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Проблема гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) по-прежнему 
сохраняет свою актуальность, учитывая распространенность 
заболевания (1:500), риск внезапной сердечной смерти (ВСС) у лиц 
молодого трудоспособного возраста. В связи с этим особую значимость 
приобретает поиск дополнительных клинических, инструментальных 
и генетических маркеров, факторов окружающей среды, которые 
способны повлиять на формирование клинического варианта течения 
ГКМП, риск ВСС и общий прогноз. Кроме того, требует дальнейшего 
изучения молекулярно-генетическая характеристика заболевания. 
Необходима единая номенклатура различных форм и вариантов 
течения ГКМП для выработки тактики ведения больных и оценки 
результатов многоцентровых исследований.
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Гипертрофическая карди-
омиопатия (ГКМП) – одна 
из основных и, вероятно, на-

иболее распространенных форм 
кардиомиопатий, заболеваний 
миокарда, сопровождающихся его 
дисфункцией [1]. 
Полувековая история изучения 
проблемы ГКМП отражает значи-
тельную эволюцию знаний в воп-
росах этиологии, патогенеза, диа-
гностики, клинического течения 
и  прогноза, способов лечения. 
За этот период только в англоязыч-
ных изданиях опубликовано бо-
лее 1300 крупных научных работ. 
В  2003 г. создан Международный 
комитет Американского колледжа 
кардиологии (American College of 

Cardiology – ACC) и Европейского 
общества кардиологов (European 
Society of Cardiology – ESC) и впер-
вые опубликовано сообщение, 
суммировавшее основные положе-
ния по ГКМП, включая стратегию 
лечебных мероприятий. В декабре 
2011 г. членами рабочей группы 
Американского колледжа кардио-
логии и Американской ассоциации 
сердца (American Heart Association – 
АНА) проведен детальный анализ 
многоцентровых исследований ги-
пертрофической кардиомиопатии. 
В очередных рекомендациях рабо-
чей группы ACCF/AHA (2011), а за-
тем ESC  (2014) проанализированы 
вопросы номенклатуры, эпидемио-
логии, патофизиологии, вариантов 

течения, дифференциальной диа-
гностики и лечения ГКМП [2].

Эпидемиология и история 
вопроса
Эпидемиологические исследования 
в различных удаленных друг от дру-
га странах мира [3, 4] показали 
схожий коэффициент распростра-
ненности гипертрофии левого же-
лудочка (ЛЖ) неясного генеза, ко-
торая является наиболее типичным 
фенотипом ГКМП. Коэффициент 
распространенности патологии со-
ставляет приблизительно 0,2% по-
пуляции (1:500), что эквивалентно, 
по крайней мере, 600 000 человек, 
страдающих этим заболеванием 
в США [5]. Приведенная статистика 
заболеваемости превышает относи-
тельно малый процент диагностики 
ГКМП в кардиологической практи-
ке. Это означает, что в большинстве 
случаев заболевание протекает без 
симптомов и  изменения средней 
продолжительности жизни и оста-
ется недиагностированным.
ГКМП является предпочтитель-
ным термином для определения 
этой патологии [6], однако путани-
ца в названиях, используемых для 
ее описания, возникла уже давно. 
В ранних исследованиях для обоз-
начения ГКМП использовали более 
80 самостоятельных терминов и со-
кращений [6]. Кроме того, номенк-
латура, популярная в 1960–70-х гг., 
например «идиопатический ги-
пертрофический субаортальный 
стеноз» или «гипертрофическая 
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обструктивная кардиомиопатия», 
может сбить с толку. Не менее чем 
у трети пациентов не наблюдается 
обструкции ни в покое, ни после 
физиологической провокации [7]. 
В настоящее время термин ГКМП, 
впервые использованный в 1979 г., 
который подразумевает нарушен-
ную и нормальную гемодинамику, 
является основным [6].

Диагноз и варианты течения 
гипертрофической 
кардиомиопатии 
Гипертрофическая кардиомио-
патия – заболевание, которое ха-
рактеризуется гипертрофией ЛЖ, 
развивающейся в  остутствие за-
болеваний, приводящих к  гипер-
трофии миокарда [5, 6, 8–10]. При 
этом пациенты, положительные 
по генотипу, могут быть негатив-
ными по фенотипу (без признаков 
выраженной гипертрофии) [11, 12]. 
Клинически ГКМП обычно диа-
гностируется при толщине стенки 
ЛЖ ≥ 15 мм, согласно рекоменда-
циям ESC (2014) ≥ 13 мм, особен-
но при получении другой убеди-
тельной информации о наличии 
этой патологии, например при се-
мейном анамнезе ГКМП. ГКМП – 
это генетически обусловленная 
болезнь саркомера, наследуемая 
по аутосомно-доминантному типу 
с неполной пенетрантностью.
Таким образом, диагноз «гипер-
трофическая кардиомиопатия» 
оправдан: 
1) у  пациентов с  явными кли-

ническими проявлениями за-
болевания и  установленной 

мутацией гена, кодирующего 
сократительные белки сердеч-
ного саркомера, или при ее 
отсутствии, в  частности когда 
генотип не может быть опреде-
лен с помощью существующих 
генетических тест-систем;

2) у членов семьи пробанда с ус-
тановленной мутацией гена, 
кодирующего сократительные 
белки сердечного саркомера 
при отсутствии фенотипичес-
ких проявлений, характерных 
для ГКМП. 

Проведенный нами анализ сов-
ременной литературы позволил 
более подробно описать патофи-
зиологические механизмы разви-
тия нарушений внутрисердечной 
гемодинамики, характерных для 
ГКМП, формирующих клини-
ческую картину и  влияющих на 
его  течение. Патофизиология 
ГКМП очень сложна и определяет-
ся комплексом взаимосвязанных 
факторов, в том числе обструкци-
ей выносящего тракта ЛЖ, диа-
столической дисфункцией, мит-
ральной регургитацией, ишемией 
миокарда и аритмиями [8, 13, 14]. 
С клинической точки зрения важ-
но различить обструктивную и не-
обструктивную формы ГКМП, 
потому что стратегически лечение 
в  значительной степени зависит 
от наличия или отсутствия симп-
томов, вызванных обструкцией. 
Клиническое значение градиента 
выносящего тракта периодичес-
ки оспаривалось [15–18], однако 
проведенные исследования проде-
монстрировали, что встречается 

истинная механическая обструк-
ция выносящего тракта, достовер-
но влияющая на  формирование 
клинической картины заболева-
ния [13, 14]. Не следует забывать 
о наличии латентной обструкции, 
которую можно выявить при про-
ведении стресс-тестов. 
На  сегодняшний день выделяют 
пять вариантов течения ГКМП: 
стабильное, прогрессирующее, 
фибрилляция предсердий, конеч-
ная стадия и  внезапная сердеч-
ная смерть (ВСС), что указывает 
на структуру клинических прояв-
лений ГКМП и помогает в выборе 
тактики ведения пациентов. Под 
конечной стадией подразумева-
ют особый вариант течения за-
болевания, характеризующийся 
снижением глобальной систоли-
ческой функции миокарда [19]. 
Его эпидемиологические характе-
ристики были изучены в крупном 
ретроспективном исследовании 
[20]. При анализе 1259  больных 
ГКМП (когорты США и  Италии) 
у 3,5% была выявлена систоличес-
кая дисфункция (фракция выброса 
менее 50% в покое). Клинические 
характеристики вариантов течения 
ГКМП представлены в табл. 1, ге-
нетические – в табл. 2. Эти  данные  
сформулированы  на  основании  
результатов многолетней работы  
клиники и кафедры госпитальной  
терапии  ПМГМУ им. И.М. Сече-
нова.

Подходы к терапии
Стратегические подходы к  веде-
нию больных ГКМП определяют-

Таблица 1. Клинические характеристики вариантов течения ГКМП
Стабильное Прогрессирующее Фибрилляция предсердий ВСС
Минимальные клинические 
проявления и позднее их 
появление
Ограниченный вариант 
гипертрофии с наименьшей 
степенью гипертрофии
Умеренные изменения 
или отсутствие изменений 
диастолической функции ЛЖ
Минимальный/нормальный 
уровень градиента выносящего 
тракта ЛЖ
Отсутствие патологических зубцов 
на электрокардиограмме
Отсутствие факторов риска ВСС

Раннее появление первых 
клинических симптомов
Наиболее частое появление ишемии 
и диастолического варианта ХСН
Выраженные диастолические 
нарушения с предсердно-
желудочковым отношением > 1,0 
и нарушения по псевдонормальному 
типу
Максимальное значение градиента 
выносящего тракта ЛЖ
Наибольшая частота негативного 
Т-зубца
Наличие одного-двух факторов 
риска ВСС

Позднее появление 
клинических симптомов
Повышение массы 
миокарда ЛЖ, однако менее 
выраженное, чем при ВСС
Нарушение диастолической 
функции первого типа, 
максимальный уровень 
резистентных к окислению 
липопротеинов
Максимальная частота блокад 
и патологического Q-зубца
Наличие одного-двух 
факторов риска ВСС

Раннее появление первых 
клинических симптомов
Наибольшая степень 
гипертрофии 
с максимальными значениями 
массы миокарда и индекса 
массы миокарда ЛЖ
Максимально выраженная 
диастолическая дисфункция 
с псевдонормальным типом 
нарушений
Наличие двух-трех факторов 
риска ВСС
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ся правильной оценкой факторов 
риска ВСС и прогностических кри-
териев. Еще в начале нового века 
немецкими учеными была предло-
жена шкала госпитального риска 
ВСС, основанная на трактовке та-
ких симптомов, как синкопальные 
состояния, головокружения, син-
дром стенокардии, развивающих-
ся не только на фоне физической 
нагрузки, но и после приема даже 
небольших объемов пищи, что 
прогностически оценивалось как 
крайне неблагоприятный фактор 
наряду с  неадекватной реакцией 
артериального давления, неустой-
чивой желудочковой тахикардией 
и  желудочковыми нарушениями 
ритма высокого класса. 
Останавливаясь более подробно 
на вопросах стратификации риска 
развития ВСС у  больных ГКМП, 
следует отметить, что данное прояв-
ление/осложнение может быть пер-
вым и  единственным симптомом 
заболевания. Следовательно, одной 
из важнейших задач, которые стоят 
перед клиницистом, является про-
ведение стратификации риска этого 
серьезного осложнения. 
Вторичная профилактика ВСС по-
казана пациентам, которые пере-
несли документированную ВСС. 
К  доказанным факторам риска 
ВСС относятся синкопальные 
состояния, выраженная гипер-
трофия миокарда ЛЖ, толщина 
миокарда ≥ 30 мм, пароксизмы 
неустойчивой желудочковой та-
хикардии, неадекватная реакция 
артериального давления на  фи-
зическую нагрузку, перенесенная 
ВСС у  больного в  анамнезе или 
у членов семьи до 40 лет. Основ-
ными обсуждаемыми факторами 
риска являются патологический 
градиент выходного тракта ЛЖ, 
степень диастолических наруше-

ний ЛЖ, наличие ишемических 
изменений и генетических марке-
ров риска ВСС.
Определены прогностические 
критерии ГКМП, среди кото-
рых следует выделить хроничес-
кую сердечную недостаточность 
(ХСН), фибрилляцию предсердий 
и  тромбоэмболический синдром 
с  преобладанием артериальных 
тромбозов – развитием прежде 
всего острого нарушения мозго-
вого кровообращения. Перечис-
ленные критерии существенно 
ухудшают прогноз и требуют диф-
ференцированного подхода к оп-
ределению тактики ведения боль-
ных ГКМП. 
При наличии у пациентов обструк-
тивного варианта ГКМП тактика 
ведения определяется степенью 
обструкции выходного отдела ле-
вого/правого желудочка. Уровень 
пикового градиента выносящего 
тракта ЛЖ ≥ 50 мм рт. ст. счита-
ется показанием для проведения 
хирургических и других интервен-
ционных методов лечения. 
Подходы к медикаментозной тера-
пии этой группы больных требу-
ют четкой оценки всех вышепере-
численных факторов и грамотной 
оценки параметров внутрисердеч-
ной гемодинамики. 
Правильно подобранная терапия 
позволяет уменьшить степень 
выраженности клинических про-
явлений заболевания, улучшить 
качество жизни больных, обеспе-
чить профилактику осложнений 
и модифицировать течение забо-
левания. Следует отметить, что 
ни в одном из проведенных ран-
домизированных исследований 
не  удалось доказать, что назна-
чение фармакотерапии больным 
ГКМП может как-то изменить 
прогноз заболевания [21]. 

Фармакотерапия больных 
гипертрофической 
кардиомиопатией…
…с обструкцией выносящего тракта 
левого желудочка
У  больных ГКМП с  выраженной 
обструкцией выносящего тракта 
ЛЖ даже в отсутствие прогресси-
рования заболевания было показа-
но увеличение смертности [22, 23]. 
Поэтому выявление у  пациента 
с ГКМП градиента обструкции вы-
носящего тракта ЛЖ более 30 мм 
рт. ст. в покое требует назначения 
медикаментозной терапии, на-
правленной на снижение степени 
таковой [24]. Фармакологическую 
коррекцию обструкции выносяще-
го тракта ЛЖ следует также прово-
дить больным с латентной и сред-
нежелудочковой обструкцией [8, 
14, 25, 26]. Крайне важно отметить, 
что препараты, увеличивающие 
обструкцию выносящего тракта 
ЛЖ, – периферические вазодила-
таторы, или препараты с положи-
тельным инотропным действием, – 
не могут быть использованы [27].
Целью терапии является поиск 
наименьшей эффективной дозы 
препарата, обеспечивающей ми-
нимальный риск развития побоч-
ных эффектов. Поэтому терапию 
любым препаратом начинают с на-
именьших доз, на титрование ко-
торых может уходить достаточно 
большое количество времени [22, 
28]. Для терапии обструктивной 
формы ГКМП могут применять-
ся бета-блокаторы, дизопирамид 
и верапамил. Обсуждается также 
возможность использования и дру-
гого антиаритмического препарата 
из IА класса – цибензолина. Было 
показано, что лечение цибензоли-
ном приводит к снижению гради-
ента обструкции выносящего трак-
та ЛЖ у больных ГКМП [20, 29–32].

Таблица 2. Генетические характеристики вариантов течения ГКМП
Стабильное Прогрессирующее Фибрилляция предсердий ВСС
Ангиотензиноген (AGT), 
T/C, p = 0,03
Химаза (CMP1), G/G, 
p = 0,03
Эндотелин 1 (EDN1), G/G, 
p = 0,001
Рецептор эндотелина типа A 
(EDNRA), C/T, p = 0,033

Эндотелиальная NO-синтаза (NOS3), T/T, 
p = 0,03
Эндотелин 1 (EDN1), G/T, p = 0,06
Рецептор эндотелина типа A (EDNRA), 
T/T, p = 0,046, C/C, p = 0,044
Ангиотензиноген (AGT), C/C, p = 0,03
Тромбоцитарный гликопротеин (ITGB3), 
T/C, p = 0,057

Химаза (CMP1), A/A, p = 0,08
Эндотелиальная NO-синтаза 
(NOS3), G/T, p = 0,005

Эндотелиальная NO-синтаза 
(NOS3), G/G, p = 0,039
Рецептор эндотелина типа A 
(EDNRA), T/T, p = 0,033
Матриксная 
металлопротеиназа (MMP3), 
6/5, p = 0,014
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…с диастолической дисфункцией 
в отсутствие обструкции выносящего 
тракта левого желудочка
В  основе прогрессирования за-
болевания у  пациентов с ГКМП 
необструктивной формы лежит 
диастолическая дисфункция. Из-
вестно, что развитие диастоли-
ческой дисфункции может быть 
обусловлено как нарушением ак-
тивного расслабления миокарда 
ЛЖ (ранняя диастола), так и  из-
менением его физических свойств 
(поздняя диастола) [33]. В  ми-
ровой практике существуют три 
основные группы лекарственных 
средств (антагонисты кальция, 
бета-блокаторы и  дизопирамид), 
способных повлиять на состояние 
ранней диастолы у больных ГКМП 
[34]. Имеется большое количество 
исследований на животных моде-
лях ГКМП, в которых продемонс-
трирована возможность фармако-
логического влияния на  степень 
выраженности гипертрофии мио-
карда и интерстициального фиб-
роза [35–37]. 
У  больных ГКМП необструк-
тивной формы также нередко 
используются верапамил и бета-
блокаторы. В ряде исследований 
показано увеличение толерант-
ности к  физическим нагрузкам 
у  пациентов, принимавших ука-
занные препараты [38]. В  рам-
ках доказательной медицины 
установлено, что применение 
ингибиторов ангиотензинпре-
вращающего фермента у пациен-
тов с артериальной гипертензией 
приводит к уменьшению степени 
выраженности вторичной гипер-
трофии миокарда. Подтвержде-
нием значимости влияния ренин-
ангиотензин-альдостероновой 
системы на  формирование ги-
пертрофии миокарда у  больных 
ГКМП может также служить тот 
факт, что наличие DD-генотипа 
ангиотензинпревращающего фер-
мента приводит к развитию более 
выраженной гипертрофии ЛЖ. 
Поэтому логично предположить, 
что использование этой группы 
препаратов может способство-
вать уменьшению степени выра-
женности гипертрофии миокарда 
у пациентов с ГКМП [37, 39–42]. 

Существует достаточно огра-
ниченное количество исследо-
ваний, посвященных изучению 
этой проблемы у больных ГКМП. 
Так, при исследовании биопта-
тов миокарда, полученных от 38 
больных ГКМП, принимавших 
верапамил, не было обнаружено 
какого-либо эффекта указанной 
терапии на степень выраженнос-
ти гипертрофии кардиомиоци-
тов и интерстициального фибро-
за [43, 44]. 
В настоящее время изучение вли-
яния препаратов на  структуру 
миокарда у  человека сопряжено 
с  большими трудностями, кото-
рые в первую очередь обусловле-
ны этическими нормами: оценка 
динамики патоморфологических 
изменений возможна только с по-
мощью серийного проведения 
биопсии миокарда. Основным 
объектом исследования сейчас 
являются трансгенные живот-
ные, в  геном которых введены 
мутации генов белков саркомера 
[45, 46]. 
Интересным открытием стала 
возможность предотвращения 
развития гипертрофии миокар-
да в  эксперименте на  трансген-
ных альфа-MHC403/+ мышах при 
использовании дилтиазема. 
Введение дилтиазема коротким 
курсом в  прегипертрофическую 
фазу (до  развития гистологи-
ческих и  морфологических при-
знаков заболевания) приводило 
к  более поздней манифестации 
заболевания с задержкой появле-
ния признаков гипертрофии ми-
окарда и  других морфологичес-
ких изменений, характерных для 
ГКМП [47]. 
Влияние других классов препара-
тов на  выраженность гистологи-
ческих изменений, наблюдающих-
ся при ГКМП, было также широко 
исследовано на трансгенных жи-
вотных. Установлено, что приме-
нение лозартана сопровождается 
достоверным уменьшением синте-
за трансформирующего ростового 
фактора бета 1. Этот цитокин вы-
рабатывается в ответ на действие 
ангиотензина II и является факто-
ром прогрессирования фиброза. 
Неудивительно, что при приме-

нении лозартана у животных от-
мечалось достоверное снижение 
степени выраженности интерсти-
циального фиброза [39]. В другом 
исследовании продемонстриро-
вано, что использование симвас-
татина у  трансгенных кроликов 
приводило к уменьшению степе-
ни выраженности гипертрофии 
миокарда и  интерстициального 
фиброза [19]. Интересные ре-
зультаты получены при изучении 
влияния спиронолактона у транс-
генных крыс и  кошек. Показано, 
что применение антагониста аль-
достерона способствует не только 
регрессу гипертрофии миокарда 
и  интерстициального фиброза, 
но  и снижению выраженности 
дезорганизации кардиомиоцитов 
[35, 36]. 
К сожалению, до настоящего вре-
мени отсутствуют убедительные 
доказательства эффективности 
каких-либо лекарственных пре-
паратов, способных уменьшить 
степень гипертрофии и  фиброза 
миокарда у  больных ГКМП. Ве-
роятно, в  будущем будут разра-
ботаны алгоритмы терапии, на-
правленные на  предотвращение 
развития гипертрофии миокарда 
у больных ГКМП или ее регресс. 
Однако в настоящее время обсуж-
дение этой проблемы носит гипо-
тетический характер.
 
…с ишемией миокарда в отсутствие 
обструкции выносящего тракта 
левого желудочка 
Ишемия миокарда является одним 
из важных патофизиологических 
механизмов прогрессирования 
ГКМП. Основным препаратом, 
доказавшим свою эффективность 
в ее лечении, является верапамил 
[48, 49]. 
В  проведенных исследованиях 
установлено, что назначение это-
го препарата приводит не только 
к  уменьшению количества при-
ступов стенокардии, но  и исчез-
новению преходящих дефектов 
перфузии миокарда при проведе-
нии однофотонной эмиссионной 
компьютерной томографии сер-
дца. Так, из 14 больных ГКМП, 
у  которых в  момент включения 
в  исследование были выявлены 
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признаки преходящей ишемии 
миокарда, при назначении вера-
памила у 70% было отмечено их 
исчезновение [50]. Эти результаты 
были подтверждены и другими ра-
ботами [51].

…с нарушениями ритма
Наиболее часто наблюдаемыми 
и имеющими клиническое значе-
ние нарушениями ритма являются 
фибрилляция предсердий и жиз-
неугрожающие аритмии [52].
Фибрилляция предсердий. В  на-
стоящее время отсутствуют про-
спективные исследования, ре-
зультаты которых позволили бы 
разработать рекомендации по ве-
дению больных ГКМП с фибрил-
ляцией предсердий. Поэтому сов-
ременная тактика ведения таких 
больных в  основном строится 
на  стандартных рекомендаци-
ях, предложенных для пациентов 
с фибрилляцией предсердий дру-
гой этиологии [53–55]. 
Однако использование этих реко-
мендаций должно проводиться с уче-
том особенностей внутрисердечной 
и  центральной гемодинамики, то 
есть только при наличии выражен-
ной диастолической  дисфункции и 
обструкции выносящего тракта ЛЖ  
должны вноситься коррективы в так-
тику ведения пациентов.
Накопленный клинический опыт 
свидетельствует, что у  больных 
ГКМП с  редкими пароксизмами 
фибрилляции предсердий необхо-
димо стремиться к  максимально 
быстрому восстановлению синусо-
вого ритма. Для этого используются 
фармакологические или электричес-
кие кардиоверсии. При восстанов-
лении синусового ритма пациенты 
нуждаются в длительной профилак-
тической антиаритмической и анти-
коагулянтной терапии [56]. 
В ретроспективном исследовании 
больных ГКМП с  фибрилляцией 
предсердий продемонстрировано, 
что применение малых доз ами-
одарона с  целью профилактики 
пароксизмов фибрилляции пред-
сердий имеет существенные пре-
имущества перед применением 
бета-блокаторов, дигоксина, вера-
памила и препаратов IА и С клас-
са [54]. Эффективность и  безо-

пасность применения у  больных 
ГКМП антиаритмиков III класса 
(соталол) не установлены [53, 57, 
58]. 
Пациентам с ГКМП с персисти-
рующей формой фибрилляции 
предсердий, у которых, как пра-
вило, профилактическая антиа-
ритмическая терапия оказывает-
ся малоэффективной, показано 
медикаментозное лечение, на-
правленное на  поддержание 
оптимальной частоты сердеч-
ных сокращений – 55–60 ударов 
в минуту [22, 53, 57, 59]. Это чаще 
достигается при назначении бе-
та-блокаторов, верапамила, дил-
тиазема или амиодарона в  виде 
моно- или комбинированной 
терапии. Применение гликози-
дов, противопоказанных при 
обструктивной форме ГКМП, 
возможно у  пациентов без об-
струкции выносящего тракта ЛЖ 
и особенно в «конечной стадии» 
заболевания.
Суточное мониторирование элек-
трокардиограммы позволяет осу-
ществлять адекватный контроль 
эффективности проводимой те-
рапии. В  отношении больных 
тахикардией, резистентной к ме-
дикаментозной терапии, может 
обсуждаться вопрос о проведении 
радиочастотной абляции атрио-
вентрикулярного узла с  имплан-
тацией постоянного электрокар-
диостимулятора [53, 54]. 
Результаты многоцентрового 
исследования AFFIRM и  ряда 
других исследований свидетель-
ствуют, что выживаемость паци-
ентов с  фибрилляцией предсер-
дий и  оптимальным контролем 
частоты сердечных сокращений 
не  отличается от  таковой паци-
ентов с  синусовым ритмом [60, 
61]. Однако подобная закономер-
ность не характерна для больных 
ГКМП, поскольку установлено, 
что ежегодная смертность паци-
ентов с фибрилляцией предсердий 
выше, чем пациентов с синусовым 
ритмом (3 против 1%) [62]. 
Учитывая гемодинамические осо-
бенности, характерные для боль-
ных ГКМП, и плохой прогноз при 
персистировании фибрилляции 
предсердий, необходимо всеми до-

ступными средствами стремиться 
к  поддержанию синусового рит-
ма у данной категории пациентов 
[63]. 
Жизнеугрожающие нарушения 
ритма у  больных ГКМП служат 
основной причиной ВСС [64]. 
На  начальных этапах изучения 
ГКМП в  качестве профилактики 
развития ВСС большие надежды 
возлагались на  бета-блокаторы, 
верапамил и  антиаритмические 
препараты IА класса, такие как 
прокаинамид и хинидин. Однако 
ни  в одном исследовании не  бы-
ло доказано, что бета-блокаторы 
или верапамил способны снижать 
риск ВСС [47]. 
В  настоящее время в  качестве 
средства профилактики развития 
жизнеугрожающих нарушений 
ритма можно рассматривать толь-
ко амиодарон [65]. Однако лишь 
в  одном исследовании (ретрос-
пективном нерандомизирован-
ном с  историческим контролем), 
проведенном около 20 лет назад, 
было показано, что назначение 
амиодарона приводит к снижению 
риска ВСС [47]. В дальнейшем ни в 
одном из исследований подобных 
результатов получено не было. 
На данный момент единственным 
эффективным способом про-
филактики жизнеугрожающих 
нарушений ритма считается им-
плантация кардиовертера-дефиб-
риллятора [66, 67]. 
Тем не  менее существуют клини-
ческие ситуации, когда использо-
вание амиодарона становится не-
избежным. Так, психологическая 
незрелость пациентов детского 
возраста часто становится пре-
пятствием для имплантации кар-
диовертера-дефибриллятора [68]. 
Кроме того, социально-экономи-
ческие проблемы также могут быть 
непреодолимым барьером для про-
ведения этой процедуры. Лечение 
таких больных амиодароном мож-
но сравнить с терапией отчаяния.

Фармакотерапия хронической 
сердечной недостаточности 
у больных гипертрофической 
кардиомиопатией 
Учитывая диастолический вари-
ант развития ХСН при ГКМП, те-
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рапия данного состояния сложна. 
В настоящее время не существует 
четко сформулированных реко-
мендаций по  данному вопросу. 
Согласно рекомендациям ESC 
(2014) основными препаратами 
для лечения ХСН у  пациентов 
с необструктивными вариантами 
ГКМП являются бета-адренобло-
каторы, фенилалкиламины. Од-
нако терапия бета-адреноблока-
торами и антагонистами кальция 
не  влияет на  фиброз миокарда, 
который считается одной из  ос-
новных причин развития диасто-
лической ХСН при ГКМП [69]. 
Учитывая характер нарушений 
внутрисердечной гемодинамики, 
для лечения не могут быть исполь-
зованы периферические вазодила-
таторы, или препараты с положи-
тельным инотропным действием, 
которые наиболее часто применя-
ются для лечения ХСН при других 
нозологиях. Особенно трудно по-
добрать терапию пациентам с об-
структивными вариантами ГКМП, 
когда список необходимых для ле-
чения ХСН препаратов сводится 
к минимуму. Наиболее часто ис-
пользуется спиронолактон (Веро-
шпирон) с диуретиками, избегая 
при этом форсированного диуре-
за, в комплексе с основными фоно-
выми препаратами: бета-блокато-
рами, верапамилом, дилтиаземом, 
Кордароном – по показаниям. 
Сегодня для лечения ХСН у  па-
циентов с  необструктивными 
вариантами ГКМП допускается 
применение препаратов, блокиру-
ющих ренин-ангиотензин-альдо-
стероновую систему: ингибиторов 
ангиотензинпревращающего фер-
мента и антагонистов рецепторов 
ангиотензина. При этом у больных 
с  использованием стресс-тестов 
должна быть исключена даже ла-
тентная обструкция. 
Следует отметить, что данная 
группа препаратов приводит 
к  структурным изменениям ар-
териальной стенки, уменьшению 
гипертрофии гладкомышечных 
клеток и ограничению количест-
ва избыточного коллагена, то есть 
уменьшению степени фиброза. 
При необструктивных вариантах 
ГКМП ингибиторы ангиотензин-

превращающего фермента и анта-
гонисты рецепторов ангиотензи-
на являются препаратами первой 
линии для лечения ХСН – класс I, 
уровень доказательности А  [70] 
(28-Д). 
Согласно рекомендациям ESC 
(2014) назначение данных препа-
ратов соответствует IIB классу, 
уровню доказательности С  [71] 
(59-Д). 
Среди последних работ по оценке 
внутрисердечной гемодинамики 
и  эффективности лечения ХСН 
блокаторами ренин-ангиотен-
зин-альдостероновой системы 
у пациентов с необструктивными 
вариантами ГКМП следует выде-
лить работу А.Е. Демкиной [72], 
в которой автор на современном 
уровне оценивает внутрисердеч-
ную гемодинамику у  больных 
ГКМП при ХСН и  доказывает 
целесообразность и безопасность 
использования периндоприла 
(Престариума) в сочетании с бе-
та-адреноблокаторами. Так, уже 
через шесть месяцев терапии на-
блюдается улучшение диастоли-
ческой функции ЛЖ, уменьшение 
степени гипертрофии и  клини-
ческих симптомов ХСН.
Не следует забывать о профилак-
тике тромбоэмболических ос-
ложнений, свойственных ГКМП, 
проводить которую необходимо 
по общепризнанным схемам. 
Особое место занимает профилак-
тика инфекционного эндокардита, 
характерного для обструктивных 
вариантов заболевания и  проте-
кающего с  наиболее частым по-
ражением митрального клапана. 
Больные ГКМП имеют среднюю 
степень риска присоединения ин-
фекционного эндокардита. Реко-
мендации по  профилактическим 
мероприятиям аналогичны тако-
вым при врожденных и приобре-
тенных пороках сердца. 
Представляет интерес возмож-
ность применения при ГКМП 
класса брадикардитических селек-
тивных ингибиторов If-каналов 
синусового узла, в частности иваб-
радина (Кораксана). Согласно ана-
лизу литературы ивабрадин обла-
дает такими свойствами, которые 
позволяют рассчитывать на  до-

стижение клинического эффекта 
у больных ГКМП. В эксперимен-
тальных исследованиях проде-
монстрировано, что ивабрадин 
увеличивает продолжительность 
диастолы, улучшает заполнение 
ЛЖ и перфузию миокарда [73–75]. 
В  исследованиях, проведенных 
у больных со стенокардией напря-
жения, зафиксирован антианги-
нальный эффект ивабрадина [76]. 
Это послужило предпосылкой для 
проведения ряда исследований 
по изучению эффективности Ко-
раксана у больных ГКМП. 
В работе И.В. Маркеловой (2010) 
отмечено, что у  больных ГКМП 
отрицательный хронотропный 
эффект селективного ингибитора 
If-каналов синусового узла ивабра-
дина (Кораксана) при физической 
нагрузке выражен в  значительно 
большей степени, чем в  покое, а 
терапия препаратом сопровож-
дается достоверным повышени-
ем толерантности к  физической 
нагрузке и  препятствует неадек-
ватному снижению уровня арте-
риального давления при нагрузке 
[77]. Больным ГКМП с сохранен-
ным синусовым ритмом рекомен-
дуется монотерапия Кораксаном 
в дозе 7,5 мг два раза в день. Ко-
раксан может быть назначен при 
непереносимости бета-блокаторов 
и верапамила и в качестве препа-
рата выбора.

Заключение
Для правильного выбора медика-
ментозной терапии ГКМП необ-
ходимо ориентироваться на при-
нципы персонифицированной 
и  доказательной медицины, то 
есть следует учитывать формы, 
вариант течения ГКМП, риск ВСС 
и характер прогностических кри-
териев. Согласно существующим 
критериям и  показаниям четко 
определять необходимость/по-
казания к проведению интервен-
ционных и оперативных методов 
лечения, не откладывая решение 
этого вопроса, так как при данном 
заболевании неправильный стра-
тегический выбор может стоить 
жизни пациенту, привести к ВСС, 
в том числе у пациентов детского 
и молодого возраста.  
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Hypertrophic Cardiomyopathy: Forms and Course, Approaches to Medical Therapy 
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Hypertrophic cardiomyopathy (HTCM) still retains its relevance given its prevalence (1:500) and risk of sudden 
cardiac death (SCD) in young working age persons. In connection with this, a search for additional clinical, 
instrumental and genetic markers, environmental factors able to in� uence development of clinical variant 
of HTCM, SCD risk and general prognosis is of great interest. Moreover, molecular and genetic characteristics 
of the disease require further investigation. A uni� ed nomenclature on various variants and forms of HTCM 
is necessary to formulate management of patients and assess results from multi-center studies.
Key words: hypertrophic cardiomyopathy, variants of disease course, prognosis, medical therapy

Тема номера: сердечно-сосудистые осложнения 
у пациентов с эндокринными патологиями


