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Эпидемиология

В эпидемиологическом кросс-секционном исследовании 
CARDIA на репрезентативной выборке из 4 111 субъектов 
(население 4 крупных городов США) продемонстрировали 
распространенность гипертрофической кардиомиопатии 
(ГКМП), которая составила 2:1 000 (два больных ГКМП на 
1 тыс. населения) [1]. В серии аналогичных популяционных 
исследований показали сходные результаты [2–10]. Дости-
жением последних лет является когортное исследование 
большой популяции пациентов с ГКМП, в котором иденти-
фицировали взаимосвязь градиентов в выходном тракте ле-
вого желудочка (ВТЛЖ) и сердечно-сосудистых событий. 
Это была работа Maron B.J. и коллег, в которой оценивали 
отдаленные исходы более 1 100 пациентов с ГКМП и уста-
новили значимую корреляционную связь между одномомен-
тным пиковым градиентом более 30 мм рт. ст. и негативны-
ми сердечно-сосудистыми событиями [11].

Первые упоминания

Трех пациентов с патологией, которую называют 
гипертрофической кардиомиопатией, описали фран-

цузские доктора еще в 1860-х гг. [12–14]. Патолог 
Liouville H. в протоколе аутопсии отметил следующее: 
«…левый желудочек увеличен, и стенки его толстые. 
Имеет место концентрическая гипертрофия 3,5–4,0 см 
в толщину. При введении указательного пальца из же-
лудочка в выходной тракт, он плотно зажимается мио-
кардом на 1 см ниже аортального клапана. Аортальный 
клапан не выглядит стенозированным или кальцифици-
рованным. При введении большого пальца со стороны 
аортального клапана в выходной тракт левого желу-
дочка не удается достичь указательного пальца, вве-
денного с противоположной стороны. Это, по моему 
впечатлению, происходит из-за обструкции, вызван-
ной утолщенным миокардом ниже уровня аортально-
го клапана [12]». Описание Liouville H., включающее 
комбинацию гипертрофии миокарда левого желудоч-
ка и мышечного субаортального стеноза, не оставляет 
сомнения, что пациентка страдала гипертрофической 
кардиомиопатией [12].

Hallopeau F. в 1869 г. описал 69-летнего мужчину, 
на аутопсии у которого выявили мышечный вал, вы-
ступающий в выходной тракт левого желудочка, а 
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также склеротически измененную переднюю створ-
ку митрального клапана [14].

В 1907 г. немецкий патолог Schminke A. сообщил: 
«…первичная гипертрофия, вызывая обструкцию 
выходного тракта левого желудочка, обусловлива-
ет возникновение вторичной гипертрофии непос-
редственно миокарда левого желудочка». Он пред-
положил, что септальная гипертрофия приводит к 
мышечной обструкции, которая провоцирует еще 
большую гипертрофию [15].

В 1944 г. Levy R.L. и von Glahn W.C. опубликовали 
важную статью «Сердечная гипертрофия, вызванная 
неизвестной причиной». В ней представлены 10 на-
блюдений с описанием клиники гипертрофической 
кардиомиопатии, данными электрокардиографии, 
рентгенографии грудной клетки и затем аутопсии. 
Стоит отметить, что 3 из 10 пациентов умерли вне-
запно. На аутопсии во всех случаях имелась выра-
женная гипертрофия миокарда левого желудочка 
[16].

В 1949 г. Evans W. обнаружил в 2 семьях 5 пациен-
тов с выраженной гипертрофией миокарда ЛЖ, что 
назвал «семейной кардиомегалией» [17].

В 1957 г. Brock R.C. впервые предположил, что 
обструкция в ВТЛЖ может также быть ниже аор-
тального клапана и связана с мышечной субаор-
тальной гипертрофией. В дальнейшем он назвал это 
состояние «функциональной обструкцией левого 
желудочка» и «приобретенным подаортальным сте-
нозом» [18].

Годом позднее патолог Teare D. описал 9 относи-
тельно молодых пациентов с массивной гипертро-
фией, выявленной на секции. При этом 7 из 9 паци-
ентов умерли внезапно. В описании автор впервые 
употребил термины «асимметричная гипертрофия 
сердца» и «мышечная гамартома» [19].

В 1958 г. Morrow A.G. и Braunwald E. на практике 
увидели персистирующий градиент давления в вы-
ходном тракте левого желудочка с субаортальной 
гипертрофией. Они описали двух пациентов с выра-
женной одышкой и стенокардией, которые имели 
высокие значения разницы пикового давления меж-
ду аортой и ЛЖ на подклапанном уровне. Предпо-
лагалось, что это относительно редкая врожденная 
аномалия: дискретная подклапанная мембрана. Од-
нако на операции доктор Morrow A.G. не увидел 
никакой мембраны, хотя отметил, что ВТЛЖ был 
гипертрофированным. Обсудив сложившуюся ситу-
ацию, Morrow A.G. и Braunwald E. решили измерить 
градиент на «заведенном» сердце после восстанов-
ления гемодинамики и отключения от аппарата ис-
кусственного кровообращения. Они обнаружили, 
что обструкция и высокие значения разницы дав-
ления между ЛЖ и аортой сохранялись, и пришли 

к выводу, что столкнулись с «новой» патологией. 
Авторы решили, что эти высокие градиенты до и 
после операции можно объяснить исключительно 
субаортальной мышечной гипертрофией [20]. Сам 
же Morrow A.G. дал описание находке на операции: 
«…Пальцем, введенным в выходной тракт левого 
желудочка, ощущается полусферическая мышечная 
масса, контракционно сжимающаяся во время систо-
лы…» [21].

Исследования патофизиологии 
и диагностика гипертрофической 
кардиомиопатии

В 1959–1965 гг. начался новый этап данной нозо-
логии: группы Braunwald E. и Wigle E.D. начали иссле-
дование патофизиологии динамической обструкции, 
выполняя провокационные пробы (проба Вальсаль-
вы) и вводя пациентам различные фармакологичес-
кие агенты, такие как изопротеренол (адреномиме-
тик) и нитроглицерин, с целью установить эффекты 
этих проб и агентов на выраженность градиентов в 
ВТЛЖ. Установлено, что проба Вальсальвы, нитрог-
лицерин, изопротеренол способствуют росту гради-
ента в выходном тракте левого желудочка [22, 23]. 
Учитывая гемодинамические эффекты адреноми-
метиков, предположили, что адреноблокада может 
устранить или уменьшить выраженность обструкции.

В 1961 г. Brockenbrough N. описал важнейший в 
диагностике динамической обструкции ВТЛЖ фе-
номен отсутствия прироста пульсового давления на 
преждевременную контракцию желудочка. В лите-
ратуре закрепился термин «признак Brockenbrough», 
или «симптом Brockenbrough – Braunwald – Morrow» 
[24].

В 1962 г. шотландский фармаколог Black J. разра-
ботал первый препарат из группы b-блокаторов – 
пронеталол (в последующем пропранолол), за что 
получил Нобелевскую премию. Вскоре Braunwald Е. 
и Harrison D.C. изучили эффекты данного лекарства 
на пациентах с гипертрофическим субаортальным 
стенозом. Продемонстрировали снижение прово-
цируемой и выраженной обструкции на фоне внут-
ривенного введения данного препарата [25]. Обна-
деживающие результаты исследования позволили 
утвердить группу препаратов b-блокаторов в качест-
ве стандарта терапии в данном пуле больных.

В 1962 г. Braunwald E. и коллеги опубликовали на-
блюдение 27 пациентов с проявлениями динамичес-
кой обструкции выходного отдела левого желудоч-
ка и предложили расширенную концепцию нового 
заболевания – «гипертрофического субаортального 
стеноза» [26].

© Каштанов М.Г. и соавт., 2016
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В 1966 г. на ежегодном съезде Американской ас-
социации сердца (American Heart Association, AHA) 
впервые возникла полемика относительно патофи-
зиологии обструкции ВТЛЖ. Годом ранее Criley M. 
опубликовал статью, в которой описал 7 пациентов 
с высокими градиентами в ВТЛЖ, при этом на вент-
рикулографии не отмечалось сужения в этом отделе. 
Проведя экспериментальную работу на животных, 
автор пришел к выводу, что высокие градиенты, ве-
роятно, ассоциированы с быстрым сокращением и 
облитерацией гипертрофированного левого желу-
дочка в раннюю систолу, а также сворачиванием ка-
тетера в ЛЖ, а не с обструкцией в выходном отде-
ле, как было описано ранее [27]. Автор обосновывал 
точку зрения следующим утверждением: «…если 
обструкция ответственна за развитие градиента в 
ВТЛЖ, то следует ожидать замедления опорожне-
ния желудочка, а мы видим напротив усиление, уско-
рение выброса…» [28]. Спор по поводу патофизи-
ологии данной находки стал предметом дискуссий. 
В результате кардиологическое сообщество долгое 
время не принимало миэктомию как опцию лечения 
данной когорты больных.

В 1969–1972 гг. появилась эхокардиография, и не-
сколько научных групп заложили фундаментальные 
основы неинвазивной диагностики данной патологии.

В 1969 г. Shah P.M. описывал феномен передне-
систолического движения митральной створки у 6 
пациентов с обструктивной гипертрофической кар-
диомиопатией и отметил, что митрально-септальный 
контакт составлял 60% периода изгнания [29, 30]. 
Переднесистолическое движение и митрально-сеп-
тальный контакт чаще всего происходили за счет 
края передней створки митрального клапана (у неко-
торых пациентов за счет задней створки) [29, 30].

Abbassi A.S. в 1972 г. продемонстрировал асси-
метричную гипертрофию миокарда, и соотношение 
межжелудочковой перегородки к задней стенке ле-
вого желудочка было не менее 2,0 [31, 32].

Maron B.J. в 1977–1978 гг. выявил, что пороговым 
значением соотношения межжелудочковой перего-
родки и задней стенки ЛЖ для диагностики гипер-
трофической кардиомиопатии следует считать 1,3, а 
не 2,0, как предполагалось ранее [33–35].

Henry W.L. и коллеги годом позднее опубликова-
ли работу, подтверждающую, что градиент в ВТЛЖ 
вызван сближением передней митральной створки и 
межжелудочковой перегородки. Также был описан 
индекс обструкции (соотношение между продолжи-
тельностью митрально-септального контакта и сред-
ней митрально-септальной дистанцией), который 
обладал высокой степенью корреляции с инвазивно 
измеренным провоцируемым градиентом в выход-
ном тракте левого желудочка [36].

До 1979 г. не был определен термин, в литерату-
ре встречалось около 100 названий, описывающих 
эту патологию. Вероятно, появление эхокардиогра-
фии, позволившее установить также необструктив-
ные формы болезни, стало основой для конверсии 
номенклатуры от наименований, подчеркивающих 
факт обструкции, таких как «идиопатический ги-
пертрофический субаортальный стеноз» и «гипер-
трофическая обструктивная кардиопатия», к более 
приемлемому термину «гипертрофическая карди-
омиопатия», предложенному Maron B.J. и закрепив-
шемуся в современной литературе и повседневной 
практике [37].

В 1981 г. Maron B.J. опубликовал статью, в которой 
описал 4 морфологических паттерна гипертрофи-
ческой кардиомиопатии, базируясь на эхокардио
графическом исследовании 125 последовательных 
пациентов с ГКМП. Тип 1: передняя порция межже-
лудочковой перегородки. Тип II: вся межжелудоч-
ковая перегородка, но не свободная стенка левого 
желудочка. Тип III (наиболее часто встречающийся): 
большая часть межжелудочковой перегородки и 
свободной стенки левого желудочка. Тип IV: любые 
участки левого желудочка, но не базальная порция 
межжелудочковой перегородки. Хотя гипертрофия 
ЛЖ в большинстве случаев была ассиметричной и 
зачастую вовлекалась значительная часть миокарда 
левого желудочка, задняя стенка ЛЖ нередко оста-
валась интактной [38].

В начале 1990-х гг. с внедрением допплеровских 
методов появились публикации, описывающие раз-
личные эхокардиографические проявления ГКМП, 
которые предоставили исчерпывающие доказатель-
ства истинности обструкции и градиентов в ВТЛЖ. 
Основные выводы этих исследований:

1) Левый желудочек не высвобождается от кро-
ви в среднюю/позднюю систолу после ранней быс-
трой фазы систолы, большая часть ударного выброса 
(около 50%) остается в желудочке и выбрасывается, 
когда возникает градиент, механически препятству-
ющий ее выходу за счет митрально-септального кон-
такта; ранний и более пролонгированный митрально-
септальный контакт вызывает большую обструкцию.

2) SAM-феномен – первичное событие, которое 
не возникает вследствие облитерации полости лево-
го желудочка.

3) Кровоток в течение систолы персистирует, вре-
мя выброса пролонгируется, что связано с выражен-
ностью обструкции.

4) Динамика выброса идентична у пациентов с 
необструктивной формой гипертрофической карди-
омиопатии и нормальных субъектов.

5) Двуфазный паттерн трансаортального кровото-
ка и среднесистолический скачок в скорости пото-
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ка в ВТЛЖ соответствуют феномену Spike and dome 
пульсовой кривой в аорте.

6) Увеличение площади поперечного сечения при 
миэктомии позволяет устранить SAM-синдром, гра-
диенты давления и митральную регургитацию.

7) Доказана количественная взаимосвязь времени 
возникновения, продолжительности митрально-сеп-
тального контакта и выраженности градиента в вы-
ходном тракте левого желудочка.

8) Допплеровская эхокардиография сравнительно 
точно оценивает градиент в ВТЛЖ, используя урав-
нение Бернулли, и таким образом устраняет необхо-
димость катетеризации левых отделов сердца.

9) SAM-феномен вызывается главным образом 
«выталкивающей силой потока» (pushing forces of 
flow), а не эффектом Вентури, как предполагали ра-
нее («подсасывание» митральных створок в выход-
ном тракте левого желудочка) [39–45].

В 1980-х гг. противоречия относительно клини-
ческой значимости градиентов в выходном тракте 
левого желудочка вновь обострились, что ставило 
под сомнение правомочность хирургического вме-
шательства при данной патологии.  Это было связа-
но с  работами Murgo J.P. и соавторов, которые опи-
сали среднесистолическое снижение антеградного 
кровотока как у пациентов с субаортальным градиен-
том давления, так и без него. Авторы заключили, что 
градиенты в ВТЛЖ у пациентов с гипертрофической 
кардиомиопатией были лишь случайной находкой. 
Их гипотеза не дала ответ на фундаментальный кли-
нический вопрос: если субаортальные градиенты не 
являются клинически значимым проявлением ГКМП, 
то как объяснить сообщаемый многими кардиохи-
рургическими центрами положительный клиничес-
кий эффект миэктомии [46, 47].

Генетика

Почти 25 лет назад впервые изучили молекуляр-
ные основы гипертрофической кардиомиопатии. 
Seidman C.E. идентифицировал мутации первого 
саркомерного гена, вызывающие ГКМП, и в течение 
этого периода была доказана более широкая гене-
тическая гетерогенность гипертрофической карди-
омиопатии. В настоящий момент установили прак-
тически 2 тыс. различных мутаций в более 11 генах, 
белки саркомера и Z-диска, ответственных за разви-
тие ГКМП. Два гена – ген тяжелой цепи бета-миози-
на и ген миозин-связывающего протеина С – вместе 
ответственны за большинство патогенных мутаций. 
Благодаря этим открытиям внедрили в клиническую 
практику генетическое тестирование и молекуляр-
ную диагностику с использованием коммерчески 
доступных генетических панелей, тестирующих 

мутации гипертрофической кардиомиопатии и фе-
нокопии. Генетический скрининг всех членов семьи 
пациента с ГКМП явился важнейшим клиническим 
применением данного метода. С помощью генети-
ческого тестирования и диагностики выявили новую 
подгруппу пациентов: (1) с патогенной мутацией, но 
без гипертрофии ЛЖ, с риском развития болезни, то 
есть генотип-позитивные / фенотип-негативные; (2) с 
отстроченной «фенотипической пенетрацией» с раз-
витием гипертрофии ЛЖ во взрослом периоде [48].

Эволюция хирургических подходов

Хотя приоритет разработки методики опера-
тивного лечения принадлежит Morrow A.G., впер-
вые миэктомию выполнил в лондонском госпитале 
Hammersmith доктор Cleland W.P. Это был пациент 
42 лет, страдавший болью в грудной клетке, обмо-
роками и одышкой при нагрузке. При обследовании 
выявили систолический шум над аортой и на верхуш-
ке левого желудочка. Не было отмечено кальцифи-
кации аортального клапана и при катетеризации ле-
вых отделов сердца был выявлен градиент в ВТЛЖ 
60 мм рт. ст. Предполагали, что это пациент с суба-
ортальной мембраной. На операции аортальный 
клапан был абсолютно нормальным, однако под кла-
паном Cleland W.P. отметил выраженную гипертро-
фию. Он принял решение иссечь небольшой участок, 
выступавший в выходной тракт. После операции, не-
смотря на небольшой объем иссеченного миокарда, 
отметили клиническое улучшение, уменьшение выра-
женности систолического шума. Пациента выписали 
без осложнений [49].

В 1960 г. впечатленный результатами пилоро-
томии при пилоростенозе британских хирургов 
Morrow A.G. решил, что данный принцип может 
быть эффективен и при динамическом стенозе вы-
ходного тракта левого желудочка [49]. Достаточно 
смелое решение, учитывая возраст открытой кар-
диохирургии, а также доступные в тот период диа-
гностические возможности. Первоначально это была 
вентрикуломиотомия, которую после выполненных 
вмешательств модифицировали в миэктомию [50].

В 1961 г. Kirklin J.W. публикует описание двух слу-
чаев резекции подклапанного гипертрофического 
субаортального стеноза. При этом автор подробно 
описывает технику вмешательства, а также исполь-
зование трансаортального и трансвентрикулярного 
доступов для резекции избыточного участка гипер-
трофии [51].

Falicov R.E. в 1976 г. описал двух пациентов со 
среднежелудочковой обструкцией, выявленной по 
данным катетеризации. Один из пациентов умер 
после неудачной миэктомии. Предположили, что у 
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таких пациентов трансаортальная миэктомия не поз-
воляет устранить обструкцию и необходима комби-
нация резекции папиллярных мышц и трансатриаль-
ной либо трансвентрикулярной септэктомии [52].

Cooley D.A. в 1976 г. предложил у пациентов с 
обструктивной ГКМП и выраженной митральной 
недостаточностью выполнять изолированное проте-
зирование митрального клапана. Особенно эта тех-
ника была эффективна в случаях относительно тон-
кой межжелудочковой перегородки и достаточно 
длинной и широкой передней створки митрального 
клапана [53].

McIntosh C.L. в 1990 г., учитывая высокие риски 
протезирования митрального клапана, особенно у 
молодых пациентов, предложил вертикальную пли-
кацию передней створки для ограничения ее экскур-
сии в выходной тракт левого желудочка [54, 55].

Messmer B.J. в 1994 г. описал более агрессивный 
метод – расширенную миэктомию – для пациентов 
со среднежелудочковой обструкцией, включающую 
мобилизацию папиллярных мышц в области аномаль-
ного латерального прикрепления. Это позволило пе-
реместить движение передней створки несколько 
кзади в полости левого желудочка [56].

Анализ анатомии и патофизиологии переднесис-
толического движения створки митрального клапана 
у пациентов с ГКМП привел к тому, что  Swistel D.G. 
и коллеги в 2004 г. предложили выполнять горизон-
тальную пликацию митральной створки, укорачивая 
тем самым переднезадние размеры. Это позволяет 
сохранить площадь коаптации створок и пространс-
твенные отношения. Процедура была названа RPR 
(Resection/Plication/Release, резекция/пликация/вы-
свобождение). Она включала резекцию гипертро-
фированного участка ВТЛЖ, горизонтальную пли-
кацию передней створки и мобилизацию областей 
латерального прикрепления папиллярных мышц [57].

В 1997 г. Бокерия Л.А. и соавторы описали ори-
гинальный способ миэктомии доступом через пра-
вый желудочек и в последующем двужелудочковый 
подход в хирургическом лечении гипертрофической 
кардиомиопатии [58–60].

В 2015 г. Богачев-Прокофьев А.В. и коллеги описа-
ли 45 пациентов, которым выполнили расширенную 
миэктомию и конкомитантную процедуру Maze IV. 
Продемонстрировали, что у селективной группы 
больных такая сочетанная операция является безо-
пасной и эффективной [61].

В 2015 г. также опубликовали данные рандомизиро-
ванного исследования этой же научной группы, в ко-
тором доказали преимущество, а также безопасность и 
эффективность одномоментных вмешательств на под-
клапанном аппарате при миэктомии [62, 77].

Также в 2015 г. Богачев-Прокофьев с коллегами 
описали оригинальный способ расчета зоны и объ-
ема иссекаемого миокарда межжелудочковой пе-
регородки при расширенной миэктомии по данным 
чреспищеводной эхокардиографии. Метод опробо-
ван на 53 пациентах и зарекомендован как безопас-
ный и эффективный [78].

Сегодня накоплен более 50-летний опыт опера-
ции Morrow A.G., и этот метод на долгое время стал 
золотым стандартом лечения больных, рефрактер-
ных к медикаментозной терапии.

Авторы из клиники Майо опубликовали 10-летние 
результаты хирургической миэктомии и продемонс-
трировали 83% свободу от всех причин смертности, 
что значимо отличалось от группы неоперированных 
больных, в которой 10-летняя выживаемость соста-
вила только 61% [63]. Отмечено, что выживаемость 
прооперированных больных сопоставима с общей 
популяцией [63]. Таким образом, развеяны сомне-
ния о клинической значимости градиентов в ВТЛЖ 
и обоснованности вмешательства при данной пато-
логии.

Двухкамерная 
электрокардиостимуляция 
как лечебная опция

В начале 1990-х гг. в практику лечения гипертро-
фической кардиомиопатии внедрили двухкамерную 
электрокардиостимуляцию (DDD), позволяющую, 
по сообщениям некоторых авторов, устранить су-
баортальный градиент и симптомы хронической 
сердечной недостаточности у пациентов, рефрак-
терных к оптимальной медикаментозной терапии 
[64, 65]. Предполагали, что механизмом, который 
редуцирует градиент в ВТЛЖ, была асинхронная ак-
тивация межжелудочковой перегородки [66]. В не-
скольких рандомизированных исследованиях 
продемонстрировали, что результат имплантации 
электрокардиостимулятора главным образом обус-
ловлен эффектом плацебо [67–69]. Таким образом, 
этот метод остался как лечебная опция для отобран-
ной симптоматической группы больных, которые не 
являлись кандидатами на хирургическую миэктомию.

Этаноловая аблация

Поиски решений хирургического лечения гипер-
трофической кардиомиопатии привели к появлению 
новых подходов. Этаноловая септальная аблация 
в последнее время стала альтернативной процеду-
рой, позволяющей устранить симптомы ГКМП [70]. 
Первую процедуру провел Sigward U. в 1994 г. и го-
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дом позднее опубликовал результаты в журнале 
Lancet. Еще за 10 лет до первой этаноловой аблации 
Sigward U. наблюдал временное снижение градиента 
в ВТЛЖ на окклюзию баллоном. Автор пришел к вы-
воду, что простой окклюзии баллоном недостаточно 
и что не ишемия, а именно некротизация гипертро-
фированного отдела межжелудочковой перегород-
ки должна привести к стойкому постоянному сниже-
нию градиента давления. Первой пациенткой стала 
68-летняя женщина с ГКМП, резистентной к опти-
мальной медикаментозной терапии и двухкамерной 
электрокардиостимуляции. На тот момент уже были 
работы доктора Brugada P., использовавшего спирт 
для аблации желудочковых аритмий. После выпол-
нения трех процедур опубликовали статью «Нехи-
рургическая редукция миокарда при гипертрофичес-
кой кардиомиопатии», что привело к дискуссии об 
этической стороне вопроса и особенно прогнозе 
пациентов, подвергающихся такому вмешательству 
[71, 72]. Sigward U. раскритиковали коллеги, увидев-
шие в этаноловой аблации «неконтролируемую ма-
нипуляцию на всей функциональности левого желу-
дочка, приводящую к сердечной недостаточности». 
Sigward U. отвечал, что процедура улучшает качест-
во жизни и редуцирует симптоматику и нет доказа-
тельств, что процедура приводит к усугублению сер-
дечной недостаточности [73].

Спустя 20 лет после первых процедур можно 
сказать, что, как и любой новой технологии, у эта-
ноловой септальной аблации есть и сторонники, и 
противники. Однако полученные за этот период 
доказательства демонстрируют не только симпто-
матическое улучшение, но и сопоставимую выжива-
емость с общей популяцией.

Название процедуры менялось в различных сообще-
ниях: нехирургическая септальная редукционная тера-
пия, этаноловая септальная аблация, чрескожная транс-
люминальная септальная миокардиальная аблация, 
транскоронарная аблация септальной гипертрофии.

Профилактика внезапной смерти

Внезапная сердечная смерть является наиболее 
драматичным осложнением гипертрофической кар-
диомиопатии. Установлено, что ГКМП – наиболее 
частая причина нетравматической внезапной смер-
ти. Десятилетия не существовало лечебной опции, 
эффективно устраняющей этот риск. Пятнадцать 
лет назад стало возможно использовать трансве-
нозные электроды и имплантируемые кардиовер-
теры-дефибрилляторы для первичной и вторичной 
профилактики внезапной смерти среди пациентов с 
гипертрофической кардиомиопатией [70]. В серии 

исследований продемонстрировано, что кардио-
вертеры-дефибрилляторы у пациентов с ГКМП и 
высоким риском внезапной смерти являются высо-
коэффективными в предотвращении потенциально 
летальной желудочковой тахикардии [74–76].

Заключение

На сегодняшний день мы достаточно много знаем 
о ГКМП, но, несмотря на достижения в диагностике 
и лечении, остается ряд нерешенных вопросов, каса-
ющихся этиологии заболевания, выявления пациен-
тов высокого риска внезапной смерти и тактики ле-
чения таких больных. Также недостаточно изучены 
отдаленные эффекты этаноловой аблации и многое 
другое. Мы надеемся, что ближайшие исследования 
ответят на эти вопросы. Учитывая, что гипертрофи-
ческая кардиомиопатия – относительно редкая па-
тология, наибольшую ценность представляют регис-
тровые данные и обсервационные наблюдения.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.
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Hypertrophic cardiomyopathy is a relatively rare and challenging pathology. The last 70 years have seen a great progress in understanding the diagnostics and 
treatment of this disorder. The review summarizes various data from the original sources that help see the current state of this challenge. The paper also 
describes some aspects of surgical and interventional treatment of patients with obstructive hypertrophic cardiomyopathy. Special emphasis is placed on such 
widespread treatment modality as alcohol septal ablation.
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