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22 декабря 2020 г. в журнале Circulation опубли-
ковали новые рекомендации Американской 
ассоциации сердца / Американского колледжа 
кардиологии по диагностике и лечению паци-
ентов с гипертрофической кардиомиопатией. 
Наиболее важные изменения коснулись фарма-
кологических и инвазивных методов лечения 
симптоматических пациентов с обструкцией 
выходного отдела левого желудочка. С учетом 
последних клинических исследований расши-
рены показания к инвазивным методам лече-
ния: септальной миоэктомии и спиртовой сеп-
тальной аблации. Отдельный раздел посвящен 
тактике ведения больных необструктивной 
гипертрофической кардиомиопатией с сохра-
ненной фракцией выброса левого желудочка. 
Изменены рекомендации для пациентов с ги-
пертрофической кардиомиопатией и фибрил-
ляцией предсердий, желудочковыми аритмия-
ми, выраженной сердечной недостаточностью.
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Актуальность

22 декабря 2020 г. в журнале Circulation опублико-
вали новые рекомендации Американской ассоциации 
сердца (англ. American Heart Association, AHA) / Аме-
риканского колледжа кардиологии (англ. American 
College of Cardiology, ACC) по диагностике и лечению 
пациентов с гипертрофической кардиомиопатией 
(ГКМП) [1]. Наиболее важные изменения коснулись 
фармакологических и инвазивных методов лечения 
симптоматических пациентов с обструкцией выходно-
го отдела левого желудочка (ВОЛЖ). С учетом послед-
них клинических исследований расширены показания 
к инвазивным методам лечения: септальной миоэкто-
мии и спиртовой септальной аблации (таблица). От-
дельный раздел посвящен тактике ведения больных 
необструктивной ГКМП с сохраненной фракцией вы-
броса левого желудочка (ФВЛЖ). Изменены рекомен-
дации для пациентов с ГКМП и фибрилляцией пред-
сердий (ФП), желудочковыми аритмиями, выраженной 
сердечной недостаточностью (СН).

Фармакологические методы лечения 
симптоматических пациентов  
с обструктивной гипертрофической 
кардиомиопатией

Так как нет данных, что лекарственная терапия из-
меняет естественное течение ГКМП, основная роль 
фармакологической терапии заключается в устра-
нении симптомов обструкции ВОЛЖ: одышки при 
физической нагрузке, боли в грудной клетке и синко-
пальных состояний. Бета-блокаторы были первыми 
изучаемыми препаратами для лечения обструкции 
ВОЛЖ и считаются терапией первой линии (класс 1, 
уровень В-NR). Аналогичные рекомендации встреча-
ются в руководстве Европейского общества кардио
логов (англ. European Society of Cardiology, ESC) по 
диагностике и лечению ГКМП 2014 г. [2]. Эффективная 
альтернатива бета-блокаторам — блокаторы каль-
циевых каналов: верапамил (класс 1, уровень B-NR) 
и дилтиазем (класс 1, уровень C-LD). Для рефрактер-
ных к ним пациентов следующим шагом могут быть 
дизопирамид или септальная редукция: септаль-
ная миоэктомия или спиртовая септальная аблация 
(класс 1, уровень B-NR). Другой ключевой момент 
в лечении симптомов ГКМП — отказ от препаратов, 
которые усугубляют обструкцию ВОЛЖ: дигидро-
пиридиновых блокаторов кальциевых каналов, ин-
гибиторов ангиотензинпревращающего фермента, 
блокаторов рецепторов ангиотензина и диуретиков 

в высоких дозировках (класс 2b, уровень C-EO). Нет 
данных о новом ингибиторе сердечного миозина ма-
вакамтене. По результатам многоцентрового двойно-
го слепого плацебо-контролируемого исследования 
MAVERICK-HCM мавакамтен эффективен и безопасен 
при ГКМП без обструкции ВОЛЖ [3]. Рандомизирован-
ное двойное слепое плацебо-контролируемое иссле-
дование EXPLORER-HCM показало, что препарат улуч-
шает переносимость физических нагрузок, устраняет 
обструкцию ВОЛЖ и снижает симптомы СН у пациен-
тов с обструктивной ГКМП [4]. Ожидаются результаты 
исследования VALOR-HCM об использовании мава-
камтена у пациентов с симптоматической обструктив-
ной ГКМП, которым показана септальная редукция.

Инвазивные методы лечения 
симптоматических пациентов  
с обструктивной гипертрофической 
кардиомиопатией

Септальная редукция, выполняемая опытными 
хирургами в специализированных центрах (табли-
ца), показана, когда сохраняются выраженные сим-
птомы обструкции ВОЛЖ, несмотря на максимально 
переносимую медикаментозную терапию (класс 1, 
уровень В-NR), уровень доказательности повысили 
с C (консенсус) на В-NR (нерандомизированное иссле-
дование). Трансаортальная расширенная септальная 
миоэктомия подходит широкому профилю пациен-
тов с обструкцией ВОЛЖ. У симптомных больных об-
структивной ГКМП с сопутствующим сердечно-сосу-
дистым заболеванием, требующим хирургического 
лечения (ФП, ишемическая болезнь сердца, органи-
ческое клапанное поражение и другие), с помощью 
септальной миоэктомии можно скорректировать все 
структурные и / или функциональные нарушения за 
одну процедуру (класс 1, уровень В-NR). Методы мио
эктомии эволюционируют и позволяют устранять 
обструкцию на любом уровне ВОЛЖ с летальностью 
менее 1 % и клиническим успехом более 90 % [5]. 
Хотя большинство пациентов с показаниями к сеп-
тальной редукции имеют выраженные симптомы СН 
(III–IV функциональный класс по классификации Нью-
Йоркской ассоциации кардиологов (англ. New York 
Heart Association)), при менее выраженных симптомах  
(II функциональный класс по классификации Нью-
Йоркской ассоциации кардиологов), но значи-
тельных нарушениях гемодинамики (тяжелой 
прогрессирующей легочной гипертензии, дилата-
ции левого предсердия с эпизодом ФП, задокумен-
тированном нарушении физической активности, 
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градиенте на уровне ВОЛЖ более 100 мм рт. ст. у де-
тей и молодых людей) можно проводить септаль-
ную миоэктомию для устранения обструкции ВОЛЖ 
(класс 2b, уровень В-NR). Некоторым пациентам с об-
струкцией ВОЛЖ и выраженными симптомами СН вы-
полняют септальную редукцию вместо эскалации 
медикаментозной терапии после информирования 
об эффективности и безопасности процедуры (класс 
2b, уровень C-LD). В предыдущих рекомендациях AHA 

/ ACC септальная редукция была показана пациентам 
с наиболее выраженными симптомами, поскольку 
периоперационная летальность составляла 5–10 % 
[6]. Не доказана польза септальной редукции при 
асимптомном течении и нормальной толерантно-
сти к физической нагрузке или симптомах, которые 
устраняются медикаментозной терапией. Согласно 
рекомендациям ESC 2014 г. протезирование митраль-
ного клапана можно выполнять при систолическом 

Рекомендации
AHA / ACC 2011 г. [6] ESC 2014 г. [2] AHA / ACC 2020 г. [1]

Класс Уровень Класс Уровень Класс Уровень

Септальная редукция в специализированном центре 
при обструктивной ГКМП и симптомах, несмотря  
на консервативную терапию

1 С 1 В 1 В

Внутривенное введение фенилэфрина отдельно или  
в комбинации с бета-блокаторами при обструктивной 
ГКМП и острой гипотонии, которые не реагируют  
на увеличение объема

1 В Нет данных 1 С

Хирургическая миоэктомия при обструктивной ГКМП  
с сопутствующей сердечно-сосудистой патологией,  
требующей хирургического лечения

Нет данных 1 С 1 В

Спиртовая септальная аблация при противопоказаниях 
к хирургической миоэктомии из-за сопутствующей  
патологии или возраста

2а В Нет данных 1 С

Хирургическая миоэктомия с клиникой СН  
(II–IV функциональный класс по классификации  
Нью-Йоркской ассоциации кардиологов): 
а) при выраженной легочной гипертензии,  
связанной с обструкцией ВОЛЖ;
б) дилатации левого предсердия  
и ≥ 1 симптоматического пароксизма ФП;
в) плохой переносимости физических нагрузок  
по данным тредмил-теста;
г) детском или молодом возрасте и градиенте  
на уровне ВОЛЖ > 100 мм рт. ст.

Нет данных Нет данных 2b В

Септальная редукция как альтернатива эскалации  
медикаментозной терапии при выраженных симптомах 
обструктивной ГКМП

Нет данных Нет данных 2b С

Аблация во время септальной миоэктомии при ГКМП и ФП 2а С 2b С 2а В

Трансплантация сердца при ГКМП и симптоматических 
желудочковых тахиаритмиях, рефрактерных  
к медикаментозной терапии

Нет данных 2а В 1 В

Трансплантация сердца при ГКМП и выраженной СН  
с ФВЛЖ < 50 % 1 В 2а В 1 С

Примечание. AHA — Американская ассоциация сердца (англ. American Heart Association); ACC — Американский колледж кардиологии 
(англ. American College of Cardiology); ESC — Европейское общество кардиологов (англ. European Society of Cardiology);  
ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия; СН — сердечная недостаточность; ВОЛЖ — выходной отдел левого желудочка;  
ФП — фибрилляция предсердий; ФВЛЖ — фракция выброса левого желудочка.
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градиенте на уровне ВОЛЖ более 50 мм рт. ст. и диа-
метре межжелудочковой перегородки менее 16 мм 
(класс 2b, уровень С) [2]. Тем не менее по рекоменда-
циям AHA / ACC 2011 [6] и 2020 гг. [1] эта операция не 
должна быть единственным показанием для лечения 
обструкции ВОЛЖ. Протезирование митрального 
клапана хоть и устраняет переднее систолическое 
движение (англ. systolic anterior motion, SAM-син-
дром), связанную с ним митральную недостаточность 
и обструкцию ВОЛЖ, увеличивает госпитальную ле-
тальность и время госпитализации по сравнению 
с изолированной септальной миоэктомией [7]. Кроме 
того, если во время септальной миоэктомии показа-
но вмешательство на митральном клапане из-за ор-
ганических поражений, следует выполнить клапано-
сохраняющую процедуру, а не протезирование, так 
как отдаленная выживаемость у пациентов с протези-
рованием ниже [8].

Тактика ведения пациентов  
с необструктивной гипертрофической 
кардиомиопатией и сохраненной 
фракцией выброса

В рекомендациях AHA / ACC 2020 г. отдельно рассмо-
трена тактика ведения больных необструктивной ГКМП 
с сохраненной ФВЛЖ. Общий риск летальности, свя-
занный с ГКМП, одинаков для пациентов с обструкцией 
ВОЛЖ и без нее [9]. Нет проспективных исследований 
отдаленных результатов приема препаратов при необ-
структивной ГКМП. Аналогично рекомендациям по так-
тике ведения больных обструктивной ГКМП бета-блока-
торы и недигидропиридиновые блокаторы кальциевых 
каналов являются терапией первой линии для пациен-
тов с необструктивной ГКМП и сохраненной ФВЛЖ, сте-
нокардией напряжения и / или одышкой (класс 1, уро-
вень C-LD). Петлевые или тиазидные диуретики можно 
использовать для уменьшения одышки и перегрузки 
объемом при необструктивной ГКМП (класс 2а, уровень 
C-EO). Хотя несколько пилотных исследований пока-
зали, что блокаторы рецепторов ангиотензина и инги-
биторы ангиотензинпревращающего фермента могут 
улучшать структуру и функцию миокарда, по данным 
более крупного плацебо-контролируемого исследова-
ния с участием 124 пациентов с необструктивной и об-
структивной ГКМП (112 с градиентом в выходном тракте 
левого желудочка < 30 мм рт. ст.), лозартан не имеет пре-
имуществ, по сравнению с плацебо, в отношении массы 
левого желудочка (ЛЖ), фиброза или функционального 
класса СН [10]. Однако препарат не показал клиниче-
ских побочных эффектов и при необходимости может 

быть назначен по другим показаниям (класс 2b, уровень 
C-LD). Пациенты с обширной апикальной гипертрофи-
ей, распространяющейся на средние отделы ЛЖ, могут 
иметь сниженный конечный диастолический объем ЛЖ 
и тяжелую диастолическую дисфункцию. Трансапикаль-
ная миоэктомия, увеличивающая полость ЛЖ, признана 
безопасной и эффективной для элиминации симпто-
мов: повышения ударного объема и снижения конеч-
ного диастолического давления ЛЖ (класс 2b, уровень 
C-LD). Хотя опубликован опыт только одного центра 
(Клиники Майо), данный хирургический подход можно 
применять для редкой подгруппы больных необструк-
тивной ГКМП с выраженными симптомами, несмотря на 
оптимальную медикаментозную терапию, и небольшой 
полостью левого желудочка [11].

Тактика ведения пациентов  
с гипертрофической кардиомиопатией 
и фибрилляцией предсердий

Сочетание ГКМП и ФП дает высокий риск тромбо-
эмболических осложнений, хотя рандомизированные 
клинические исследования по этой проблеме отсут-
ствуют. Антикоагулянты, особенно варфарин с целе-
вым международным нормализованным отношени-
ем 2–3, снижают риск инсульта, но прямые оральные 
антикоагулянты не менее эффективны, имеют до-
полнительные преимущества, такие как повышение 
комплаенса и удовлетворительные долгосрочные ре-
зультаты, и, в отличие от предыдущих рекомендаций 
AHA / ACC 2011 г. [6] и действующих рекомендаций ESC 
2014 г. [2], рассматриваются в качестве терапии пер-
вой линии у пациентов с ГКМП и симптоматической 
ФП (класс 1, уровень В-NR). Более длительные эпизоды 
ФП связаны с наибольшим риском. По данным I.C. Van 
Gelder и соавт., только эпизоды более 24 ч повышают 
риск [12]. Таким образом, при асимптомной ФП с эпи-
зодами продолжительнее суток рекомендуются анти-
коагулянтная терапия независимо от показателя шка-
лы CHA2DS2-VASc и прямые оральные антикоагулянты 
в качестве терапии первой линии (класс 1, уровень 
C-LD). Из-за плохой переносимости ФП пациентами 
с ГКМП для них часто выбирают стратегию контро
ля частоты сердечных сокращений, эффективность 
которой подтвердили более поздние исследования 
[13]. При контроле частоты сердечных сокращений 
(например, из-за выбора пациента, неэффективности 
или непереносимости антиаритмического препарата) 
рекомендованы недигидропиридиновые блокаторы 
кальциевых каналов, бета-блокаторы или их комбина-
ция (класс 1, уровень C-LD).
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Катетерная аблация играет важную роль в лечении 
ФП и трепетания предсердий (класс 2a, уровень B-NR). 
Опубликованы метаанализы, оценивающие результат 
лечения ГКМП у пациентов, перенесших катетерную 
аблацию по поводу лекарственно-рефрактерной ФП, 
в том числе исследование, в котором сравнивали кате-
терную аблацию у пациентов с ГКМП и без таковой [14]. 
Результаты в первой группе менее благоприятные: 
вдвое более высокий риск рецидива, более частая 
необходимость повторных процедур и применения 
антиаритмических препаратов [15]. Это объясняет-
ся тем, что пациенты с ГКМП имеют большую степень 
электрофизиологического и структурного ремодели-
рования. Ввиду меньшей эффективности катетерной 
аблации при ГКМП, по сравнению с общей популяцией 
ФП, хирургическая аблация является потенциальным 
вариантом, особенно для пациентов с показанием 
к септальной миоэктомии. Исследование, оцениваю-
щее сопутствующую аблацию по поводу ФП во время 
септальной миоэктомии, с участием 45 пациентов про-
демонстрировало свободу от ФП 100, 89 и 78 % через 
6 мес., 1 и 2 года соответственно при отсутствии пери
операционной летальности [16].

Тактика ведения пациентов  
с гипертрофической кардиомиопатией 
и желудочковыми аритмиями

Направлять на трансплантацию необходи-
мо в соответствии с действующими рекоменда-
циями (класс 1, уровень B-NR). В исследовании 
OPTIC (англ. Optimal Pharmacological Therapy in 
Cardioverter Defibrillator Patients — Оптимальная 
фармакологическая терапия у пациентов с кардио
вертером-дефибриллятором) 412 пациентов с за-
документированными желудочковыми аритмиями 
рандомизировали на 3 группы: амиодарон и бета-
блокаторы, соталол и только бета-блокаторы [17]. 
Амиодарон оказался наиболее эффективным, но 
за счет увеличения побочных эффектов. По дан-
ным обсервационного исследования с участием 
30 пациентов, препарат III класса дофетилид сни-
жал количество имплантируемых кардиоверте-
ров-дефибрилляторов даже после того, как дру-
гие препараты оказались неэффективными [18]. 
Метаанализ 8 исследований (2 268 пациентов) 
подтвердил преимущество антиаритмической ле-
карственной терапии, обусловленной в основном 
амиодароном, без влияния на общую выживае-
мость [19]. У педиатрической группы больных ГКМП 
рецидивирующие эпизоды желудочковой тахи-

кардии обычно лечат бета-блокаторами в качестве 
терапии первой линии. Имплантируемый кардио-
вертер-дефибриллятор предотвращает внезапную 
сердечную смерть и улучшает выживаемость па-
циентов с ГКМП [20]. По данным M. Igarashi и соавт. 
[21], S.R. Dukkipati и соавт. [22], которые оценивали 
эффективность аблации при ГКМП в сочетании 
с желудочковой тахикардией, комбинированная 
эпикардиальная и эндокардиальная аблация без-
опасна и эффективна для лечения мономорфной 
желудочковой тахикардии, резистентной к анти
аритмическим препаратам и оптимальной работе 
имплантируемого кардиовертера-дефибриллятора 
(класс 2a, уровень C-LD).

Тактика ведения пациентов  
с гипертрофической кардиомиопатией  
и выраженной сердечной недостаточностью

Нет данных рандомизированных клинических ис-
следований по лечению ГКМП в сочетании с выражен-
ной СН. В рандомизированных клинических иссле-
дованиях у пациентов с ГКМП и нормальной ФВЛЖ ни 
лозартан, ни спиронолактон не влияли на маркеры 
фиброза миокарда, размеры ЛЖ, ФВЛЖ или симптомы 
[23; 24]. Обсервационные исследования показывают 
худшую выживаемость пациентов с ГКМП и ФВЛЖ ниже 
50 %, в сравнении с больными с сохраненной ФВЛЖ 
и пациентами с дилатационной кардиомиопатией, не-
зависимо от дилатации ЛЖ [5]. Снижение ФВЛЖ при 
ГКМП встречается примерно в 5 % случаев, и необходи-
мо найти другие потенциальные причины дисфункции 
ЛЖ: ишемическая болезнь сердца, клапанные пороки, 
метаболические нарушения (класс 1, уровень C-LD). 
Направлять на трансплантацию необходимо в соответ-
ствии с действующими рекомендациями (класс 1, уро-
вень B-NR). После включения в список для трансплан-
тации пациенты с ГКМП могут иметь более высокую 
смертность в листе ожидания, по сравнению с боль-
ными дилатационной кардиомиопатией, что частично 
связано с меньшим использованием механической 
поддержки кровообращения. Пациенты с ГКМП тради-
ционно не подходили для левожелудочкового обхода 
из-за небольшой полости ЛЖ и относительно сохра-
ненной ФВЛЖ. Тем не менее механическая поддержка 
кровообращения с помощью левожелудочкового об-
хода приводит к приемлемым результатам у пациентов 
с ГКМП (класс 2а, уровень B-NR) [25]. Ретроспективное 
исследование с участием 706 больных показало сни-
жение смертности на 68 % в течение 5 лет у пациентов  
с необструктивной ГКМП и имплантированным кардио
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вертером-дефибриллятором [26]. Профилактическая 
имплантация кардиовертера-дефибриллятора — об-
щепринятая клиническая практика при ГКМП и систо-
лической дисфункции (ФВЛЖ ≤ 50 %) (класс 2а, уровень 
C-LD). Ресинхронизирующая терапия применяется для 
уменьшения симптомов, количества госпитализаций, 
связанных с СН, и увеличения выживаемости пациен-
тов с ФВЛЖ ≤ 35 % и блокадой левой ножки пучка Гиса 
с продолжительностью комплекса QRS ≥ 150 мс (класс 
2а, уровень C-LD). Хотя нет данных об эффективности 
этого метода для пациентов с ГКМП и сниженной ФВЛЖ, 
ресинхронизирующая терапия может уменьшить сим-
птоматику и размеры левого желудочка.

Заключение

В рекомендациях 2020 г. рассмотрены новые такти-
ки ведения пациентов с ГКМП, ассоциированных с раз-
личными клиническими ситуациями на основании 
клинических исследований. Несмотря на ограничения 
части исследований (небольшой период наблюдения, 
малое количество пациентов, обсервационный или 
ретроспективный характер), рекомендации улучшают 
стратегии для больных ГКМП. Результаты продолжаю-
щихся исследований позволят безопаснее и эффектив-
нее вести пациентов с ГКМП, а также пересмотреть ре-
комендации, полученные на основе изучения общей 
популяции пациентов. На наш взгляд, рекомендации 
лимитированы относительно хирургических страте-
гий, например выбора сопутствующей пластики ми-
трального клапана или схем аблаций при септальной 
миоэктомии, а также использования мавакамтена, что 
может служить предметом последующих исследова-
ний. Рекомендации будут полезны для диагностики 
и лечения пациентов с ГКМП не только сотрудникам 
специализированных центров, но и врачам любого 
другого профиля. 
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On 22 December 2020, Circulation published the new American College of Cardiology / American Heart Association 
guidelines for the diagnosis and treatment of patients with hypertrophic cardiomyopathy. The most important guidelines 
were those concerning pharmacological and invasive methods of treating symptomatic patients with obstruction of the 
left ventricular outlet. Considering the most recent clinical studies, the indications for invasive methods of treatment have 
expanded to include septal myectomy and alcohol septal ablation. A separate section in the guidelines has been devoted 
to the management of non-obstructive hypertrophic cardiomyopathy with preserved left ventricular ejection fraction. The 
recommendations for patients with hypertrophic cardiomyopathy with atrial fibrillation, ventricular arrhythmias and severe 
heart failure have been revised.
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