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Резюме
Цель – изучить особенности течения симптомной гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) в зависимости от 

формы (семейная/несемейная), возраста дебюта клинических проявлений и наличия артериальной гипертензии (АГ). 

Методы и материалы. В течение 6 лет обследовано 250 пациентов, в исследование включено 100 пациентов с сим-
птомным течением ГКМП в возрасте от 18 до 86 лет. 

Результаты. При дебюте клинических проявлений в молодом возрасте чаще диагностирована семейная форма заболе-
вания, аутосомно-доминантный тип наследования, асимметричная ГКМП с морфологией МЖП по типу двояковыпуклой. 
Напротив, при дебюте в возрасте 45 лет и старше чаще выявлена несемейная форма заболевания и асимметричная ГКМП 
с морфологией МЖП по типу максимально выраженной гипертрофии в базальной части МЖП. Пациенты с ГКМП и 
сопутствующей АГ молодого возраста чаще имели ожирение, ХСН III–IV ФК NYHA, больший передне-задний размер 
ЛП по сравнению с пациентами без АГ и чаще нуждались в редукции МЖП. Пациенты с ГКМП и сопутствующей АГ 
с дебютом заболевания в возрасте 45 лет и старше значимо чаще имели синдром стенокардии. Абсолютные показания 
к редукции МЖП с дебютом ГКМП в возрасте 45 лет и старше определены только у пациентов с сопутствующей АГ. 
При этом 50 % пациентов с ГКМП+АГ как в молодом возрасте, так и в старшей группе, имели ожирение.

Заключение. Паттерн морфологии МЖП имеет значимые отличия в зависимости от возраста дебюта клинических 
проявлений. Сосуществующие с ГКМП артериальная гипертензия и ожирение являются предикторами прогресси-
рующего течения ГКМП и увеличения доли пациентов с абсолютными показаниями к редукции МЖП независимо 
от возраста дебюта клинических проявлений. 
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Summary
The objective was to study the clinical features of symptomatic hypertrophic cardiomyopathy (HCM) depending on the 

form (familial / non-familial), the age of onset and the presence of arterial hypertension (AH).
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Введение
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 

является одним из самых распространенных ге-
нетически обусловленных заболеваний миокарда 
и характеризуется значительной фенотипической 
изменчивостью. В настоящее время считается, 
что генетическая основа ГКМП довольно сложна. 
В ряде исследований показано, что генетическое 
тестирование с использованием современных ме-
тодов, включая секвенирование нового поколения, 
не выявляет патогенных и вероятно патогенных 
генетических причин более чем у половины паци-
ентов [1, 2]. 

Наряду с валидированными генетическими ва-
риантами в формировании фенотипа ГКМП при-
нимают участие различные внутренние и внешние 
факторы, в том числе семейная или несемейная 
форма заболевания [3], тип наследования, тип 
гипертрофии ЛЖ и паттерн морфологии МЖП, 
возраст пациента на момент манифестации кли-
нических проявлений [4, 5] и факторы кардиоме-
таболического риска (артериальная гипертензия 
[6, 7], ожирение [8, 9] и др.).

Цель – установить частоту выявления семейной 
и несемейной форм, тип наследования, тип ГЛЖ 
(асимметричная/симметричная), паттерн мор-
фологии межжелудочковой перегородки (форма 
МЖП и локализация максимально гипертрофиро-
ванного отдела), а также исследовать потребность 
в агрессивных методах лечения (септальная/рас-
ширенная миоэктомия (СМЭ/РМЭ), септальная 
спиртовая абляция (ССА), имплантация кардио
вертера-дефибриллятора (ИКД) и другие особен-
ности клинического течения симптомной ГКМП 
в зависимости от возраста дебюта заболевания и 
наличия артериальной гипертензии (АГ).

Методы  и  материалы
В течение 6 лет обследовано 250 пациентов 

с ГКМП, у большинства обследуемых имело ме-
сто бессимптомное/малосимптомное течение 

заболевания на протяжении периода наблюде-
ния. В исследование включено 100 пациентов 
с симптомным течением ГКМП в возрасте от 
18 до 86 лет (50,4±17,7 лет), 51 % женщин и 49 % 
мужчин. Диагноз ГКМП установлен согласно 
клиническим рекомендациям Министерства 
Здравоохранения РФ «Гипертрофическая кар-
диомиопатия» 2020 г. [10]. 

Критерии исключения:
1) пациенты с бессимптомным/малосимптом-

ным течением заболевания;
2) фенокопии ГКМП;
3) вторичные АГ.
В зависимости от возраста дебюта заболевания 

когорта пациентов ГКМП разделена на 2 группы: 
группа № 1 – возраст от 18 до 44 лет включительно 
(n=37, средний возраст на момент исследования 
30,9±9,1 лет); группа № 2 – возраст 45 лет и старше 
(n=63, средний возраст на момент исследования 
61,6±9,9 лет).

Дизайн исследования выполнен с учетом данных 
существующих регистров ГКМП [4, 11] и шкалы 
предикторов положительных результатов генетиче-
ского тестирования клиники Мейо, которая вклю-
чает: возраст <45 лет, семейный анамнез ГКМП, 
семейный анамнез ВСС, толщину стенки ЛЖ 20 
мм и более, и так называемую двояковыпуклую 
(катеноидную/ по типу линзы) форму МЖП [12]. 
Тип ГЛЖ и паттерн морфологии МЖП определяли 
согласно морфологической классификации [10]. 

При семейной форме ГКМП применен генеа
логический метод с составлением и анализом 
родословных. Сбор сведений устанавливался от 
пробанда, имеющего на момент обследования 
наиболее тяжелое течение заболевания. После 
получения анамнестических данных о состоянии 
здоровья членов семьи проводилось тщательное 
обследование всех кровных родственников, в том 
числе считающих себя здоровыми. Условные обо-
значения, использованные при графическом изо-
бражении родословных, описаны в табл. 1.

Methods and materials. During 6 years, we examined 250 HCM patients, 100 patients with symptomatic HCM aged from 
18 to 86 years were included in the study.

Results. Patients with the clinical manifestations onset at a young age more often had a familial form of the disease, an 
autosomal dominant type of inheritance, an asymmetric HCM with reverse curve interventricular septal morphology. On 
the contrary, patients with the clinical manifestations onset at the age of ≥45 years had non-familial form of the disease and 
asymmetric HCM with basal interventricular septal hypertrophy. The young HCM patients with associated AH more often 
were obese, had CHF of III–IV functional class (NYHA), larger anteroposterior left atrial diameter than patients without 
AH and more often needed interventricular septal reduction. HCM patients and associated AH with the disease onset at the 
age of ≥45 years significantly more often had angina syndrome. Absolute indications for interventricular septal reduction 
in HCM patients with the disease onset ≥45 years of age were determined only for HCM patients and associated AH. At the 
same time, 50 % of HCM+AH patients both at a young age and in the older group, had obesity.

Conclusions. The interventricular septal morphology differs significantly depending on the age of clinical manifestations 
onset. Co-existing AH and obesity are predictors of the progressive HCM course and an increase in the proportion of pa-
tients with absolute indications for interventricular septal reductions regardless of the age of clinical manifestations onset.

Keywords: hypertrophic cardiomyopathy in adults, interventricular septal morphology, arterial hypertension
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Критерием включения пациентов с ГКМП и 
сопутствующей АГ была толщина миокарда ЛЖ 
≥20 мм, это обусловлено тем, что при перегрузке 
давлением (АГ, аортальный стеноз или их сочета-
ние) в отсутствие ГКМП толщина миокарда ЛЖ, 
как правило, не превышает 20 мм. Индекс асимме-
тричности (отношение толщины МЖП: толщины 
задней стенки ЛЖ) ≥1,3 у пациентов с ГКМП и нор-
мальным артериальным давлением (АД) и, соответ-
ственно, ≥1,5 у пациентов с ГКМП и АГ [13–15]. 
Пациенты с ГКМП и АГ, включенные в исследо-
вание, имели классический фенотип симптомной 
ГКМП (уменьшенная/нормальная полость ЛЖ, 
асимметричная ГЛЖ, гипертрофия МЖП, гради-
ент давления в выходном тракте ЛЖ (ВТЛЖ) 30 и 
более мм рт. ст. в покое или при провокационных 
пробах). При выполнении септальной миоэкто-
мии во всех случаях получено гистологическое 
подтверждение ГКМП.

Диагноз АГ и определение степени АГ уста-
новлены согласно клиническим рекомендаци-
ям Министерства Здравоохранения РФ «Ар-
териальная гипертензия у взрослых» 2020 г.: 
АГ 1 степени  – САД 140–159 мм рт. ст. и/или 
ДАД 90–99 мм рт. ст., АГ 2 степени  – САД 
160–‌179 мм рт. ст. и/или ДАД 100–109 мм рт. ст., 
АГ 3 степени  – САД≥180 мм рт. ст. и/или ДАД 
≥110 мм рт. ст. При этом, если значения САД и 
ДАД попадали в разные категории, то степень АГ 
оценивалась по более высокой категории [16].

Подтипы АГ определены в соответствии с клас-
сификацией, предложенной M. T. Bourdillon et al. 
(2022): изолированная диастолическая гипертензия 
(САД<140 мм рт. ст. и ДАД ≥90 мм рт. ст.) и систо-

лодиастолическая гипертензия (САД ≥140 мм рт. ст. 
и ДАД ≥90 мм рт. ст.), пациенты с изолированной 
систолической гипертензией (САД ≥140 мм рт. ст. 
и ДАД <90 мм рт. ст.) отсутствовали [17].

Коронароангиография выполнена 28 пациентам 
с клиникой стенокардии напряжения и в рамках 
подготовки перед выполнением хирургической и 
нехирургической редукции МЖП (СМЭ/РМЭ, 
ССА). 

При оценке тяжести ХСН использовали класси-
фикацию Ассоциации Американских кардиологов 
New York Heart Association (NYHA) в соответствии 
с рекомендациями Нью-Йоркской Кардиологиче-
ской Ассоциации [18]. 

Для статистической обработки использовался 
пакет Microsoft Excel 2010, Jamovi 1.6.23.0 и IBM 
SPSS (пробная версия). Данные, подчиняющие-
ся нормальному распределению, представлены в 
виде: среднее значение ± стандартное отклонение. 
Данные, не подчиняющиеся нормальному распре-
делению, представлены в виде: медиана [нижний 
квартиль; верхний квартиль]. Соответствие рас-
пределения нормальному закону проверялось с 
помощью тестов Колмогорова–Смирнова и Ша-
пиро–Уилка. Сравнение средних значений нор-
мально распределенных непрерывных количе-
ственных переменных в независимых выборках 
проводилось с помощью t-критерия Стьюдента. 
Для сравнения количественных переменных, не 
подчиняющихся нормальному распределению, 
был использован критерий Манна–Уитни. Для 
сравнения частотных величин использовался кри-
терий соответствия Пирсона хи-квадрат. Различия 
считались значимыми при р<0,05.

Т а б л и ц а  1

Условные обозначения при составлении родословной

T a b l e  1

Conventions of genealogical tree

Условное обозначение Описание

  
Женщина, мужчина – здоровые

  
Женщина, мужчина – малые признаки

  
Женщина, мужчина – больные

  

Пробанд

  

Женщина, мужчина – умершие

  
Брачный союз

  

Дети общих родителей
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Результаты  исследования  
и  их  обсуждение
В целом по группе в 36 % случаев выявлен ауто-

сомно-доминантный тип наследования, диагности-
рована семейная форма ГКМП, при этом у паци-
ентов в возрасте до 45 лет – в 63 % случаев, а при 
дебюте ГКМП в возрасте старше 45 лет – в 30 % 
(р<0,01). При манифестации клинических прояв-
лений в возрасте 60 лет и старше у большинства 
пациентов диагностирована несемейная форма 
заболевания (75 % случаев).

С целью отбора пациентов с прогрессирующим 
течением ГКМП для генетического исследования 
были проанализированы генеалогические древа 
пробандов и построены родословные. Результа-
ты анализа генеалогического древа пациентов с 
семейной формой ГКМП продемонстрированы 
на рис. 1. Из 11 пробандов группы № 1 в 9 случаях 
(81,8 %) выявлена семейная форма, аутосомно-до-
минантный тип наследования. В 2 случаях форму 
заболевания и тип наследования установить не 
удалось, информация о членах семьи недоступна.

У пациентов группы № 2 семейная форма об-
наружена только в 1 из 12 проанализированных 
случаев – 8,3 % (р<0,01). Несемейная форма диаг-
ностирована в 10 случаях (83,3 %). В 1 случае фор-
му заболевания и тип наследования установить не 
удалось, информация о членах семьи недоступна. 

Таким образом, дебют заболевания в возрасте 
до 45 лет у большинства пациентов ассоциирован с 
семейной формой заболевания и аутосомно-доми-
нантным типом наследования. При дебюте заболе-
вания в возрасте 45 лет и старше чаще встречается 
несемейная форма ГКМП. 

Типы гипертрофии ЛЖ и паттерн морфоло-
гии МЖП у пациентов с ГКМП в зависимости от 
возраста дебюта заболевания. Среди обследо-
ванных пациентов с симптомной ГКМП (n=100) 
асимметричная гипертрофия миокарда (гипертро-
фия МЖП) диагностирована в 96 % случаев. В 4 % 
случаев (n=4) наблюдалась симметричная ГЛЖ. 

В целом по группе ГКМП обнаружена отрицатель-
ная корреляционная связь между толщиной МЖП 
и возрастом пациента (r= –0,47; р<0,001) (рис. 2).

Максимально гипертрофированным отделом 
в 50 % случаев являлась базальная часть МЖП, в 
21 % случаев средняя часть МЖП (двояковыпуклая 
МЖП «reverse curve»), в 19 % случаев наблюдалась 
гипертрофия всей МЖП и только в 6 % случаев 
максимально гипертрофированным отделом была 
верхушечная область ЛЖ. 

Как представлено в табл. 2, у пациентов с дебю-
том заболевания в молодом возрасте по сравнению 
с пациентами с дебютом клинических проявлений 
в возрасте 45 лет и старше, значимо чаще (46 % про-
тив 6,3 %, р<0,001) выявлялась ГКМП с морфоло-
гией МЖП по типу двояковыпуклой. Напротив, у 
пациентов с дебютом заболевания в возрасте 45 

лет и старше значимо чаще (66,6 % против 21,6 %, 
р<0,001) выявлялся второй вариант (ГКМП с мор-
фологией МЖП по типу максимально выражен-
ной гипертрофии в базальной части МЖП).

В группе №  1 толщина МЖП варьировала от 
15 до 51 мм (23[19;28]), в группе № 2 от 15 до 33 мм 
(20[18;22]), р=0,007. Экстремальная гипертрофия 
МЖП (более 30 мм) значимо чаще обнаружена в 
группе № 1 (24,3 % против 4,7 %, р=0,004). 

Толщина ЗСЛЖ в группе № 1 варьировала от 7 
до 17 мм (11,4[10;13]), в группе № 2 от 7,2 до 24 мм 
(13[12;15]), р=0,02.

Таким образом, независимо от возраста дебюта 
клинических проявлений у подавляющего боль-
шинства пациентов обнаружена асимметричная 
ГЛЖ, гипертрофия МЖП.

При дебюте клинических проявлений в моло-
дом возрасте чаще выявлена асимметричная ГЛЖ, 
гипертрофия МЖП с паттерном морфологии по 
типу двояковыпуклой. У всех молодых пациентов 
c морфологией МЖП по типу двояковыпуклой 
диагностирована семейная форма заболевания. 

При дебюте заболевания в возрасте 45 лет и 
старше также чаще выявляли асимметричную 
ГЛЖ, гипертрофию МЖП, однако паттерн мор-
фологии МЖП характеризовался максимально 
выраженной гипертрофией в базальной части.

ГКМП и артериальная гипертензия. В иссле-
дуемой когорте пациенты с ГКМП и сопутствую-
щей АГ (n=63) по сравнению с пациентами без 
АГ (n=37) по результатам ЭхоКГ имели большую 
толщину ЗСЛЖ (13 [12;15] – 11 [10;13], р<0,001), 
больший передне-задний размер ЛП (46[42,8;51] – 
43[39,3;49,8], р=0,04) и тенденцию к увеличению 
КДР ЛЖ (46,9±6,1 против 44,3±6,6, р=0,05).

При наличии АГ у пациентов с ГКМП обнаруже-
на большая частота встречаемости ФП (33,3 % про-
тив 13,5 %, р=0,04), пациенты с АГ чаще нуждались 
в выполнении нехирургической и хирургической 
редукции МЖП (40,3 % против 11,1 %, р=0,002), 
в том числе в объеме СМЭ/РМЭ (30,6  % против 
7,9 %, р=0,008).

Результаты сравнительного анализа клиниче-
ских и ЭхоКГ-показателей в зависимости от нали-
чия АГ и возраста дебюта клинических проявлений 
представлены в табл. 3.

У 6 из 10 пациентов молодого возраста с ГКМП 
диагностирована изолированная диастолическая 
АГ 1 степени. У 4 пациентов диагностирована си-
столодиастолическая АГ 2 степени. Пациентам с АГ 
молодого возраста редукция МЖП в объеме СМЭ/
РМЭ выполнена в 3 случаях, в 1 случае определены 
показания к ССА.

В старшей возрастной группе у 52 пациентов с 
ГКМП диагностирована АГ, при этом у 24 – систо-
лодиастолическая АГ 1 степени, у 25 – систолоди-
астолическая АГ 2 степени, и только в 3 случаях 
имела место изолированная диастолическая АГ. 
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Рис. 1. Результаты анализа генеалогического древа пациентов с семейной формой ГКМП: * – дебют клини-

ческих проявлений, прогрессия симптомов; ** – прогрессия симптомов; ФТ – стабилизация на фармакотерапии;  
ТС – трансплантация сердца; Ds – диагноз; ВСС – внезапная сердечная смерть

Fig. 1. Results of the analysis of the genealogical tree of patients with familial HCM: * – clinical manifestations on-
set, symptoms progression; ** – symptoms progression; FT – stabilization on pharmacotherapy; ТС – heart transplantation;  

Ds – diagnosis; ВСС – sudden cardiac death
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Редукция МЖП в объеме СМЭ/РМЭ проведена 16 
пациентам, ССА – 6 пациентам, все они имели АГ. 

В группе № 1 у пациентов с ГКМП и АГ (n=10) 
по сравнению с пациентами без АГ (n=27) значи-
мо чаще выявляли ожирение (50 % против 11,1 %, 
р=0,01) и ХСН III–IV ФК (60 % против 26 % р<0,05), 
обнаружена тенденция к увеличению частоты вы-
явления дислипидемии (70 % против 37 %, р=0,07).

При сравнительном анализе ЭхоКГ-показателей 
установлено, что в группе № 1 пациенты с ГКМП и 
АГ по сравнению с пациентами без АГ имели боль-
ший передне-задний размер ЛП (р=0,03) и тенден-
цию к увеличению КДР ЛЖ (р=0,08), в группе № 2 
значимых отличий по размеру ЛП и КДР ЛЖ не 
обнаружено. При этом значимо большая толщина 
ЗС ЛЖ при ГКМП с АГ выявлена у пациентов груп-
пы № 2 (р=0,04), в группе № 1 у пациентов с АГ 
отмечена тенденция к увеличению ЗС ЛЖ (р=0,07).

В группе № 2 пациенты с ГКМП и сопутствую-
щей АГ (n=52) по сравнению с пациентами без АГ 
(n=11) имели большую частоту синдрома стено-
кардии (55,8 % против 18,2 %, р=0,02), тенденции 
к большей частоте выявления ожирения (50 % про-
тив 18,2 %, р=0,06) и обструктивной формы ГКМП 
(57,7 % против 27 %, р=0,06).

Редукция МЖП пациентам с ГКМП молодого 
возраста выполнена в 40 % случаев среди пациен-
тов с АГ (30 % – СМЭ/РМЭ, 10 % – ССА), и в 11,1 % 
случаев методом СМЭ/РМЭ пациентам с ГКМП 
без АГ (р=0,04).

Абсолютные показания к редукции МЖП 
в группе №  2 определены только у пациентов с 
обструктивной ГКМП и сопутствующей АГ. Ре-
дукция МЖП выполнена в 42,3  % случаев, при 
этом в объеме СМЭ/РМЭ в 30,7 % случаев. У всех 
пациентов с обструктивной ГКМП без АГ из груп-
пы № 2 на фоне адекватной фармакотерапии было 
достигнуто снижение градиента давления в ВТЛЖ 
и уменьшение симптомов, показания к редукции 
МЖП в этой группе пациентов старшего возраста 
отсутствовали.

Значимые отличия в частоте опасных для жизни 
желудочковых нарушений ритма в зависимости от 
наличия АГ не обнаружены как в группе № 1, так 
и в группе № 2.

Таким образом, в целом по группе ГКМП АГ 
является фактором, ассоциированным с большей 
толщиной ЗСЛЖ, большим передне-задним раз-
мером ЛП и увеличением частоты возникновения 
ФП. Пациенты с ГКМП и АГ чаще нуждались в 
выполнении нехирургической и хирургической 
редукции МЖП независимо от возраста.

Пациенты с ГКМП и сопутствующей АГ молодо-
го возраста чаще имели ожирение, ХСН III–IV ФК 
NYHA, больший передне-задний размер ЛП по 
сравнению с пациентами без АГ и чаще нуждались 
в редукции МЖП с помощью СМЭ/РМЭ и ССА.

Пациенты с ГКМП и сопутствующей АГ с дебю-
том заболевания в возрасте 45 лет и старше значи-
мо чаще имели синдром стенокардии. Абсолютные 
показания к редукции МЖП при дебюте ГКМП 
в возрасте 45 лет и старше определены только у 
пациентов с сопутствующей АГ.

Т а б л и ц а  2

Характеристика типов гипертрофии левого желудочка и морфологии межжелудочковой перегородки  
в зависимости от возраста дебюта клинических проявлений

T a b l e  2

Characteristics of the types of left ventricular hypertrophy and interventricular septal morphology depending  
on the age of clinical manifestations onset

Морфология МЖП ГКМП (n=100) Группа № 1 
(n=37)

Группа № 2 
(n=63) р1–2

Гипертрофия базальной части МЖП  
(субаортальная), n (%)

50 (50 %) 8 (21,6 %) 42 (66,6 %) <0,001

Гипертрофия всей МЖП, n (%) 18 (18 %) 8 (21,6 %) 10 (15,8 %) 0,3

Двояковыпуклая «reverse curve», n (%) 21 (21 %) 17 (46 %) 4 (6,3 %) <0,001

Апикальная гипертрофия, n (%) 6 (6 %) 1 (2,7 %) 5 (8,1 %) 0,29

Симметричная гипертрофия, n (%) 4 (4 %) 2 (5,4 %) 2 (3,2 %) 0,58

Среднежелудочковая «песочные часы», n (%) 1 (1 %) 1 (2,7 %) – –

 
Рис. 2. МЖП и возраст (r=–0,47, р<0,001)

Fig. 2. Interventricular septum and age (r=–0.47, р<0.001)
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Анализу отдельных клинических, морфологи-
ческих особенностей, характеризующих течение 
ГКМП у симптомных пациентов, посвящен ряд ра-
бот, большинство из которых сопоставимо с нашим 
исследованием по размеру выборки. По тяжести 
клинического течения заболевания, выраженно-
сти гипертрофии МЖП, других отделов миокар-
да и показателям внутрисердечной гемодинамики 

пациенты с симптомной ГКМП, включенные в ис-
следование, сопоставимы с описаниями клиниче-
ских наблюдений, которые представлены другими 
авторами [19–21].

Полученные нами данные подтверждают пред-
ставление о чрезвычайно выраженной гетероген-
ности клинической картины ГКМП и свидетельст-
вуют о значимости возраста манифестации клини-

Т а б л и ц а  3

Показатели, характеризующие пациентов с ГКМП в зависимости от наличия АГ и возраста дебюта 
клинических проявлений

T a b l e  3

Indications characterizing patients with HCM according to the presence of AH and the age of clinical 
manifestations onset

Показатель
Группа № 1 (n=37) Группа № 2 (n=63)

Без АГ (n=27) С АГ (n=10) р Без АГ (n=11) С АГ (n=52) р

Толщина МЖП, мм 24[18,9;29,5] 21[20;25] 0,63 22[20;28] 20[18;22] 0,1

Толщина ЗСЛЖ, мм 10,7[9,6;13] 13[11,8;13,6] 0,07 12[11,3;13] 13,1[12;15] 0,04

КДР ЛЖ, мм 43,9±7,13 48,6±5,03 0,08 46±4,43 46,6±6,26 0,68

Индекс КДР ЛЖ, мм/м2 23,7[20,7;26,6] 23,3[21,5;24] 0,56 21,4[21,1;23,7] 24,4[22,8;26,2] 0,18

Индекс КСР ЛЖ, мм/м2 13,2[12,2;16,6] 13,9[11,7;15,2] 0,81 14,8[12,9;16,9] 14,2[12,6;16,7] 0,77

Индекс КДО ЛЖ, мл/м2 49,8[46,5;55,5] 49,1[44,4;64,1] 0,85 46,2[43,6;52,1] 49,3[37,2;58,4] 0,8

Индекс КСО ЛЖ, мл/м2 15,8[11,9;22,7] 16,6[11,5;21,6] 0,81 16,7[14,4;21,4] 16,5[12,9;20,6] 0,8

ИММ ЛЖ, г/м2 171[140;232] 166[144;202] 0,89 173[152;213] 162[134;195] 0,32

ФВ ЛЖ, % 65[56;72,5] 68[62;71] 0,92 61[51,5;67,5] 64[58,5;67] 0,62

Передне-задний размер ЛП, 
мм

43[39;49] 48[43;55] 0,03 49[41,5;50] 46[42;50] 0,85

Индекс размера ЛП, мм/м2 22,9[20,2;25,4] 22,4[20,6;25,4] 0,91 26,7[19;27,4] 24,6[22,4;27,2] 0,79

Индекс объема ЛП, мл/м2 46[32,9;51,5] 55[49,9;82,5] 0,1 47[31,5;61,9] 49[40;59,7] 0,48

ЛГ 8 (29,6 %) 5 (50 %) 0,25 4 (36,3 %) 25 (48 %) 0,47

Обструктивная форма 12 (44,4 %) 6 (60 %) 0,4 3 (27,3 %) 30 (57,7 %) 0,06

ХСН III–IV ФК NYHA 7 (26 %) 6 (60 %) <0,05 1 (9,1 %) 13 (25 %) 0,24

ФП 3 (11,1 %) 3 (30 %) 0,16 2 (18,2 %) 18 (34,6 %) 0,28

Синдром стенокардии 6 (22,2 %) 3 (30 %) 0,62 2 (18,2 %) 29 (55,8 %) 0,02

Ожирение 3 (11,1 %) 5 (50 %) 0,01 2 (18,2 %) 26 (50 %) 0,06

СД 2 типа 2 (7,4 %) 2 (20 %) 0,27 2 (18,2 %) 10 (19,2 %) 0,93

Дислипидемия 10 (37 %) 7 (70 %) 0,07 4 (36,3 %) 30 (57,7 %) 0,2

Пароксизмы неустойчивой ЖТ 7 (26 %) 3 (30 %) 0,8 3 (27,3 %) 7 (13,4 %) 0,25

ИКД 4 (14,8 %) 1 (10 %) 0,7 1 (9,1 %) 3 (5,7 %) 0,68

ЭКС 0 0 – 0 2 (3,8 %) –

Редукция МЖП 3 (11,1 %) 4 (40 %) 0,04 0 22 (42,3 %) 0,01

ССА 0 1 (10 %) 0,11 0 6 (11,5 %) 0,23

СМЭ/РМЭ 3 (11,1 %) 3 (30 %) 0,16 0 16 (30,7 %) 0,04

П р и м е ч а н и я: МЖП – межжелудочковая перегородка; ЗСЛЖ – задняя стенка левого желудочка; КДР – 
конечно-диастолический размер; КСР – конечно-систолический размер; КДО – конечно-диастолический 
объем; КСО – конечно-систолический объем; ИММ – индекс массы миокарда; ФВ – фракция выбро-
са; ЛП – левое предсердие; ЛГ – легочная гипертензия; ХСН – хроническая сердечная недостаточность; 
ФП – фибрилляция предсердий; ЖТ – желудочковая тахикардия; ИКД – имплантируемый кардиовертер-
дефибриллятор; ЭКС – электрокардиостимулятор; СД – сахарный диабет; АГ – артериальная гипертензия; 
ФК – функциональный класс; ССА – септальная спиртовая абляция; СМЭ/РМЭ – септальная/расширенная 
миоэктомия.
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ческих проявлений, типа наследования, семейной 
или несемейной формы ГКМП и сопутствующей 
АГ в изменении показателей ремоделирования 
сердца и прогрессировании симптомов [3, 5–7].

Для пациентов с дебютом ГКМП в молодом 
возрасте характерна большая толщина МЖП. У 
пациентов группы №  1 по сравнению с группой 
№ 2 в 5 раз чаще выявлена экстремальная толщи-
на МЖП. Экстремальная гипертрофия ЛЖ (т. е. 
максимальная толщина стенки ≥30 мм) является 
независимым предиктором риска с частотой ката-
строфических событий до 40 % за 20-летний период 
[20, 22, 23]. 

В результате анализа клинического течения 
ГКМП и на основе различий в паттерне морфо-
логии МЖП выделены 2 группы пациентов. По-
казано, что дебют клинических проявлений в мо-
лодом возрасте ассоциирован с семейной формой 
заболевания, аутосомно-доминантным типом на-
следования, асимметричной ГЛЖ (гипертрофией 
МЖП, морфологией МЖП по типу двояковыпу-
клой). Полученные данные согласуются с результа-
тами исследований, выполненных нами ранее [24] 
и сведениями из ретроспективного когортного ис-
следования NHLBI HCM Registry [4]. 

Дебют клинических проявлений в старшей воз-
растной группе (45 лет и старше) ассоциирован с 
максимально гипертрофированной МЖП в ба-
зальной части и несемейной формой заболевания, 
что соответствует современным представлениям о 
ГКМП в старших возрастных группах [3, 4].

Важно отметить, что согласно шкале клиники 
Мейо морфология МЖП по типу двояковыпуклой 
имеет наибольшую положительную (плюс 5 бал-
лов) предсказательную значимость наличия пато-
генных вариантов генов, кодирующих выработку 
белков саркомера и, напротив, сопутствующая АГ 
имеет наибольшую отрицательную (минус 4 бал-
ла) предсказательную значимость при выявлении 
таких патогенных вариантов [12].

Анализируемые группы пациентов (№ 1 и № 2) 
были сопоставимы по тяжести ХСН и частоте 
встречаемости обструктивной формы ГКМП. У па-
циентов группы № 2 с ГКМП и сопутствующей АГ 
выявлена тенденция к большей частоте выявления 
обструктивной формы заболевания. АГ является 
самостоятельной причиной повышения градиента 
давления в ВТЛЖ. По данным S. Kobayashi et al. 
(2017), доля пациентов с ГЛЖ, обусловленной АГ 
и наличием обструкции в ВТЛЖ, составляет 9 %. 
При ГЛЖ и S-образной форме МЖП увеличение 
градиента давления в ВТЛЖ составляет 4 % [25].

АГ является независимым предиктором небла-
гоприятного прогноза у пациентов с ГКМП неза-
висимо от этнической принадлежности, пола или 
возраста [26, 27]. Гипертрофия миокарда ЛЖ отра-
жает способность адаптироваться к гемодинамиче-
ским нагрузкам, представляя собой важное звено 
патогенеза. Необходимо учитывать, что ГЛЖ при 

эссенциальной АГ связана не только с перегрузкой 
давлением, но также с генетической предрасполо-
женностью. От 30 % до 75 % индивидуальных коле-
баний массы миокарда у больных эссенциальной 
АГ определяется генетическими факторами, схо-
жими с таковыми при ГКМП [28, 29, 30].

В обследованной когорте пациентов с ГКМП 
независимо от возраста дебюта заболевания АГ 
является фактором, ассоциированным с большей 
толщиной ЗСЛЖ, большим передне-задним раз-
мером ЛП и увеличением частоты возникновения 
ФП. При этом необходимо учитывать, что влияние 
одиночных факторов сердечно-сосудистого риска 
на ГКМП-фенотип связано с целым рядом сосуще-
ствующих факторов. Например, у 50 % пациентов 
с ГКМП+АГ как в группе № 1, так и в группе № 2, 
выявлено ожирение. Наличие ожирения вносит 
дополнительный вклад за счет увеличения КДР ЛЖ 
и размера ЛП, как отмечено в работе E. E. Nollet et 
al. (2020) [9].

Особенностями ремоделирования миокарда в 
группе с ГКМП+АГ с дебютом клинических про-
явлений в возрасте до 45 лет является увеличение 
передне-заднего размера ЛП. Размер левого пред-
сердия является параметром, входящим в шкалу 
определения расчетного риска ВСС в течение 5 по-
следующих лет HCM Risk-SCD Calculator и влияет 
на расчетный показатель риска [31, 32, 33]. 

Также выявлено увеличение случаев тяжелой 
ХСН III–IV ФК NYHA у пациентов молодого воз-
раста с ГКМП и сопутствующей АГ. Ранее в рабо-
те А. Я. Гудковой (2006) продемонстрировано, что 
риск смерти у взрослых с обструктивной ГКМП 
в возрасте до 45 лет, осложненной ХСН высокого 
ФК (III–IV), в 2,5 раза выше, чем при меньшей тя-
жести ХСН (I–II ФК). Риск смерти от кардиальных 
причин у пациентов с обструктивной ГКМП в со-
четании с АГ достоверно выше, чем при обструк-
тивной ГКМП и нормальном АД. Использование 
оценки Каплана–Мейера показало значимое раз-
личие выживаемости на уровне p=0,02 (критерий 
Log Rank), в 52 % случаев диагностирована внезап-
ная смерть [34]. 

 В последние годы АГ, в частности повышение 
диастолического АД, рассматривается как важ-
ный фактор, модифицирующий процессы ремо-
делирования миокарда у пациентов с ГКМП [7]. 
В исследуемой когорте пациенты молодого воз-
раста с ГКМП и сопутствующей АГ чаще имели 
абсолютные показания к редукции МЖП по срав-
нению с молодыми пациентами без АГ. В старшей 
возрастной группе у пациентов с обструктивной 
ГКМП без АГ снижение градиента давления в 
ВТЛЖ и уменьшение симптомов достигнуто на 
фоне стандартной фармакотерапии (максималь-
но переносимых дозах бета-адреноблокаторов). 
Абсолютные показания к редукции МЖП в стар-
шей возрастной группе определены только при 
обструктивной ГКМП + АГ. Важно отметить, что 
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у всех пациентов с обструктивной ГКМП + АГ и 
абсолютными показаниями к редукции МЖП был 
1 и более 1 фактора кардиометаболического риска. 
У всех пациентов с ГКМП, подвергшихся редукции 
МЖП, получено гистологическое подтверждение 
классической ГКМП. Полученные данные свиде-
тельствуют о роли сосуществующих АГ и ожире-
ния в прогрессировании симптомов и увеличении 
потребности в редукции МЖП.

Заключение
Дебют клинических проявлений в молодом воз-

расте ассоциирован с семейной формой заболе-
вания, аутосомно-доминантным типом наследова-
ния, асимметричной ГЛЖ (гипертрофией МЖП, 
морфологией МЖП по типу двояковыпуклой). 
Дебют клинических проявлений в старшей воз-
растной группе (45 лет и старше) ассоциирован 
с максимально гипертрофированной МЖП в ба-
зальной части и несемейной формой заболевания.

Независимо от возраста манифестации клини-
ческих проявлений ГКМП сосуществующие с ней 
артериальная гипертензия и ожирение являются 
предикторами прогрессирующего течения ГКМП 
и увеличения потребности в редукции МЖП с по-
мощью СМЭ/РМЭ и ССА. 
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