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резюме
Представлен обзор данных литературы, посвященных распространенности, особенностям клинического течения, 

диагностике и лечению апикальной гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) как наименее изученному варианту 
ГКМП. Особое внимание уделяется редкой форме апикальной ГКМП – среднежелудочковой гипертрофической 
кардиомиопатии, осложненной развитием верхушечной аневризмы. 
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summary
This review presents the last literature data, concerning prevalence, clinical profile, diagnostic and treatment of apical 

hypertrophic cardiomyopathy (HCM), as less known among «classical» variants of HCM. It is also discussed the rare form 
of apical HCM – mid‐ventricular HCM with apical aneurism formation.
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – 
клинически и генетически гетерогенное заболе-
вание. У взрослых ГКМП диагностируется при 
увеличении толщины стенки левого желудочка 
(ЛЖ) ≥15 мм одного или более сегментов миокар-
да ЛЖ, по результатам любой визуализирующей 
методики (эхокардиография (эхо-КГ), магнит-
но-резонансная томография (МРТ) или компью-
терная томография (КТ) сердца), которую невоз-
можно объяснить лишь нагрузкой повышенным 
давлением [1, 2]. Фенотипическое разнообразие, 
наблюдаемое при ГКМП, – конечный результат 
сочетания сопутствующих факторов: состояния 
пред- и постнагрузки, напряжения стенок мио-
карда, воспаления, апоптоза, пролиферации мат-
риксных протеинов, гипертрофии кардиомиоци-
тов, микроваскулярной дисфункции, тромбозов, 
нарушений или повреждений внутренних регуля-
торных путей миокарда [3]. 

Апикальная ГКМП является фенотипическим 
вариантом ГКМП, при котором гипертрофия 
 локализуется в верхушке ЛЖ с/без вовлечения 
срединного сегмента ЛЖ с/без формирования 
верхушечной аневризмы ЛЖ. Данная форма чаще 
описывается в Японии (до 25 % от всех случаев 
ГКМП), частота возникновения в США – 3–11 % 
(от всех случаев ГКМП) [4]. Однако, согласно по-
следним данным, распространенность апикаль-
ной ГКМП составляет 38 % в общей популяции 
ГКМП, в бóльшей степени болеют мужчины [5]. 
В 6 %  случаев заболевания наблюдается семейный 
анамнез [6].

При апикальной ГКМП описано два патофизио-
логических феномена: обструкция средней части 
полости ЛЖ (среднежелудочковая обструкция) с 
облитерацией полости и формирование верхушеч-
ной аневризмы ЛЖ [7].

Среднежелудочковая обструктивная ГКМП 
является редким вариантом ГКМП (1 %), харак-
теризуемым наличием градиента давления между 
апикальными и базальными частями полости ЛЖ 
[8–10]. M. F. Jan et al. [7] в своей статье от 2016 г. 
относят данный вариант к смешанному морфоло-
гическому подтипу апикальной ГКМП. По данным 
L. Cui et al. [11], среднежелудочковая обструктив-
ная ГКМП может рассматриваться как новый тип 
аритмогенной кардиомиопатии.

Для пациентов с этим заболеванием характерна 
выраженная клиническая картина. Согласно ре-
зультатам многих исследований, они демонстри-
руют повышенный риск прогрессирующей сер-
дечной недостаточности [1], а также более частое 
возникновение злокачественных желудочковых 
нарушений ритма и внезапной сердечной смерти 
(ВВС), по сравнению с пациентами с ГКМП без 
среднежелудочковой обструкции [12]. В клини-
ческой практике среднежелудочковая обструк-
тивная ГКМП часто сопровождается наличием 
верхушечной аневризмы [13, 14].

Верхушечная (апикальная) аневризма ЛЖ 
представляет собой изолированное истончение 
 дис-/ акинетичного сегмента дистальной части 
ЛЖ с относительно широким «каналом» сообще-
ния с полостью ЛЖ. Частота возникновения вер-
хушечной аневризмы – около 2–3 % от всех слу-
чаев ГКМП [10, 15]. Наиболее часто верхушечные 
аневризмы присутствуют в группе апикальных 
ГКМП – в 10–20 % случаев [16]. А в случае средне-
желудочковой обструктивной ГКМП образование 
верхушечных аневризм ЛЖ встречается более чем 
в 20 % [17]. Их наличие является маркером тяжело-
го клинического течения заболевания [18].

Формирование верхушечной аневризмы ЛЖ – 
независимый предиктор потенциально летальных 
аритмий, включая неустойчивую и устойчивую 
желудочковую тахикардию (ЖТ) и фибрилляцию 
желудочков (ФЖ), а также ВСС [19–22].

Рубцовая зона (ободок) верхушечной аневриз-
мы и ассоциированные обширные участки мио-
кардиального фиброза являются аритмогенными 
субстратами, которые вызывают появление зло-
качественных желудочковых тахиаритмий, в том 
числе мономорфной ЖТ – одной из причин ВСС. 
Клиническое значение и взаимосвязь размера 
аневризмы с ВСС в настоящий момент недоста-
точно исследованы [10].

Патогенез возникновения верхушечных анев-
ризм ЛЖ – предмет активного изучения. Суще-
ствует предположение о том, что они вторичны 
по отношению к возрастающей постнагрузке 
и высокому давлению в верхушке, возникают 
вследствие значительного градиента давления 
при среднежелудочковой обструкции. Одним из 
объяснений также является болезнь малых сосу-
дов (синдром Х) со снижением резерва коронар-
ного кровотока, компрессией коронарных артерий 
за счет возрастания систолического напряжения 
миокарда в гипертрофированном сегменте, сни-
жением давления коронарной перфузии за счет 
среднежелудочковой обструкции и спазма коро-
нарных артерий [10].

Ряд зарубежных исследований приводит убе-
дительные доказательства связи верхушечных 
аневризм и повышенного риска ВСС [17, 19–22]. 
По данным метаанализа Q. Liu et al. [2], средне-
желудочковая обструкция – важнейший предик-
тор смертности от всех причин, а также ВСС. 

Y. Sato et al. [23] описали случай среднежелу-
дочковой обструктивной ГКМП и верхушечной 
аневризмы ЛЖ, сопровождающейся развитием 
ФЖ и острого инфаркта миокарда (ИМ) при ин-
тактных коронарных артериях. Ишемия миокарда 
при интактных коронарных артериях (так называ-
емая INOCA (ischemia and no obstructive coronary 
artery)) и ИМ при необструктивном поражении 
эпикардиальных коронарных артерий (так на-
зываемая MINOCA (myocardial infarction and no 
obstructive coronary artery)) – предметы особого 
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интереса и активного изучения научного меди-
цинского сообщества [24]. Факторы, приводящие 
к ишемии миокарда при ГКМП (в рамках INOCA), 
подробно отражены в Клинических рекомендаци-
ях по ГКМП Российского кардиологического об-
щества от 2020 г. [25]. 

В литературе также описаны случаи тромбозов 
верхушечных аневризм при ГКМП [26]. В 2018 г. 
M. Raza et al. [27] представили описание случая 
появления крупного тромба в верхушечной анев-
ризме ЛЖ у 27-летнего мужчины с ГКМП и гене-
тическим синдромом Вильямса–Бойрена. 

Диагностика верхушечных аневризм включает 
в себя проведение контрастной эхокардиографии 
и магнитно-резонансной томографии [2].

Среднежелудочковая обструктивная ГКМП 
может привести к фатальным аритмиям и ВСС в 
отсутствие адекватного лечения. Бета-адренобло-
каторы являются препаратами первой линии для 
терапии обструктивной ГКМП, однако лечение 
больных со среднежелудочковой обструктивной 
ГКМП на сегодняшний момент не вполне разра-
ботано [18].

В Европейских рекомендациях по диагностике и 
лечению ГКМП от 2014 г. [1] указано, что больные 
с обструкцией средней части полости ЛЖ должны 
получать высокие дозы β-адреноблокаторов, Вера-
памила или Дилтиазема, но ответ на лечение часто 
является неоптимальным.

Изолированная верхушечная аневризма ЛЖ 
редко требует лечения [1]. У некоторых пациентов 
развивается мономорфная желудочковая тахикар-
дия, связанная с прилегающим апикальным фи-
брозом, который может подлежать картированию 
и радиочастотной абляции [28, 29]. H. Seggewiss 
et al. [30] описали случай среднежелудочковой об-
струкции ЛЖ с благоприятным ответом на прове-
дение алкогольной септальной абляции. Обструк-
ция средней части полости ЛЖ также может быть 
снижена путем трансаортальной миоэктомии, 
трансапикальным доступом или комбинирован-
ным трансаортальным и трансапикальным раз-
резом, с хорошим краткосрочным эффектом [31, 
32]. При сравнении эффективности алкогольной 
септальной абляции и трансаортальной миоэкто-
мии у пациентов со среднежелудочковой обструк-
тивной ГКМП именно последний метод может 
обеспечить более надежное снижение градиента 
[33]. Кроме того, по результатам исследования [34], 
метод трансаортальной миоэктомии у пациентов 
со среднежелудочковой обструктивной ГКМП 
является протективным в отношении появления 
злокачественных аритмий.

При тромбозах аневризмы верхушки показано 
назначение антикоагулянтов на длительный срок 
[35, 36]. Профилактическая имплантация карди-
овертеров-дефибрилляторов (ИКД) в отсутствие 
других клинических признаков, свидетельствующих 
о повышенном риске ВСС, не рекомендуется [1]. 

По данным исследования [37], ИКД имплантиро-
ваны у 37,2 % пациентов высокого риска со средне-
желудочковой обструктивной ГКМП для первич-
ной профилактики ВСС, при этом у 27,5 % пациен-
тов происходило срабатывание ИКД [37].

В настоящее время апикальная форма ГКМП 
(в особенности вариант среднежелудочковой 
обструктивной ГКМП, осложненной развити-
ем верхушечной аневризмы) остается  наименее 
 изученной среди вариантов «классической» 
ГКМП. Официальные рекомендации по диагно-
стике, семейному скринингу и стратификации 
риска пациентов для данной формы до сих пор 
не разработаны [38]. Актуальность дальнейшего 
поиска этиологических, диагностических, про-
гностических критериев, определения страте-
гии лечения для апикальной ГКМП не вызывает 
сомнения.
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