении, следует отме‑
тить, что наличие метаболического синдрома, присоеди‑
нение ИБС и АГ было свойственно пациентам с ГКМП 
старших возрастных групп. Дислипидемия выявлена 
у  80  (24,9 %) больных, подагра, гиперурикемия  – в  10 % 
случаев, нарушение толерантности к  глюкозе и  сахар‑
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ный диабет 2‑го типа – у 31 (9,7 %), заболевания щитовид‑
ной железы – у 51 (15,9 %), при этом гипотиреоз выявлен 
у более 50 % пациентов.

В  ходе исследования возникали трудности диагно‑
стики ИБС у больных ГКМП, которые обусловлены схо‑
жей клинической симптоматикой, наличием противопо‑
казаний к  проведению целого ряда нагрузочных тестов 
при обструктивных вариантах ГКМП и требовали прове‑
дения коронарографии (КГ) или мультиспиральной ком‑
пьютерной томографии с  контрастированием коронар‑
ных сосудов. Таким образом, группа больных ГКМП с ме‑
таболическими нарушениями и  присоединением ИБС 
составила 61 (19 %) человек . ИБС была верифицирована 
у 36 (11,3 %) пациентов, АГ – у 114 (35,5 %).

Синдром недифференцированной дисплазии соеди‑
нительной ткани диагностирован у 102 (32,8 %) пациен‑
тов и  был представлен прогибами, пролапсами створок 
митрального клапана (МК), аневризмой межпредсерд‑
ной перегородки (МПП), двухстворчатым аортальным 
клапаном, дополнительными хордами, аномалиями стро‑
ения папиллярных мышц, грыжами различной локали‑
зации, признаками варикозной болезни, плоскостопием, 
гипермобильностью суставов.

Заболевания желудочно-кишечного тракта у  больных 
ГКМП в  большинстве случаев включали долихосигму  – 
у 6 (1,9 %) пациентов, гастроэзофагеальную рефлюксную 
болезнь – у 52 (16,2 %), язвенную болезнь желудка и две‑
надцатиперстной кишки – у 57 (17,7 %).

Нами описано сочетание ГКМП с некомпактным мио
кардом у 3 больных и с тромбофилией у одного из них.

При  длительном наблюдении за  больными ГКМП 
у  25  (7,8 %) диагностированы объемные образования, 
в  большинстве случаев злокачественные, со  следующей 
локализацией: молочная железа, матка, яичники, почки, 
простата, гортань, метаплазия кишечника, папилломы, 
полипы различной локализации. Кроме того, в литерату‑
ре найдены описания нейробластомы у  взрослых боль‑
ных с ГКМП [14] и случаи лимфопролиферативных забо‑
леваний [1].

Клинические случаи
Представляется интересным вопрос присоединения 

лимфопролиферативных заболеваний у  больных ГКМП, 
что мы наблюдали в 2 клинических случаях, один из кото‑
рых представляем подробнее.

Больная Л., 73 лет, наблюдалась в отделении кардиоло‑
гии № 1 Университетской клинической больницы № 1 Се‑
ченовского Университета с 2004 г., куда была госпитализи‑
рована из НЦССХ им. А. Н. Бакулева, где в сентябре 2004 г. 
ей была проведена септальная миэктомия правым досту‑
пом по методике Л. А. Бокерия, К. В. Борисова, А. Ф. Сине‑
ва. Семейный анамнез представлен на рисунке 1.

Из  истории заболевания известно, что  после 25  лет 
впервые стала отмечать появление одышки при  физи‑
ческой нагрузке, ощущение дискомфорта в  прекорди‑
альной области, сердцебиение и перебои в работе серд‑
ца. Продолжала активно работать. К  32  годам самочув‑
ствие ухудшилось и  впервые на  ЭКГ были выявлены 
«инфарктоподобные» изменения. Направлена в  ГКБ 
№ 1, где был исключен диагноз ИБС, порок сердца, диа‑
гностирована ГКМП. В дальнейшем наблюдалась в ГКБ 
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Рисунок  2. Электрокардиограмма больной Л., 73 лет
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Рисунок  1. Генеалогическое древо больной Л., 73 лет
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№ 64, практически постоянно принимала бета-адрено‑
блокаторы. Значительное ухудшение состояния отме‑
чает после 43 лет после операции удаления матки. Вслед 
за  этим появились головокружение, синкопальные со‑
стояния, пароксизмальная форма фибрилляции пред‑
сердий (ФП). По  данным ЭхоКГ: межжелудочковая пе‑
регородка (МЖП) 3,0–3,5 см, фиксировалась право- 
и  левожелудочковая обструкция, градиент давления 
в  выносящем тракте ЛЖ (ВТЛЖ) 146 мм рт. ст., право‑
го желудочка (ПЖ) 41,0 мм рт. ст. Направлена для  хи‑
рургического лечения по  поводу ГКМП (септальная 
миэктомия). Оперирована 20.09.2004 г. В  послеопера‑
ционном периоде отмечались признаки полиорганной 
недостаточности. Была госпитализирована в  кардиоло‑
гическое отделение № 1 Университетской клинической 
больницы № 1 Сеченовского Университета для  подбо‑

ра терапии в послеоперационном периоде, где наблюда‑
ется. Проводились подбор и коррекция терапии с хоро‑
шим эффектом. В  последующем зафиксирован переход 
в постоянную форму ФП, что привело к прогрессирова‑
нию ХСН. Неоднократно обращалась к гастроэнтероло‑
гам, учитывая дискомфорт и боли в эпигастрии и по хо‑
ду толстой кишки. При  обследовании, включая КТ 
брюшной полости и  позитронную эмиссионную томо‑
графию, лабораторные тесты, выявлена фолликулярная 
лимфома IV  стадии по  Ann Arbor (внутригрудные, па‑
рапанкреатические, забрюшинные и  брыжеечные лим‑
фоузлы, мягкотканный конгломерат в брыжейке тонкой 
кишки, костный мозг). Высокий риск по международно‑
му прогностическому индексу для фолликулярных лим‑
фом (FLIPI 2) (CD 20+, BCL-2+, BCL-6+, CD 10+, CD 
20+, CD23+, Ki 67 7–10 %). Проведено 3 курса полихи‑

ЭхоКГ 2011–2016 гг. без динамики: размер ЛЖ 4,2 см (норма до 5,5 см), КДО 55 мл, КСО 21 мл, ТМЖП 1,5–1,6 см (норма до 1,0 см); 
ТЗСЛЖ 1,2 см (норма до 1,1 см). ФВ ЛЖ 59 % (норма >55 %). Нарушений локальной сократимости нет. Полость ПЖ 2,2 см (норма 
до 2,6 см). Толщина свободной стенки ПЖ 0,5 см (норма до 0,5 см). Объем левого предсердия 156 мл, правого предсердия 118 мл. Ниж-
няя полая вена коллабирует после глубокого вдоха более чем на 50 %. Состояние после септальной миэктомии; данных, подтверждающих 
обструкцию выносящего тракта, нет. КДО – конечный диастолический объем; КСО – конечный систолический объем; ТМЖП – тол-
щина межжелудочковой перегородки; ТЗСЛЖ – толщина задней стенки левого желудочка; ФВЛЖ – фракция выброса левого желудоч-
ка; ПЖ – правый желудочек.

Рисунок  3. Эхокардиограмма больной Л., 73 лет
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миотерапии (ПХТ) R-CVP – прогрессирование и 2 кур‑
са ПХТ CHOP с  клиническим улучшением. С  учетом 
аллергических реакций на  компоненты ПХТ пациент‑
ка была переведена в  ФГБУ «НМИЦ гематологии» 
Минздрава РФ для  дальнейшего лечения. С  учетом вы‑
ше представленных данных не вызывает сомнений нали‑
чие обструктивной ГКМП прогрессирующего течения 
и фолликулярной лимфомы. ЭКГ, данные ЭхоКГ и МРТ 
сердца отражены на рисунках 2–4.

Далее представлено клиническое наблюдение, демон‑
стрирующее присоединение злокачественного новооб‑
разования у больной ГКМП.  

Больная М., 69 лет, наблюдалась в кардиологическом 
отделении № 1 УКБ № 1 Сеченовского Университета 
на протяжении 20 лет после септальной миэктомии пра‑
вым доступом по  методу Л. А.  Бокерия, К. В.  Борисова, 
А. Ф. Синева в связи с обструктивным вариантом ГКМП. 
Впервые обморок / синкопе отмечен в  5‑летнем возрас‑
те в период физической нагрузки, однако диагноз ГКМП 
был диагностирован в 16 лет, когда при аускультации был 
выслушан систолический шум, ТМЖП 2,0 см, ТЗСЛЖ 
1,4 см, градиент ВТЛЖ в  покое 45 мм рт. ст. До  43  лет 
проводилось консервативное лечение бета-адренобло‑
каторами, однако в  дальнейшем прогрессировала одыш‑

До операции После операции

Рисунок  4. Магнитно-резонансная томограмма больной Л., 73 лет

До операции После операции

Рисунок  5. Эхокардиограмма больной М., 69 лет 

Умеренная дилатация полости ЛП (84 мл), размеры остальных камер в пределах нормы. Асимметричная гипертрофия миокарда ЛЖ 
с локализацией во всех сегментах МЖП (в / 3 –1,9 см, ср / 3 –1,7 см). ТЗСЛЖ 1,2 см. Зоны нарушения локальной сократимости не вы-
явлены. ФВЛЖ 67 %. Митральная регургитация 1–2‑й степени. При допплер-ЭхоКГ определяется значительно выраженный турбу-
лентный систолический поток в ВТЛЖ (пиковый градиент 90 мм рт. ст.), функция диастолического расслабления нарушена по псевдо-
нормальному типу. ЛП – левое предсердие; ЛЖ – левый желудочек; МЖП – межжелудочковая перегородка; ТЗСЛЖ – толщина задней 
стенки левого желудочка; ФВЛЖ – фракция выброса левого желудочка; ЭхоКГ – эхокардиография; ВТЛЖ – выносящий тракт левого 
желудочка.
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ка, появлялись эпизоды «стенокардии», возобновились 
дурнота и обмороки при нагрузке. В этот период ТМЖП 
составляла максимально 2,6–3,0 см, а  градиент ВТЛЖ  – 
70 мм рт. ст. По  данным КГ, изменения коронарного 
русла не  выявлены. Выполнена септальная миэктомия, 
что  привело к  повышению толерантности к  физической 
нагрузке, уменьшению одышки, исчезновению обморо‑
ков. В  послеоперационном периоде градиент ВТЛЖ со‑
ставлял 15 мм рт. ст., а ТМЖП – 1,8–1,9 мм рт. ст. В тече‑
ние последующих 5 лет фиксировалась полиморфная же‑
лудочковая экстрасистолия, присоединились пароксизмы 
ФП. К  терапии добавлены антиаритмические препара‑
ты (амиодарон). На протяжении последующих 3 лет про‑
грессировали нарушения ритма, при  суточном монито‑
рировании ЭКГ зарегистрированы пароксизмы неустой‑
чивой желудочковой тахикардии до 20 эпизодов в сутки, 
сопровождающиеся дурнотой, что  послужило поводом 
для  установки 06.03.2009 г. кардиовертера-дефибрилля‑
тора «MaximoDR» с режимом стимуляции DDDR, F60. 
В дальнейшем установилась постоянная форма ФП, про‑
грессировали признаки ХСН с  сохраненной систоличе‑
ской функцией ЛЖ, что потребовало коррекции терапии. 
Результаты исследования нейрогуморальных маркеров: 
фактор некроза опухоли альфа 3,72 пг / мл, натрийурети‑
ческий пептид (NT-proBNP) 53,4 пг / мл, тканевый инги‑
битор матриксных металлопротеиназ 1‑го типа (TIMP-1) 
625 нг / мл. Ангиотензин II – 0,436 пг / мл и полиморфиз‑
мы генов-модификатров: NOS3 (Glu298Asp (G894T) 
g / t (g / t), СМА1 (CMA / B, A (–1903) Grs1800875) – a / g, 
(a / g) AGTR1 (А1166С,rs5186) вариант генотипа а / с  – 
подтвердили наличие неблагоприятного прогноза и  вы‑
сокого риска ВСС. В дальнейшем стали проявляться при‑
знаки асцита, что не  коррелировало со  степенью ХСН, 
ухудшалось общее состояние. При  обследовании диа‑
гностировано образование правого яичника (низкодиф‑
ференцированная эндометриоидная цистаденокарцино‑
ма с высокой пролиферативной активностью – Т4, No2, 
Mo1). Консультирована кардиоонкологом. Оперативное 
лечение и  химиотерапия не  проводились ввиду тяжести 

кардиальной патологии, что во многом определяло состо‑
яние, прогноз больной и  стадию онкологического про‑
цесса. На  рисунках 5–7 представлены результаты ЭКГ, 
ЭхоКГ и холтеровского мониторирования ЭКГ.

Далее представлен семейный вариант ГКМП в сочета‑
нии с новообразованиями гортани, почки и простаты. Се‑
мейный анамнез отражен на рисунке 8.

Больной  С.Н., 61  года, наблюдался в  отделении 
кардиологии № 1 УКБ № 1 Сеченовского Университе‑
та с 1995 г. с диагнозом ГКМП. Из истории заболевания 
известно, что  впервые одышка при  физической нагруз‑
ке, эпизоды перебоев в работе сердца, слабость и быстрая 
утомляемость появились в  30‑летнем возрасте. С  33  лет 
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Рисунок  6. Электрокардиограмма больной М., 69 лет
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Рисунок  7. Данные холтеровского 
мониторирования больной М., 69 лет
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усиливаются одышка и  экстрасистолия, присоединя‑
ются кардиалгии. С  42  лет зафиксированы пароксизмы 
ФП, прогрессируют признаки ХСН, появляются эпизо‑
ды головокружения и  дурноты, присоединяются при‑
ступы стенокардии напряжения. Максимальная ТМЖП 
до 2,5 см (до операции), а градиент выходного отдела ле‑
вого желудочка до 90 мм рт. ст. в покое. Следует отметить, 
что, начиная с  осени 2001 г., стали появляться признаки 
гипокинезии в области верхушки и среднежелудочковая 
обструкция с уменьшением градиента давления в ВТЛЖ, 
а с  2002 г.  – постоянная форма мерцательной аритмии 
с  прогрессированием ХСН. В  апреле 2002 г. в  НЦССХ 
им. А. Н. Бакулева проведена септальная миэктомия. Вос‑
становительный период протекал тяжело с  признака‑
ми полиорганной недостаточности, прогрессированием 
дисциркуляторной энцефалопатии. В январе, апреле-мае 
и  октябре 2004 г. у  пациента возникали эпизоды цере‑
бральных ишемических атак с  периодами дизартрии, ге‑
мипареза, что расценивалось как транзиторная ишемиче‑
ская атака. При  МРТ головы данных, подтверждающих 
очаговые изменения, не  выявлено. В  большинстве случа‑
ев указанные эпизоды возникали на  фоне смены ритма 
сердца. Проводилась комплексная сосудистая и антикоа‑
гулянтная терапия. В 2018 г. развился тромбоз мезентери‑
альных вен, что привело к летальному исходу. В процессе 
наблюдения за  пациентом выявлена доброкачественная 
гиперплазия простаты, однако по уровню простатическо‑

го специфического антигена не исключалось наличие зло‑
качественного новообразования. У  пробанда и  старшей 
дочери выявлена миссенс-мутация в 22‑м экзоне гена, ко‑
дирующего тяжелую цепь β-миозина MYHT A870C (хро‑
мосома 14; 3–22‑й экзоны) – замена аргинина на цистеин, 
при этом, по данным ЭхоКГ, у дочери гипертрофии нет, 
так называемая догипертрофическая стадия, согласно 
рекомендациям Российского кардиологического обще‑
ства. Таким образом, диагноз: гипертрофическая асим‑
метричная обструктивная кардиомиопатия, семейная 
форма, симптомное осложненное течение (прогресси‑
рующий вариант), высокий риск ВСС (7,23 %). В апреле 
2002 г. проведено хирургическое вмешательство в объеме 
септальная миэктомия правым доступом по методу Боке‑
рия Л. А., Борисова К. В. Синева А. Ф. Результаты ЭхоКГ 
больного представлены на рисунке 9.

Старший брат  – С.В. находился на  стационарном ле‑
чении в  клинике в  1996 г. с  диагнозом: вторичный ин‑
фекционный эндокардит (ИЭ) с  поражением митраль‑
ного клапана. Идиопатический гипертрофический суб
аортальный стеноз, ТМЖП 1,9 см, ТЗС 1,1 см, размер 
левого предсердия 5,6 см, митральная регургитация 2‑й 
степени и аортальная регургитация 2‑й степени. Был вы‑
лечен от ИЭ, однако при наблюдении на догоспитальном 
этапе была диагностирована опухоль гортани. От  пред‑
ложенного онкологом хирургического лечения отка‑
зался. ЭхоКГ больного представлена на  рисунке 10. Ис‑

DD генотипID генотип

Пациент

29 лет, 
МЖП 1,4 см
DD генотип

75 лет
с 54 лет ГКМП

76 лет
рак желудка

54 года
ВСС???

46 лет
ГКМП, БЭ

27 лет

ID генотип

У пробанда и старшей дочери выявила миссенс-мутация 
в 22 экзоне гена кодирующего тяжелую цепь β-миозина 
MYHT A870C (14 хромосома, экзоны 3–22), 
замена аргинина на цистеин.

58 лет, 
страдает АГ,
боли в области 
сердца

Рисунок  8. Генеалогическое древо больного С.Н., 67 лет
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ход летальный. Младшая сестра  – С. С. При  обследова‑
нии, по  данным ЭхоКГ, выявлены гипертрофия МЖП 
до 2,0 см, ТЗС 1,2 см, без признаков обструкции ВТЛЖ 
и  среднежелудочковой обструкции. При  динамическом 
обследовании обнаружена опухоль правой почки, мор‑
фология неизвестна. Проведены нефрэктомия и 6 курсов 
химиотерапии. Исход летальный.

Заключение
С  учетом представленных результатов длительно‑

го наблюдения за  больными ГКМП, а  также рядом кли‑
нических случаев, целесообразно комплексное обследо‑
вание больных ГКМП ввиду коморбидности при  дан‑
ной патологии. Особого внимания требуют пациенты 
с ГКМП и онкологическими заболеваниями ввиду вы со‑

кой кардиотоксичности противоопухолевой терапии, 
что  вносит коррективы в  лечение как  основного, так 
и  конкурирующего заболевания. Ведение таких пациен‑
тов целесообразно осуществлять кардиоонкологической 
бригадой с мультидисциплинарным подходом.
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Рисунок  10. Эхокардиограмма  
больного С. В.
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