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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП)  – забо-
левание, обусловленное мутациями в  генах, кото-

рые кодируют сократительные белки кардиомиоцитов 
(КМЦ). Морфологическими проявлениями ГКМП слу-
жат дезориентация и гипертрофия КМЦ, а также интер-
стициальный фиброз [1]. Таким образом, ГКМП являет-
ся генетически обусловленной болезнью саркомера.

ГКМП – это одна из основных и, вероятно, наиболее 
распространенных форм кардиомиопатий, заболеваний 
миокарда, сопровождающихся его дисфункцией (Report 
of the 1995 WHO / ISFC Task Force on the Definition and 
Classification of Cardiomyopathy). Полувековая история 
изучения проблемы ГКМП отражает значительную эво-
люцию знаний в  вопросах этиологии, патогенеза, диа-
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Резюме
Предметом большого интереса современной научной общественности являются вопросы эпидемиологии, патофизиологии, 
поиска дополнительных клинико-инструментальных и генетических маркеров, факторов окружающей среды, которые способ-
ны влиять на формирование клинического варианта течения и прогноз гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП). На тече-
ние заболевания, помимо генетических маркеров основных нейрогуморальных систем, морфофункциональных параметров 
внутрисердечной гемодинамики, влияет комплекс сопутствующей патологии, среди которого в 10 % случаев возможно присо-
единение ишемической болезни сердца (ИБС), что существенно усугубляет течение ГКМП и затрудняет подбор медикамен-
тозной терапии. Следует отметить, что на прогноз при первичных гипертрофиях влияют эпизоды ишемии, имеющие слож-
ный генез, а присоединение ИБС достоверно ухудшает течение заболевания и увеличивает риск внезапной сердечной смерти 
(ВСС) у этих больных.
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Summary
The issues of epidemiology and pathophysiology of hypertrophic cardiomyopathy (HCMP), as well as the search for its additional 
clinical-instrumental and genetic markers, environmental factors capable to influence the formation of its clinical variant and prog-
nosis are subjects of great interest to the modern scientific community. Besides genetic markers of main neurohumoral systems, and 
morphofunctional parameters of intracardiac hemodynamics clinical course of the disease is influenced by a complex of concomitant 
pathology including ischemic heart disease (IHD), joining of which is possible in 10% of cases. IHD substantially aggravates course 
of HCMP and hampers selection of medical therapy. It should be noted that prognosis of primary hypertrophies is affected by epi-
sodes of ischemia of complex genesis and addition of IHD significantly increases risk of sudden death in these patients.
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гностики, клинического течения и  прогноза, вариантов 
лечения заболевания. За  период изучения проблемы 
только в  англоязычных изданиях опубликованы более 
1300 крупных научных работ. При этом вопросы сочетан-
ной патологии при  ГКМП изучены недостаточно, хотя 
эти данные крайне важны ввиду необходимости постоян-
ной медикаментозной терапии у этих пациентов и хирур-
гической коррекции обструктивных форм заболева-
ния. Отсутствует система, характеризующая комплекс 
сопутствующей патологии, имеются лишь единичные 
сообщения по данному вопросу [2, 3]. При этом целый 
ряд присоединяющихся заболеваний, включая ишемиче-
скую болезнь сердца (ИБС), могут существенно влиять 
на течение ГКМП и обусловливают необходимость меди-
каментозной и хирургической коррекции.

Ишемия миокарда обсуждается как фактор риска вне-
запной сердечной смерти (ВСС) при ГКМП и является 
потенциальным механизмом остановки сердца и  синко-
пальных состояний [4]. Для  ГКМП характерно умень-
шение коронарного резерва. Обнаружено увеличение 
базальной скорости коронарного кровотока по  сравне-
нию с  таковым у  практически здоровых лиц, в то  время 
как  его скорость в  условиях вазодилатации (гиперемия) 
практически такая же. Систолическая внесосудистая ком-
прессия может иметь самостоятельное значение в сниже-
нии коронарного кровотока, но  дополнительный вклад 
вносит уменьшение резерва вазодилатации в  фазе диа-
столы. Изменения коронарного микроциркуляторного 
русла связаны с  уменьшением площади просвета арте-
риол и плотности капилляров; оба параметра находятся 
в обратной корреляции со степенью гипертрофии левого 
желудочка (ЛЖ). Считают, что увеличение коронарного 
кровотока связано с повышенными потребностями мио-
карда в кислороде при ГКМП, но гипертрофия и гипер-
плазия средней оболочки сосудов и снижение плотности 
сосудов микроциркуляторного русла препятствуют уси-
лению коронарной проводимости в  период увеличения 
коронарного кровотока [4, 5].

Ишемические изменения в миокарде при ГКМП носят 
сложный генез и обусловлены следующими факторами:
•    нарушением процессов расслабления в  диастолу, 

что  приводит к  повышению конечно-диастолическо-
го давления в  ЛЖ и  повышению напряжения стенки 
желудочка, что  способствует уменьшению просвета 
коронарных сосудов;

•   относительным дефицитом коронарного кровотока;
•   снижением коронарного резерва на фоне увеличения 

массы миокарда;
•    патологией малых коронарных артерий (КА). При 

ангиографии выявляются «миокардиальные мости-
ки», приводящие к  синдрому обкрадывания и  суже-
нию КА от 50 до 75 % [6].

Итак, ишемия миокарда при  ГКМП обусловлена 
комплексом факторов, среди которых имеет значение 
снижение плотности капиллярного русла в  гипертрофи-
рованном миокарде; болезнь мелких КА, обусловленная 
сужением их  просвета за  счет гипертрофии мышечной 
оболочки; диастолическая дисфункция ЛЖ, приводящая 
к снижению эффективного давления коронарной перфу-
зии в диастолу; наличие «мышечных мостиков» над эпи-
кардиальными КА; обструкция выносящего тракта ЛЖ, 
которая приводит к  повышению потребности миокарда 
в кислороде [1, 5, 7–13].

Использование позитронной эмиссионной томогра-
фии позволяет выявить снижение перфузионной способ-
ности миокарда. Результаты исследования при гипертро-
фии миокарда свидетельствуют о  дефектах накопления 
NH3, что отражает снижение перфузии миокарда, а реак-
ция на нагрузку свидетельствует о снижении коронарно-
го резерва. По данным сцинтиграфии, ишемия миокарда 
имеется у большинства больных с ГКМП. После коррек-
ции терапии с  включением в  нее антагонистов кальцие-
вых каналов (верапамил) уменьшаются выраженность 
ишемии и частота синкопальных состояний [14].

Большое значение в  развитии ишемических изме-
нений у  больных ГКМП имеют мышечные мостики. 
Миокардиальный мышечный мостик  – вариант рас-
пространенной врожденной патологии КА. Истинная 
частота развития мышечных мостиков неизвестна. 
Многочисленные авторы приводят самые различные дан-
ные – от 5 до 87 % [15, 16]. Мышечные мостики в миокар-
де имеются практически у ⅓ взрослых людей, хотя далеко 
не все из этих мостиков настолько выражены, что могут 
влиять на  клиническое состояние больного и  прояв-
ляться симптомами нарушения коронарного кровотока. 
Гемодинамически значимые мышечные мостики во время 
коронарографии обнаруживаются у  0,5–4,9 % больных. 
Наличие данного феномена ассоциировано со стенокар-
дией, инфарктом миокарда, желудочковой тахикардией, 
а  также с  ВСС [17]. Ишемия миокарда, инфаркт, ВСС 
у детей, подростков и молодых людей очень редко вызы-
ваются атеросклерозом, зачастую причиной такой пато-
логии в  детском и  юном возрасте становятся аномалии 
КА, в том числе их интрамуральное расположение [18].

Все чаще исследуются проблемы больных с  мышеч-
ными мостиками в  сочетании с  атеросклерозом КА 
либо в изолированном варианте. КА и их основные вет-
ви расположены на поверхности сердца в субэпикарди-
альной ткани. Феномен мышечных мостиков встреча-
ется при прохождении сегмента КА в толще миокарда. 
Данное явление впервые обнаружил Н. С.  Reyman 
в  1937 г. и  обозначил термином «миокардиальный 
мостик», а  артерию, проходящую в  миокарде, назвал 
«туннельной артерией» [19]. Аутопсийный материал 
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впервые был представлен E. Geiringer и соавт. в 1951 г. 
[20]. При  обнаруженной причинно-следственной свя-
зи мышечных мостиков и ишемии миокарда начинается 
систематическое исследование по  этому вопросу [21–
23]. В работах M. Risse и G. Weiler доказано, что интима 
туннельной части КА значительно тоньше в сравнении 
с интимой в проксимальном сегменте [24]. Изменение 
морфологии эндотелиальных клеток свидетельствует 
о  том, что  интима внутри мышечного мостика защи-
щена от  повреждающего действия гемодинамических 
факторов. По  результатам гистологических иссле-
дований доказано, что в  структуре интимы внутри 
мышечного мостика отсутствуют гладкие мышечные 
клетки, которые продуцируют коллагеновые фибрил-
лы при  атеросклеротическом поражении сосудистого 
русла. Таким образом, данный феномен может опреде-
лять отсутствие атеросклеротических изменений вну-
три мышечного мостика [25]. Типичными ангиогра-
фическими проявлениями мышечного мостика служат 
феномены «milking effect» и  «step down – step up». 
Феномен «milking» (эффект выдаивания или  выдав-
ливания) характеризуется сужением КА в  фазу систо-
лы и  полным или  частичным расправлением ее в  фазу 
диастолы (эффект выдавливания контрастного веще-
ства при  сужении интрамуральной части КА во  время 
систолы – систолическая компрессия туннелированно-
го сегмента). Феномен «step down – step up» заключа-
ется в  фазовом «пошаговом» заполнении контрастом 
туннелированной артерии. Данные феномены обуслов-
лены систолической компрессией туннелированного 
сегмента артерии [26]. Они также обнаружены, по дан-
ным P. Polacek, H. Kralove, в передней межжелудочковой 
артерии в  70 %, в  огибающей артерии  – в  20 % и в  пра-
вой КА  – в  10 % случаев [27]. Y.  Hongo и  соавт. дока-
зали, что  введение нитроглицерина сопровождается 
увеличением компрессии в  области мышечного мости-
ка гипертрофированного миокарда [28]. При  этом 
отмечено, что участок под мышечным мостиком не под-
вержен атеросклеротическому поражению, а  участок 
проксимальнее туннельной части КА, наоборот, под-
вержен. Отмечено, что  атеросклеротические бляшки 
усиленно образуются при входе в туннельный сегмент. 
Умеренное и  высокое стресс-натяжение в  туннельном 
сегменте КА способствует выработке оксида азота 
в  эндотелии. Следует отметить, что  эндотелий в  этой 
зоне полиморфен и  полигонален вследствие стресс-
натяжения. Подобные данные указывают на  роль дис-
функции эндотелия в  формировании «коронарной 
симптоматики» при наличии мышечных мостиков [26].

Целью настоящего исследования был анализ ишеми-
ческих изменений и возможности развития ИБС у боль-
ных ГКМП.

Материал и методы
Обследованы 166 пациентов (88 мужчин и  78 жен-

щин) с ГКМП, средний возраст 47,1±10 лет, продолжи-
тельность наблюдения 7,66±0,36  года (от  3 до  28  лет). 
Диагноз ГКМП устанавливался согласно рекомендаци-
ям по  диагностике и  лечению больных ГКМП, на  осно-
вании алгоритма обследования кардиологического боль-
ного. В  отсутствие фенотипических проявлений прово-
дилось молекулярно-генетическое исследование. Среди 
наблюдаемых пациентов у  103 (55,4 %) наблюдалось 
прогрессирующее течение ГКМП, у  66 (35,5 %)  – ста-
бильное, у  11 (5,9 %) развилась фибрилляция предсер-
дий, 5 (2,7 %) умерли внезапно, у  1 (0,5 %)  – конечная 
стадия заболевания. Преобладали пациенты с  обструк-
тивными вариантами ГКМП (67,7 %) и асимметричным 
вариантом гипертрофии (79 %), 44,6 % пробандов имели 
семейную форму заболевания. Эхокардиографическое 
исследование пациентам проводили на  эхокардиографе 
по  методике двухмерной эхокардиографии с  использо-
ванием М- и  В-режимов, а  также с  импульсно-волново-
го и  непрерывно-волнового допплеровского режимов. 
Оценивали размеры камер сердца, основные показатели 
гипертрофии миокарда, в  том числе толщину межжелу-
дочковой перегородки (ТМЖП) и толщину задней стен-
ки левого желудочка (ТЗСЛЖ), показатели диастоличе-
ской дисфункции, нарушения глобальной и  локальной 
сократимости миокарда. На основании полученных дан-
ных производили вычисление следующих параметров: 
масса миокарда ЛЖ (ММЛЖ), индекс массы миокарда 
ЛЖ (ИММЛЖ), отношение между наполнением ЛЖ 
в диастолу (пик Е) и систолу предсердий (пик А) – (Е / А), 
индекс объем  – масса (ИОМ), предсердно-желудочко-
вое отношение (ПЖО). Все пациенты обследованы 
комплексно по  алгоритму кардиологического больного 
с  использованием методик для  оценки сопутствующей 
патологии: рентгенография, ультразвуковые исследова-
ния, компьютерная томография, эндоскопические мето-
ды исследования.

У 61 больного (26 мужчин и 35 женщин), а также в кон-
трольной группе с подбором «один в один» проводили 
анализ полиморфизмов генов-модификаторов, а  именно 
генотипирование полиморфизма 12 генов-модификато-
ров  – эндотелиальной NO-синтазы (NOS3), эндотели-
на 1 (EDN1), рецептора эндотелина типа А  (EDNRA), 
химазы (СМА1), ангиотензиногена (AGТ), ангиотензи-
на  II рецептора 1-го  типа (AGTR1), матриксной метал-
лопротеиназы 3 (ММР-3), тромбоцитарного гликопро-
теина IIIА (ITGВ3), коагуляционных факторов F2, F5, F7.

В  работе использовали образцы ДНК, выделенные 
из  периферической крови. Проводили полимеразную 
цепную реакцию (ПЦР) синтеза ДНК и  рестрикци-
онный анализ амплифицированных фрагментов ДНК. 
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Амплификация выполнена с  помощью ПЦР на  термо-
циклере «Терцик». Разделение амплифицированных 
фрагментов ДНК проводили при помощи электрофореза. 
После окончания электрофореза гель окрашивали рас-
твором бромистого этидия и  анализировали в  проходя-
щем ультрафиолетовом свете с использованием системы 
гель-видеодокументации.

Статистическую обработку полученных данных про-
водили с  использованием пакета прикладных программ 
Microsoft Excel 2010, Statistica (v.6.0). Определение вида 
распределения для  количественных признаков осущест-
вляли с помощью критерия Шапиро–Уилка. При сравне-
нии групп по  количественному признаку в  случае соот-
ветствия его нормальному распределению использовали 
критерий t Стьюдента. Для  сравнения количественных 
признаков, распределенных ненормально, применяли 
критерий U Манна–Уитни либо критерий Краскела–
Уоллиса. При  попарном сравнении частот генотипов 
аллелей использовали точный двусторонний критерий 
Фишера. Для  3 категорий и  более применяли однофак-
торный дисперсионный анализа (ANOVA), при котором 
вероятность случайного различия определяли по  крите-
рию Фишера p (F). Критерий χ² использовали для оцен-
ки признаков, измеряемых в  номинальной (категорий-
ной) шкале. Различия считали статистически значимыми 
при  р≤0,05. При  0,1<р>0,05 результат рассматривали 
как тенденцию к расчетным параметрам.

Результаты и обсуждение
По  результатам исследования в  наблюдаемой нами 

группе больных с  различными вариантами течения 
ГКМП у  11 (5,91 %) доказано присоединение ИБС. 
Диагноз верифицирован по результатам алгоритма обсле-
дования кардиологического больного, коронарографии, 
мультиспиральной компьютерной томографии с  кон-
трастированием коронарных сосудов, магнитнорезо-
нансной томографии сердца. Структура факторов риска 
развития ИБС, выявленных у больных ГКМП, указывает 
на возможность присоединения данной патологии у них. 
Дислипидемия выявлена у 12 % пациентов, подагра, моче-
кислый диатез – у 10 %, нарушение толерантности к глю-
козе и  сахарный диабет  – у  8,6 %, гипотиреоз  – у  55 %. 
Трудности диагностики ИБС у больных ГКМП обуслов-
лены схожей клинической симптоматикой, наличием 
противопоказаний к  проведению нагрузочных тестов 
при обструктивных вариантах болезни и обусловливают 
необходимость проведения коронарографии или МСКТ 
с контрастированием коронарных сосудов, МРТ сердца 
для  оценки состояния коронарного русла. При  обсле-
довании 200 родственников первого родства больных 
ГКМП у  16 % верифицирована ИБС, у  21 %  – гиперто-
ническая болезнь. Из  них доказанное поражение коро-

нарного русла выявлено у  10,3 %, атеросклероз аорты, 
поражение аортального и митрального клапанов – у 17 %, 
признаки атеросклероза периферических отделов арте-
риального русла – у 10 %. Таким образом, группа больных 
ГКМП с метаболическими нарушениями составила 19 % 
от  общей группы наблюдаемых больных, а с  достовер-
ным присоединением ИБС – 11 (5,91 %). В этой группе 
у 3 больных проведено стентирование КА: у 2 в бассейне 
правой, а у 1 – в бассейне левой КА. Инфаркт миокарда 
Q нижней стенки с  зубцом развился у  одного больного. 
Среди больных с  сочетанием ГКМП и  ИБС зафикси-
ровано присоединение различных форм фибрилляции 
предсердий у  3 пациентов и  появление нарушений про-
водимости с развитием полной поперечной блокады у 4. 
Из этой группы больных у 3 установлен электрокардио-
стимулятор, а у  2 других, при  появлении пароксизмов 
желудочковой тахикардии (ЖТ), установлен кардиовер-
тер-дефибриллятор (КД). Таким образом, присоедине-
ние ИБС приводило к значимому ухудшению состояния 
пациентов, в том числе оперированных по поводу ГКМП, 
что выражалось в присоединении и усугублении сердеч-
ной недостаточности (СН), нарушений ритма и  про-
водимости, возобновлении коронарной симптоматики. 
В этой группе умерли 5 больных: в одном случае зафикси-
рована ВСС, в остальных смерть наступила при прогрес-
сировании СН.

Примером присоединения ИБС к  ГКМП может слу-
жить история заболевания больного Д., 60 лет, находяще-
гося под наблюдением в клинике последние 15 лет. Первое 
обращение пациента в  48  лет с  жалобами на  одышку 
и  ощущение нехватки воздуха привело его на  обследо-
вание в  отделение пульмонологии, где была исключена 
патология легких. В  связи с  наличием систолического 
шума по  левому краю грудины пациент был переведен 
в  отделение кардиологии, где диагностирован обструк-
тивный вариант ГКМП с  пиковым градиентом выход-
ного отдела левого желудочка (ВОЛЖ) 180 мм рт. ст. 
В декабре 1998 г. в НЦ ССХ им. А. Н. Бакулева проведена 
миэктомия правым доступом. Послеоперационный пери-
од осложнился развитием пароксизма ФП. В дальнейшем 
реабилитация протекала нормально. На  протяжении 
последующих нескольких лет состояние оставалось ста-
бильным, больной продолжал работать, функциональные 
тесты указывали на  высокую толерантность к  физиче-
ской нагрузке, отсутствие признаков ишемии миокарда. 
С  2006 г. в  отсутствие клинико-эхокардиографических 
признаков обструкции ВОЛЖ возобновились эпизоды 
удушья и  дискомфорта, болей за  грудиной при  выходе 
на  улицу, ходьбе на  расстояние 50–100 м, усилилась сла-
бость, стала прогрессировать брадикардия, зафикси-
рованы приступы Морганьи–Эдемса–Стокса (МЭС). 
По  данным сцинтиграфии миокарда в  покое определя-
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лись признаки очагового рубцового поражения миокар-
да в заднебазальных отделах. Диагностированы синдром 
слабости синусного узла, преходящая атриовентрику-
лярная блокада II–III  степени. В  октябре 2006 г. больно-
му выполнена имплантация электрокардиостимулятора 
(ЭКС) КС 550-VVI, работающего в  режиме «по  требо-
ванию» с  числом желудочковых сокращений не  менее 
60 в 1 мин. Проведена также коронарография, по резуль-
татам которой выявлены стенозы передней нисходящей 
(40 %), в средней трети огибающей (70 %), интермедиар-

ной (в устье – 60 %) артерий. В апреле 2007 г. выполнено 
стентирование средней трети огибающей артерии. После 
проведенных мероприятий состояние больного стабили-
зировалось, прекратились приступы стенокардии, одыш-
ка, повысилась толерантность к  физической нагрузке. 
По  результатам стресс-сцинтиграфии выявлена высокая 
толерантность к физической нагрузке.

Клинический диагноз: гипертрофическая асимметрич-
ная обструктивная кардиомиопатия, прогрессирующий 
вариант течения, высокий риск ВСС. Наджелудочковая 
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Рис.  1. Сцинтиграфия миокарда в покое и при нагрузке больного Д., 58 лет 
(до присоединения ишемической болезни сердца, 2005 г.). Проба отрицательная.
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и  желудочковая экстрасистолия. ФП, пароксизмальная 
форма. Септальная миэктомия (1998). ИБС. Стенокардия 
II–III функционального класса с  вазоспастическим ком-
понентом. Постинфарктный кардиосклероз в  области 
задней стенки и  межжелудочковой перегородки. Полная 
поперечная блокада. Приступы МЭС. Имплантация 
ЭКС 550-VVI (2006). Артериальная гипертония III ста-
дии, 2-й степени, риск 4. Хроническая СН II стадии, 
III ФК по NYHA. Гиперлипидемия тип 2б. Атеросклероз 
аорты. Атеросклероз КА: стеноз передней нисходящей 
(40 %), огибающей (70 %), интермедиарной (60 %) арте-

рий. Стентирование (EUTECHTAX) средней трети оги-
бающей артерии (25.04.07). Атеросклероз церебральных 
артерий. Диффузно-узловой эутиреоидный зоб. Кисты 
правой почки. Язвенная болезнь двенадцатиперстной 
кишки вне обострения.

На  рис. 1–4 представлены результаты инструменталь-
ных исследований больного в динамике.

Далее представлены результаты изучения полимор-
физмов генов-модификаторов ИБС и  факторов риска 
развития ИБС с учетом роли данных параметров в фор-
мировании течения и прогноза ГКМП [29].
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Рис.  2. Сцинтиграфия миокарда в покое и при нагрузке больного Д., 60 лет (2007 г.). Проба положительная.
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Получены результаты, указывающие на  взаимосвязь 
полиморфизма Lys198Asn, [rs5370] гена эндотелина-1 
(EDN1) с  формированием ишемических изменений как 
при ГКМП, так и при ИБС. Следует отметить, что выяв-
лена тенденция наиболее частой встречаемости генотипа 
G / T при  наличии доказанной ИБС (р≤0,08), а  G / G  – 
при  ишемии миокарда в  программе ГКМП (р≤0,09). 
При  этом выявлено повышение среднего уровня три-
глицеридов (р=0,001) и  общего холестерина (р=0,001) 
при  генотипе G / G данного полиморфизма, что  характе-
ризует риск развития ИБС у этой группы больных, име-
ющих ГКМП.

Выявлены клинически значимые метаболические 
нарушения: гипергликемия (р=0,003) и  гиперхолесте-
ринемия (р=0,001) при  генотипе G / Т полиморфиз-
ма Glu298Asp (G894T) [rs1799983] эндотелиальной 
NO-синтазы (ген NOS3).

При исследовании полиморфизма PIA1 / A2, [rs5918] 
гена тромбоцитарного гликопротеина IIIА (ITGВ3) 
отмечено, что при варианте генотипа Т / Т статистически 
значимо чаще, чем при других, встречаются гиперурике-
мия (р=0,026) и гиперхолестеринемия (р=0,020). Можно 
констатировать статистически значимое снижение часто-
ты развития гиперлипидемии 2-го типа при модификаци-
ях Т / С и С / С по сравнению с Т / Т генотипом (р=0,46). 
Конечно, можно выделять отдельные типы маркеров 
заболеваний, встречающиеся только при одном генотипе, 
например, при варианте генотипа Т / Т имеется 14 боль-
ных с гиперлипидемией 2-го типа и ни одного с другими 
вариантами гиперлипидемий.

С  учетом полученных данных по  оценке структуры 
полиморфизма –1171 5A / 6A, [rs3025058] гена матрикс-
ной металлопротеиназы 3 (MMP-3) отмечена тенденция 
к повышению уровня холестерина при варианте генотипа 
6 / 6 по сравнению с его средним значением при варианте 
6 / 5 (р=0,046).

При  сопоставлении доказанных ишемических измене-
ний при ГКМП с полиморфизмами изучаемых генов-моди-
фикаторов выявлены статистически значимые корреляции 

Рис.  4. Результаты коронарографии больного Д., 60 лет, с присоединением ишемической 
болезни сердца (А) и после коррекции коронарного кровотока (Б).

Правый тип коронарного кровоснабжения. Ствол левой КА не изменен. Передняя нисходящая артерия в средней трети стенозирована до 40 %. 
Огибающая артерия в средней трети стенозирована на 70 %. Интермедиарная артерия стенозирована в устье на 60 %. Правая КА с неровностя-
ми контуров. Заключение: Атеросклероз КА (до реваскуляризации). Восстановление кровотока по огибающей артерии после стентирования.

А Б

Рис.  3. Результаты коронарографии больного Д., 
60 лет, до проведения операции миэктомии. 
Межмышечные мостики, компрессия КА в систолу.

А – диастола; Б – систола.
Здесь и на рис. 4: КА – коронарные артерии.

А Б
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с  матриксной металлопротеиназой 3 (ММР53)  – вари-
антом 5 / 5, эндотелином 1 (ген ЕDN1) – вариантом G / G, 
и  химазой (ген СМР1)  – вариантами А / G, G / G (р<0,5). 
С учетом выявленных тенденций необходимо проведение 
дальнейших исследований с увеличением объема выборок.

Анализируя результаты проспективных исследований, 
характеризующих такую нозологию, как ГКМП, следует 
отметить, что  нет полноценных статистических данных 
по  сопутствующей патологии при  этом заболевании, 
в том числе по сочетанию с ИБС. Полученные в исследо-
вании результаты при многолетнем наблюдении указыва-
ют, что  присоединение атеросклеротического пораже-
ния коронарного русла приводит к существенному ухуд-
шению прогноза основного заболевания.

При  оценке результатов многоцентровых исследо-
ваний отмечено, что в 10 % случаев возможно сочетание 
ГКМП и  ИБС [9]. В  связи с  возможностями интервен-
ционных методов и  медикаментозной коррекции тече-
ния ГКМП продолжительность жизни больных с данной 
патологией увеличилась, что позволило наблюдать присо-
единение у них целого ряда заболеваний, в том числе дру-
гого грозного заболевания  – ИБС. Результаты, получен-
ные при многолетнем наблюдении, указывают, что присо-
единение атеросклеротического поражения коронарного 
русла приводит к существенному ухудшению состояния 
больных и  прогноза основного заболевания. При  этом 
в  первую очередь развивается более высокий функци-
ональный класс стенокардии, которая в  данном случае 
имеет смешанный генез, присоединяются и  усугубляют-
ся нарушения ритма и проводимости, при которых требу-
ется коррекция, в  том числе проведение абляции, поста-
новки ЭКС и КД. Большие трудности при этом отмечены 
при подборе адекватной терапии, так как использование 
нитратов, ингибиторов ангиотензинпревращающего 
фермента и  антагонистов рецепторов ангиотензина  II 
противопоказано при обструктивных вариантах ГКМП.

Особенности дифференциальной диагностики обу-
словлены схожей клинической симптоматикой, так 

как  «коронарная симптоматика» свойственна боль-
ным при  гипертрофиях и  обусловлена целым рядом 
причин, включая мышечные мостики. Следует отме-
тить заинтересованность эндотелия, повышение жест-
кости сосудистой стенки в  формировании ишемии 
при  ГКМП, что  нуждается в  дальнейшем изучении. 
Анализируя полученные результаты, можно отметить, 
что при  оценке структуры генотипов полиморфиз-
мов генов-модификаторов у  больных ГКМП наиболее 
достоверные корреляции получены с метаболическими 
нарушениями и  ИБС. Выявлена заинтересованность 
системы эндотелина в  формировании факторов риска 
развития ИБС и  присоединения ИБС при  ГКМП. 
Генетические маркеры наличия и  роста эпизодов 
ишемии у  больных ГКМП (n=61; р≤0,05) указывают 
на  роль системы эндотелина, матриксных металлопро-
теиназ, коррелирующих со  степенью фиброза и  уров-
нем химазы, характеризующей ренин–ангиотензин–
альдостероновую систему.

По результатам длительных, более 25 лет, наблюдений 
пациентов с ГКМП выявлено, что возможно присоедине-
ние ИБС. Атеросклеротическое поражение коронарного 
русла существенно усугубляет течение и прогноз ГКМП, 
создает дополнительные сложности в  выборе тактики 
ведения таких больных. Доказано, что  наличие эпизо-
дов ишемии у больных ГКМП является прогностически 
неблагоприятным фактором и  увеличивает риск ВСС 
у этой группы больных. Особые трудности встречаются 
при подборе терапии, прежде всего, при обструктивных 
вариантах ГКМП.

Следует отметить, что полученные данные носят опи-
сательный характер и  требуют дальнейшего изучения 
и  анализа, так как  сопутствующая патология во  многом 
может влиять на течение ГКМП.
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