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РЕЗЮМЕ

В обзоре представлены данные литературы последних лет о распространённости, этиологии, роли мутаций 
генов саркомера в патогенезе гипертрофической кардиомиопатии, патогенетических механизмах развития 
гипертрофии миокарда. В  обзоре обсуждаются варианты фенотипа, возможная связь между генотипом 
и фенотипом. Приведены данные о патофизиологии обструкции выносящего отдела левого желудочка, диа-
столической дисфункции, ишемии миокарда, нарушений ритма. Определена роль методов исследования 
для диагностики, возможности и ограничения эхокардиографии, значение и преимущества магнитно-резо-
нансной томографии сердца, её роль в дифференциальной диагностике гипертрофической кардиомиопатии 
и гипертрофии левого желудочка при артериальной гипертензии, у спортсменов, больных с фенокопиями 
гипертрофической кардиомиопатии (болезнь Андерсона  –  Фабри, амилоидоз сердца). Описаны критерии 
неблагоприятного прогноза, высокого риска внезапной смерти. Обсуждаются варианты медикаментозного 
лечения; современная терапия ингибитором сердечной миозин-АТФ-азы мавакамтеном, который действует 
путём уменьшения образования актин-миозиновых мостиков, снижает сократимость и градиент давления 
в выходном отделе левого желудочка. При неэффективности медикаментозной терапии при обструктивной 
кардиомиопатии проводятся инвазивные вмешательства (септальная миэктомия и алкогольная аблация пере-
городки). Оценка факторов риска внезапной смерти необходима для определения показаний к имплантации 
кардиовертера-дефибриллятора.
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ABSTRACT

The review presents the data of the recent years’ literature on the prevalence, etiology, role of sarcomere gene muta-
tions in the pathogenesis of hypertrophic cardiomyopathy and pathogenetic mechanisms of myocardial hypertrophy 
development. The  review discusses phenotype variants, possible relationship between genotype and phenotype. 
It presents data on  the pathophysiology of  the efferent left ventricle obstruction, diastolic dysfunction, myocardial 
ischemia, and rhythm disturbances. The role of diagnostic methods, possibilities and limitations of echocardiography, 
the significance and advantages of cardiac magnetic resonance imaging, its role in differential diagnostics of hypertrophic 
cardiomyopathy and left ventricular hypertrophy in arterial hypertension, in athletes, and in patients with hypertrophic 
cardiomyopathy phenocopies (Anderson – Fabry disease, cardiac amyloidosis) are determined. The criteria for an unfa-
vorable prognosis and a high risk of sudden death are described. The options for drug treatment are discussed; modern 
therapy with mavacamten, cardiac myosin-ATPase inhibitor, which reduces the formation of actin-myosin bridges, 
decreases contractility and the pressure gradient in the efferent left ventricle. If drug therapy is ineffective in obstruc-
tive cardiomyopathy, invasive interventions are performed (septal myectomy and alcohol septal ablation). Evaluation 
of risk factors for sudden death is necessary to determine indications for implantation of a cardioverter defibrillator.
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ВВЕДЕНИЕ

Согласно современному определению, кар-
диомиопатия (КМП) – заболевание сердца, 
при котором имеются структурные и функцио-
нальные нарушения сердечной мышцы при от-
сутствии ишемической болезни сердца (ИБС), 
артериальной гипертонии (АГ), клапанных 
и  врождённых пороков сердца, достаточных 
для  того, чтобы  вызвать наблюдаемую пато-
логию миокарда [1]. Вместе с тем, КМП могут 
сосуществовать с  ИБС, клапанными пороками 
и АГ, и их наличие не исключает возможности 
развития КМП [1].

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 
определяется как  увеличение толщины стенки 
левого желудочка (ЛЖ) с  гипертрофией право-
го желудочка (ПЖ) или без него, которое не мо-
жет быть объяснено перегрузкой сопротивлени-
ем [2], возникает при  отсутствии другого сер-
дечного или системного заболевания, метаболи-
ческого или полиорганного синдрома, связанно-
го с ГЛЖ [3]. 

В настоящее время установлено, что ГКМП 
встречается гораздо чаще, чем  предполагалось 
ранее, выявляется во  многих странах, этниче-
ских группах и расах и в равной степени пора-
жает оба пола; его клинические и фенотипиче-
ские проявления и  генетический субстрат, по-
видимому, существенно не различаются в зави-
симости от демографических характеристик. Рас-
пространённость ГКМП оценивается как  1:200 
в общей популяции [4].

ЦЕЛЬ НАСТОЯЩЕГО ОБЗОРА

Представить анализ данных современной ли-
тературы о роли различных мутаций в развитии 
гипертрофической кардиомиопатии, вариантах 
фенотипа и клинического течения, методах ди-
агностики и лечения гипертрофической кардио-
миопатии.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Обзор выполнен с  использованием баз  дан-
ных PubMed, Medline, РИНЦ за  период c  2017 
по  2024  г. В  единичных случаях использованы 
более ранние высокоинформативные публика-
ции. Поиск проведён по следующим ключевым 
словам: гипертрофическая кардиомиопатия; об-
струкция выносящего отдела левого желудочка; 
гены саркомерных белков; внезапная сердечная 
смерть; диастолическая дисфункция; эхокардио-
графия; магнитно-резонансная томография; сеп-
тальная миэктомия; алкогольная аблация пере-
городки. 

РЕЗУЛЬТАТЫ

Диагностические критерии гипертрофической 
кардиомиопатии

У  взрослого человека ГКМП характеризуется 
увеличением толщины стенки ЛЖ до 15 мм и бо-
лее в любом сегменте миокарда, которое не связа-
но с перегрузкой сопротивлением (АГ, аортальный 
стеноз). Меньшая степень утолщения стенки (13–
14 мм) требует оценки других признаков, включая 
семейный анамнез, генетические данные. Клиниче-
ский диагноз ГКМП у взрослых родственников пер-
вой степени родства пациентов с ГКМП основыва-
ется на наличии толщины стенки ЛЖ ≥ 13 мм [1, 5]. 

Этиология и патогенез
ГКМП является генетически обусловленной па-

тологией [1–5].
Была предложена классификация КМП 

MOGE(S), основанная на  5  признаках, которые 
включают морфофункциональные характеристики 
(M, morphofunctional characteristic), поражение ор-
ганов (O, organ involvement), генетическую или се-
мейную схему наследования (G, genetic or familial 
inheritance pattern), этиологическую аннотацию (E, 
explicit etiological annotation) и дополнительную ин-
формацию о функциональном статусе сердечной не-
достаточности (СН) (S, functional status) [6]. 

В зависимости от наличия положительного се-
мейного анамнеза или  положительного генетиче-
ского теста ГКМП классифицируется на семейную 
(60 %) и несемейную (40 %) [7–9]. 

Генетические тестирования демонстрируют 
огромную гетерогенность и разнообразие молеку-
лярных путей более  чем c  2000  мутаций в  генах 
саркомерных белков. Некоторые из  мутаций счи-
таются патогенными, тогда как патогенность дру-
гих остаётся неопределённой [10]. Связь с ГКМП 
доказана для наиболее частых патогенных вариан-
тов в основных генах, кодирующих белки саркоме-
ра – миозин (MYH7), миозин-связывающий белок С 
(MYBPC3), тропонин (TNNT2, TNNI3), лёгкую цепь 
миозина (MYL2, MYL3), тропомиозин 1 (TPM1) и ак-
тин (ACTC1) [1, 3, 5, 11].

Мутации в генах MYH7 и MYBPC3 ответственны 
за 40 % всех ГКМП и 70 % семейных случаев [12].

Мутации генов филамина С (FLNC) и альфа-ки-
назы 3 (ALPK3) имеют веские доказательства своей 
причастности к ГКМП [13, 14]. 

Тропонин  C1 (TNNC1), богатый цистеином 
и  глицином белок  3 (CSRP3) и  актин альфа-2 
(ACTN2) являются саркомерными генами с умерен-
ными доказательствами причинно-следственной свя-
зи с ГКМП [15].

Саркомер-негативная ГКМП включает состо-
яния, вызванные мутациями в  несаркомерных ге-
нах и фенокопиями. Мутации гена фосфоламбана 
(PLN), который участвует в регуляции кальциевого 
насоса, имеют убедительные доказательства причин-
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но-следственной связи с ГКМП [13, 14, 16]. Имеют-
ся мутации других генов – как саркомерных (TTN, 
MYH6, NEXN, TCAP), так и несаркомерных (RYR2, 
VCL, MYOZ2, FHL2) – с ограниченными доказатель-
ствами связи с ГКМП, поэтому необходимы допол-
нительные исследования [1, 11, 16]. 

В соответствии с современными рекомендация-
ми, тестированию подлежат только гены с убедитель-
ными доказательствами ассоциации с ГКМП [1, 5].

Молекулярный патогенез ГКМП, ассоциирован-
ной с мутациями в генах, кодирующих белки сарко-
мера, может быть связан с нарушением кальциево-
го гомеостаза, повышением чувствительности мио-
филаментов к ионам кальция. Это приводит к уси-
лению сокращения саркомера в систолу, снижению 
расслабления в диастолу, гипертрофическому ремо-
делированию [3, 17, 18].

Происходит повышение синтеза эмбриональных 
форм саркомерных белков и  активация киназных 
сигнальных каскадов, обеспечивающих процессы 
собственно гипертрофии кардиомиоцитов, проли-
ферации фибробластов, трансформации фибробла-
стов в миофибробласты [3, 5]. Наблюдается разно-
направленное расположение кардиомиоцитов и мы-
шечных волокон (феномен «disarray»), интерстици-
альный фиброз разной степени выраженности [3].

Диагностические трудности могут возникать 
при  состояниях, приводящих к  вторичной гипер-
трофии ЛЖ (ГЛЖ), включая ремоделирование, об-
условленное спортивными тренировками («серд-
це спортсмена») или длительной системной гипер-
тензией, которые могут фенотипически совпадать 
с ГКМП [5].

Фенотип ГКМП может быть у пациентов с раз-
личными системными заболеваниями, такими как 
болезнь Андерсона – Фабри, болезнь Данона, гли-
когенозы (например, болезнь Помпе), амилоидоз, 
атаксия Фридрейха, синдром Нуннана. Эти заболе-
вания генетической и негенетической природы на-
зывают фенокопиями ГКМП [1]. 

Хотя степень и распределение ГЛЖ могут быть 
аналогичны таковым при ГКМП, вызванной мута-
циями саркомерных генов, патофизиологические 
механизмы, ответственные за  гипертрофию, есте-
ственный анамнез и стратегии лечения, различны. 
По этим причинам другие сердечные или системные 
заболевания, способные вызывать ГЛЖ, не следует 
рассматривать как ГКМП [1, 3, 5].

Классификации гипертрофической  
кардиомиопатии. Патофизиология

При  ГКМП существует множество паттер-
нов гипертрофии, которые значительно варьируют 
даже среди родственников первой степени родства. 
Эти  изменения могут быть диффузными, сегмен-
тарными (включая апикальные), очаговыми, могут 
включать распространение на ПЖ, возможны изме-
нения митрального клапана, наличие заполненных 
кровью крипт [5, 10].

В настоящее время одной из наиболее часто при-
меняемых схем морфологической классификации яв-
ляется разделение ГКМП на четыре типа: апикаль-
ная ГКМП; среднежелудочковая ГКМП; базальная 
ГКМП; диффузная ГКМП [19, 20]

Выделяют также симметричную и асимметрич-
ную формы [5, 19].

При  асимметричной ГКМП наблюдается ги-
пертрофия межжелудочковой перегородки (МЖП) 
или изолированная гипертрофия другой стенки.

1.  Асимметричная ГКМП:
а)  гипертрофия базальной части МЖП;
б)  сигмовидная гипертрофированная МЖП;
в)  гипертрофия всей МЖП;
г)  двояковыпуклая МЖП – гипертрофия сред-

ней части МЖП;
д)  гипертрофия другой стенки ЛЖ (боковой, 

задней).
2.  Симметричная форма ГКМП [5, 19].
При среднежелудочковой ГКМП возможно во-

влечение не только средней части МЖП, но и сво-
бодной стенки ЛЖ с формированием ЛЖ типа «пе-
сочные часы». Возможно сочетание гипертрофии 
МЖП с гипертрофией другого отдела ЛЖ или ПЖ. 
Гипертрофия верхушки может быть изолированной 
или сочетаться с гипертрофией средних сегментов 
ЛЖ [19].

Возможна ГКМП с  апикальной аневризмой 
[20–25]. 

Эта  группа больных характеризуется высоким 
риском внезапной сердечной смерти (ВСС), тром-
боэмболических осложнений, прогрессирования 
СН [22, 24, 26].

Ряд других морфологических аномалий не явля-
ются диагностическими признаками ГКМП, но мо-
гут быть частью фенотипического проявления забо-
левания, включая гипертрофированные и смещён-
ные в  апикальном направлении сосочковые мыш-
цы, крипты миокарда, аномальное крепление сосоч-
ковой мышцы непосредственно к передней створке 
митрального клапана (МК) при  отсутствии сухо-
жильных хорд, удлинённые створки МК [5, 27–30].

Выделяют обструктивную и  необструктивную 
ГКМП [1, 3, 5, 10, 19]. 

Механизм обструкции выходного отдела левого 
желудочка (ВОЛЖ) – гипертрофия МЖП и перед-
несистолическое движение передней створки МК 
[5, 10, 19, 27–31].

Градиент давления в ВОЛЖ отражает степень 
обструкции, он изменяется в зависимости от физи-
ологических условий нагрузки (например, увели-
чивается при уменьшении объёма желудочков из-
за обезвоживания, употребления алкоголя или пищи, 
при переходе в вертикальное положение). Эти изме-
нения часто являются причиной ежедневных коле-
баний симптомов. Приём бета-блокаторов снижает 
степень обструкции [5, 10, 31].

Передне-систолическое движение передней 
створки МК приводит к митральной регургитации 
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в середине и конце систолы. Выраженность митраль-
ной регургитации динамична, степень меняется с из-
менением тяжести обструкции [29, 31]. 

Передне-систолическое движение передней 
створки МК обусловлено удлинением створок и хорд 
МК, эффектом Вентури, смещением точки коапта-
ции створок МК кпереди, ближе к МЖП, в результа-
те уменьшения соотношения длины передней и зад-
ней створок МК. Ускорение кровотока в ВОЛЖ уве-
личивает передне-систолическое движение перед-
ней створки МК [27].

Врождённые аномалии, при которых папилляр-
ная мышца прикрепляется непосредственно к МК, 
иногда приводят к обструкции средней части ЛЖ 
и  имеют значение для  планирования инвазивных 
стратегий лечения [10, 27–30].

При обструктивной ГКМП наблюдаются нару-
шения внутрисердечной гемодинамики: увеличение 
систолического давления в полости ЛЖ; удлинение 
периода расслабления ЛЖ; повышение диастоли-
ческого давления в ЛЖ; митральная регургитация 
на фоне передне-систолического движения передней 
створки МК; уменьшение сердечного выброса [29].

Высокое внутриполостное давление, неравно-
мерность сокращения и расслабления желудочков, 
ригидность ЛЖ вследствие гипертрофии миокарда, 
ишемии и фиброза приводят к диастолической дис-
функции ЛЖ [5, 10].

В некоторых случаях возможна трансформация 
диастолической СН в конечную стадию СН с низ-
кой фракцией выброса (ФВ) [10, 32]. 

У  5–10  % пациентов наблюдается обструкция 
на уровне средней части ЛЖ. ГКМП с обструкцией 
на уровне средней части желудочка – подтип, который 
связан с гипертрофией стенок ЛЖ в средней части, 
нарушением опорожнения ЛЖ и апикальной задерж-
кой крови, вызванной апикальной аневризмой [33].

Такой вариант имеет худший прогноз по сравне-
нию с распространённым типом, что связано с про-
грессированием в терминальную стадию СН, ВСС 
и фатальной аритмией [19, 34].

Необструктивная ГКМП встречается относи-
тельно редко и имеет лучший прогноз. По данным 
эхокардиографии (ЭхоКГ), необструктивная ГКМП 
подразделяется на несколько типов: распространён-
ный, дифференцированный, ограниченный и  тип 
со сниженной ФВ [19].

При  распространённом типе необструктивной 
ГКМП прогноз лучше и симптомов меньше, в то вре-
мя как пациенты с низкой ФВ имеют более высокую 
смертность [23].

H. Chung и соавт. (2020) обнаружили более выра-
женную дилатацию левого предсердия (ЛП), диасто-
лическую дисфункцию ЛЖ в группе больных с не-
апикальной ГКМП, чем с апикальной. Авторы выя-
вили связь между редкими вариантами в нескольких 
генах саркомеров и фенотипом ГКМП [35]. 

У 75 % пациентов с верхушечной ГКМП не об-
наруживается мутаций. Среди остальных 25 % пре-

обладают мутации ACTC1/TPM1 [19]. Можно пред-
положить, что некоторые мутации способствуют не-
благоприятному ремоделированию сердца и что воз-
можна стратификация риска на основе генетическо-
го профилирования [3, 35–37].

Мутации в генах MYH7 и TNNT2 ассоциируются 
с более ранним появлением клинических проявлений, 
высокой частотой желудочковых аритмий, тогда как 
при мутациях в генах MYBPC3 и TNN13 отмечается 
более доброкачественное течение заболевания [37]. 

Клинические проявления гипертрофической 
кардиомиопатии

Пациенты с ГКМП могут быть бессимптомны-
ми длительное время, у некоторых симптомы раз-
виваются спустя много лет после появления элек-
трокардиографических (ЭКГ) или  ЭхоКГ-призна-
ков ГЛЖ [10, 26].

Симптомы могут быть обусловлены ишемией 
миокарда, обструкцией (синкопальные состояния), 
нарушениями ритма сердца, СН [3, 5, 10, 26].

Гипертрофия миокарда, микрососудистая дис-
функция с нарушением резерва коронарного крово-
тока, медиальная гипертрофия интрамуральных ар-
териол и их пониженная плотность являются причи-
нами ишемии миокарда при ГКМП. Эти нарушения 
могут усугубляться наличием миокардиальных мы-
шечных мостиков, при которых нарушение крово-
тока обусловлено как сужением просвета, так и кра-
тковременной компрессией во  время сокращения 
гипертрофированного миокарда. Снижение резер-
ва коронарного кровотока происходит без стеноза 
эпикардиальных артерий, хотя наличие сопутству-
ющего атеросклероза усугубляет ишемию и связано 
с ухудшением прогноза [3, 5, 21, 26, 38].

Повышение активности кардиомиоцитов вызы-
вает увеличение потребности в кислороде, особен-
но в гипертрофированных областях, что приводит 
к клеточной гипоксии. Это является основой разви-
тия фиброза [21, 26].

Высокое внутриполостное давление, неравно-
мерность сокращения и расслабления желудочков, 
ригидность ЛЖ вследствие гипертрофии миокар-
да, ишемии и фиброза ведут к диастолической дис-
функции ЛЖ [5, 10].

У большинства больных имеется сердечная не-
достаточность с  сохранённой фракцией выброса 
(СНсФВ) с нарушением релаксации, растяжимости 
и наполнения ЛЖ. 

При СНсФВ у пациентов с ГКМП часто наблю-
даются лёгочная гипертензия и отсутствие увели-
чения ударного объёма при  физической нагрузке 
[10, 31, 39–41]. 

У некоторых пациентов ишемия миокарда, заме-
щение его фиброзной тканью ведут к развитию систо-
лической дисфункции и трансформации СНсФВ в СН 
с несохранённой ФВ (СНнФВ) [10, 21, 29, 31, 32].

У таких пациентов наблюдается ремоделирова-
ние с увеличением камер желудочков, конечного ди-
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астолического и конечного систолического объёмов 
ЛЖ, а также регресс гипертрофии из-за диффузно-
го рубцевания при замещении миокарда фиброзной 
тканью в результате микрососудистой ишемии, сни-
жение ФВ < 50 % [10, 21, 26, 38].

Острая СН встречается нечасто, однако она мо-
жет быть спровоцирована такими состояниями, 
как тахиаритмия (например, ФП), ишемия, острая 
или усиливающаяся митральная регургитация (на-
пример, разрыв хорд) [31].

При необструктивной ГКМП пациенты в основ-
ном находятся в стабильном состоянии, как правило, 
с сохранённой систолической функцией, симптома-
ми СН лёгкой степени тяжести или без них и в це-
лом с благоприятным прогнозом [10].

Возникновение ФП может быть вызвано соче-
танным эффектом структурного и  электрического 
ремоделирования ЛП, вызванного ГКМП, а также 
может быть связано с  генетическими факторами. 
Снижение эластичности ЛЖ, повышение конечного 
диастолического давления в ЛЖ приводит к увели-
чению постнагрузки ЛП и прогрессирующей его ди-
латации. Электрическое ремоделирование ЛП так-
же оказывает важное влияние на возникновение ФП 
у пациентов с ГКМП. Первичная миопатия предсер-
дий при ГКМП, сопровождающаяся более высокой 
распространённостью фиброза предсердий, способ-
ствует развитию ФП [10, 42, 43].

ФП встречается у  пациентов с  ГКМП в  6  раз 
чаще, чем в общей популяции, сопоставимой по воз-
расту и полу [44]. 

Наиболее высокая частота ФП наблюдается 
у больных с исходом в СНнФВ (58 %) [32].

Возникновение ФП, как правило, в более моло-
дом возрасте, чем у населения в целом, значитель-
но увеличивает риск неблагоприятного клиническо-
го течения [31].

Метаанализ M. Du и соавт. (2023), включавший 
11 исследований 27 369 пациентов с ГКМП, из них 
3913 – с ФП, показал, что пациенты с ГКМП с ФП 
имели более высокий риск смерти от  всех причин 
(в 2,75 раза), смерти от сердечно-сосудистых заболева-
ний (в 2,62 раза), ВСС (в 7,09 раза), смерти, связанной 
с СН (в 2,04 раза), и смерти от инсульта (в 17,05 раза) 
по сравнению с пациентами с ГКМП без ФП [42]. 

В противоположность этому, согласно данным 
E.J.  Rowin и  соавт. (2017), ФП не  является неза-
висимым фактором, определяющим развитие СН, 
и не связана с увеличением смертности в связи с СН, 
ВСС, от всех причин [44].

Пациенты с ГКМП и персистирующей или па-
роксизмальной ФП имеют высокий риск кардио-
эмболического инсульта, поэтому антикоагулянт-
ную терапию прямыми пероральными антикоагу-
лянтами (или, в  качестве альтернативы, варфари-
ном) следует рассматривать независимо от оценки 
CHA2DS2VASc [5].

Причинами синкопе при  ГКМП являются об-
струкция ВОЛЖ, полная атриовентрикулярная (АВ) 

блокада, дисфункция синусового узла, устойчивая 
желудочковая тахикардия (ЖТ).

О кардиальном механизме синкопе можно ду-
мать при возникновении во время физической на-
грузки, которая может провоцировать обструкцию 
или  усугублять её. Аритмогенный механизм син-
копе следует подозревать при наличии тахикардии 
или брадикардии: в этом случае показано длитель-
ное мониторирование ЭКГ [45].

У  пациентов с  ГКМП без  обструкции осмотр 
может не выявить изменений. При обструктивной 
ГКМП выслушивается систолический шум по лево-
му краю грудины, во II межреберье справа от гру-
дины и на верхушке. Интенсивность шума увели-
чивается при уменьшении преднагрузки и постна-
грузки (при  переходе в  вертикальное положение 
или при пробе Вальсальвы), так как это увеличива-
ет обструкцию. Систолический шум на верхушке, 
не связанный с I тоном, обусловлен митральной ре-
гургитацией [3, 5]. 

МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ

Электрокардиография  
и холтеровское мониторирование

Вольтажные критерии ГЛЖ (индекс Соколо-
ва  –  Лайона, Корнельский вольтажный индекс) 
при ГКМП встречаются редко (2 %). Наиболее ча-
стыми являются изменения сегмента ST и зубца Т, 
инверсия зубца Т в нижних и боковых отведениях. 
Удлинение интервала QTс отражает гипертрофию, 
фиброз, а  также электрофизиологическое ремоде-
лирование кардиомиоцитов, характеризующееся за-
метным усилением позднего натриевого тока и за-
медленной реполяризацией [46]. Зубцы Q в сочета-
нии с положительными зубцами T в тех же отведе-
ниях (несоответствие Q/T) и гигантские (> 10 мм) 
отрицательные зубцы T в переднебоковых отведе-
ниях регистрируются при саркомерной ГКМП. Низ-
кий вольтаж иногда наблюдается у пациентов с тер-
минальной стадией саркомерной ГКМП и является 
признаком диффузного фиброза. Подъём сегмен-
та ST с отрицательным зубцом Т может свидетель-
ствовать о развитии апикальной аневризмы, обычно 
на фоне срединно-желудочковой обструкции [46].

Регистрация глубоких, но узких зубцов Q в ле-
вых грудных отведениях обусловлена гипертрофией 
МЖП. Псевдоинфарктная кривая с регистрацией па-
тологического Q или QS связана с полями фиброза. 

«Гигантские» (> 10 мм) симметричные отрица-
тельные зубцы Т в грудных отведениях регистриру-
ются при верхушечной гипертрофической КМП [46, 
47]. Корреляции между степенью негативности зуб-
ца Т и результатами эхокардиографических измере-
ний обнаружено не было. У пациентов с апикальны-
ми аневризмами зубец Т может нормализоваться [47].

Инверсия зубца Т любой степени присутствует 
у 93 % пациентов с верхушечной ГКМП. Однако на-
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личие «гигантских» отрицательных зубцов Т гораздо 
более вариабельно: имеются данные о распростра-
нённости этих изменений среди больных с верху-
шечной ГКМП в Северной Америке от 2 до 47 % [48].

Описаны случаи регистрации изменений на ЭКГ, 
характерных для синдрома Бругада (фенокопии Бру-
гада), у пациентов с ГКМП с патогенной мутацией 
в гене MYBPC3 и отсутствием мутаций, ответствен-
ных за синдром Бругада [49].

Неустойчивая ЖТ в рекомендациях как Европей-
ского общества кардиологов (ESC, European Society 
of Cardiology), так и Американской кардиологиче-
ской ассоциации/Американской коллегии кардиоло-
гов (AHA/ACC, American Heart Association/American 
College of Cardiology) включена в число факторов 
риска ВСС, которые следует учитывать при первич-
ной профилактике ВСС [46].

Риск ВСС является высоким при неустойчивой 
ЖТ, когда при мониторировании в течение 24–48 ч 
регистрируются частые пробежки (≥ 3), более про-
должительные (≥ 10 сокращений), с высокой часто-
той (≥ 200 уд/мин) [5].

Имеются некоторые изменения ЭКГ, часто на-
блюдающиеся при фенокопиях ГКМП. Выявление 
укороченного интервала PQ, дельта-волны является 
основанием для поиска гликогенозов, болезни Да-
нона, болезни Андерсона – Фабри, митохондриаль-
ной болезни. Атриовентрикулярные блокады часто 
наблюдаются при  амилоидозе, болезни Андерсо-
на – Фабри в поздней стадии, болезни Данона, сар-
коидозе, PRKAG2-кардиомиопатии. Выраженная 
гипертрофия ЛЖ характерна для болезни Данона, 
болезни Помпе, PRKAG2-кардиомиопатии. Низ-
кий вольтаж QRS часто наблюдается при амилоидо-
зе и атаксии Фридрейха. При амилоидозе возможна 
псевдоинфарктная кривая [1, 3, 5]. 

Лабораторные тесты
Обязательные лабораторные тесты у всех боль-

ных с фенотипом ГКМП включают: анализ на кре-
атинфосфокиназу, на  уровень натриуретическо-
го гормона (В-типа) N-концевого пропептида (NT-
proBNP), тесты для оценки функции печени, опре-
деление протеинурии, креатинина, тропонина. У вы-
борочных больных для идентификации фенокопий 
ГКМП необходимо оценивать: уровень альфа-га-
лактозидазы А (мужчины) для исключения болезни 
Андерсена – Фабри, свободных лёгких цепей имму-
ноглобулинов и иммунофиксацию при подозрении 
на AL-амилоидоз, уровень лактата (при подозрении 
на митохондриальные болезни), карнитина (разви-
тие КМП при первичном дефиците карнитина) [1, 3].

Эхокардиография
ЭхоКГ должна проводиться в  соответствии 

со стандартным протоколом с измерением толщи-
ны стенок ЛЖ в нескольких проекциях на различ-
ных уровнях (базальные, средние, верхушечные сег-
менты) [1].

Оценка градиента давления в ВОЛЖ необходима 
для диагностики обструктивной формы заболевания. 

В зависимости от градиента давления в ВОЛЖ 
выделяют варианты ГКМП:

•  необструктивная ГКМП (градиент давления 
в ВОЛЖ < 30 мм рт. ст. в покое и при нагрузке);

•  обструктивная ГКМП (градиент давления 
в ВОЛЖ > 30 мм рт. ст. в покое);

•  латентная обструкция: градиент давления 
в ВТЛЖ < 30 мм рт. ст. в покое и > 30 (50) мм рт. ст. 
при нагрузке [1, 3, 10, 20, 29].

Хотя для диагноза обструктивной ГКМП приме-
няется значение пикового градиента 30 мм рт. ст., по-
роговым значением для определения показаний к ин-
вазивному лечению является градиент ≥ 50 мм рт. ст. 
[1, 3, 5].

При отсутствии обструкции в покое проводит-
ся оценка градиента во время выполнения манёвра 
Вальсальвы, в положении сидя и стоя у всех боль-
ных. Если эти пробы не привели к увеличению гра-
диента давления ≥ 50 мм рт. ст., у симптомных боль-
ных необходимо проведение стресс-ЭхоКГ с физи-
ческой нагрузкой [1, 3, 5].

Проведения пробы Вальсальвы недостаточно, 
так как она не обладает достаточной чувствительно-
стью [1, 5]. Фармакологическая провокация с добу-
тамином не рекомендуется, поскольку она не являет-
ся физиологичной и может плохо переноситься [1, 5].

Возможен вариант ГКМП со среднежелудочко-
вой обструкцией – на уровне средней части МЖП 
[19]. 

Она может быть изолированной или сочетаться 
с обструкцией ВОЛЖ. Критерии градиента давле-
ния для средне-желудочковой обструкции не опре-
делены [1].

При проведении ЭхоКГ могут быть трудности 
в обнаружении локализованной гипертрофии. У па-
циентов с верхушечной ГКМП ЭхоКГ часто интер-
претируется как  нормальная. Если  это состояние 
подозревается (изменения на ЭКГ), но не является 
очевидным при трансторакальной ЭхоКГ, следует 
рассмотреть возможность проведения контрастной 
ЭхоКГ. Контрастирование помогает выявить гипер-
трофию верхушки, апикальные аневризмы и  апи-
кальный тромб [47, 48, 50].

Для  оценки диастолической функции исполь-
зуется допплерография трансмитрального пото-
ка и  тканевой допплер. При  нарушении релакса-
ции снижается скорость раннего наполнения ЛЖ 
(пик  Е  <  0,5  м/с), снижается отношение скорости 
раннего наполнения к скорости наполнения в фазу 
систолы предсердия (Е/А  <  0,8). При  повышении 
давления в левом предсердии наблюдается рестрик-
тивный тип наполнения ЛЖ – отношение скорости 
раннего наполнения ЛЖ (Е) к скорости наполнения 
в фазу систолы предсердий (А) Е/А ≥ 2 и отношение 
скорости раннего наполнения (Е) к  скорости дви-
жения кольца митрального клапана (e'), определяе-
мой с помощью тканевого допплера, Е/e' > 14. Объ-
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ём ЛП увеличивается (> 34 мл/м2), отмечается уве-
личение скорости трикуспидальной регургитации 
> 2,8 м/с [29, 51].

Магнитно-резонансная томография сердца
Магнитно-резонансная томография сердца 

(МРТ) с контрастированием позволяет более полно 
определить фенотип ГКМП [1, 5, 6, 52, 53].

МРТ даёт возможность более точно измерить 
толщину стенки ЛЖ, лучше диагностировать и оце-
нить множество форм гипертрофии, характерных 
для ГКМП. Метод имеет большое значение для ди-
агностики верхушечной ГКМП [22, 24, 26, 48, 50].

МРТ также позволяет идентифицировать марке-
ры, связанные с повышенным риском ВСС, вклю-
чая аневризму верхушки ЛЖ, диффузное повыше-
ние уровня гадолиния в поздний период (т. е. фиброз 
миокарда) и конечную стадию с систолической дис-
функцией из-за обширного рубцевания [26, 32, 53–56]. 
Значительное накопление гадолиния на поздних ста-
диях также может предсказывать прогрессирование 
заболевания до терминальной стадии, когда ФВ нахо-
дится на пограничном уровне (от 50 % до 65 %) [39].

МРТ имеет важное значение при дифференциаль-
ном диагнозе гипертрофии ЛЖ при ГКМП и гипер-
трофии, связанной с АГ (гипертоническое сердце), 
и у спортсменов, а также выявить характерные при-
знаки амилоидной КМП и болезни Фабри [57, 58].

Т1-картирование отражает объём внеклеточного 
пространства. При ГКМП внеклеточный объём уве-
личен, значения нативного Т1 значительно увеличе-
ны по сравнению со здоровыми спортсменами, у ко-
торых внеклеточный объём снижен [57, 58]

Позднее усиление с  гадолинием присутствует 
у пациентов с ГКМП, что соответствует участкам 
фиброза, и не наблюдается у спортсменов [57].

Нативные значения Т1 при болезни Фабри значи-
тельно ниже, чем при ГКМП. При амилоидозе при от-
сроченном контрастировании наблюдается диффуз-
ное усиление сигнала от миокарда, а  также повы-
шение нативных значений  Т1 при  картировании. 
При амилоидозе накопление гадолиния обусловле-
но отложением амилоида, оно происходит диффуз-
но в бассейнах всех коронарных артерий, субэндо-
кардиально и субэпикардиально в ПЖ и ЛЖ [58].

Объём контрастированного миокарда в  отсро-
ченную фазу более 15 % является предиктором ВСС 
[55, 58]. 

Пациентам с  подозрением на  ГКМП, у  кото-
рых ЭхоКГ не даёт результатов, а МРТ недоступна 
или противопоказана, для уточнения диагноза пока-
зана компьютерная томография (КТ) [3, 5].

ЛЕЧЕНИЕ СИМПТОМОВ И ОСЛОЖНЕНИЙ  
ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ

Терапия ГКМП назначается для  улучшения 
функциональных возможностей и  уменьшения 

симптомов. У  пациентов с  симптомами, обуслов-
ленными обструкцией ВОЛЖ, целью лечения яв-
ляется уменьшение обструкции с помощью меди-
каментозной терапии, хирургического вмешатель-
ства или алкогольной абляции перегородки (ААП). 
При наличии симптомных нарушений ритма приме-
няются антиаритмические препараты. При высоком 
риске ВСС проводится её профилактика, импланта-
ция кардиовертера-дефибриллятора (КД). Пациенты 
с прогрессирующей систолической или диастоличе-
ской дисфункцией ЛЖ, рефрактерной к медикамен-
тозной терапии, могут быть кандидатами для транс-
плантации сердца [1].

Симптомные пациенты с градиентом давления 
в покое и при провокационных пробах > 50 мм рт. ст. 
должны получать медикаментозную терапию с це-
лью снижения градиента давления. Большинство 
бессимптомных пациентов с  обструкцией ВОЛЖ 
не нуждаются в лечении, но в отдельных случаях 
может быть рассмотрено фармакологическое лече-
ние для снижения давления в ЛЖ.

Пациенты с градиентом давления < 50 мм рт. ст. 
(в покое и при провокации) должны получать ле-
чение в соответствии с рекомендациями для необ-
структивной ГКМП, но в некоторых случаях при гра-
диенте 30–50 мм рт. ст. и отсутствии других причин 
для симптомов может быть рассмотрен инвазивный 
подход для снижения градиента давления [1]. 

Медикаментозная терапия, направленная 
на уменьшение обструкции, включает бета-блока-
торы без  вазодилатирующего действия (карведи-
лол и  небиволол не  показаны) в  дозе, титруемой 
до максимально переносимой, или недигидропири-
диновые антагонисты кальция (верапамил или дил-
тиазем) с титрованием дозы до максимально пере-
носимой. Антагонисты кальция рекомендованы па-
циентам, которые не переносят или имеют противо-
показания для бета-адреноблокаторов [1, 5, 26, 59].

Антагонисты кальция следует применять с осто-
рожностью у пациентов при тяжёлой обструкции, 
так  как  вазодилатирующий эффект может увели-
чить градиент давления [5, 59]. 

Дизопирамид, титруемый до максимально пере-
носимой дозы (обычно 400–600 мг/сут.), может быть 
добавлен к бета-адреноблокаторам или блокаторам 
кальциевых каналов, если монотерапия неэффектив-
на [1, 5, 26, 39, 59]. 

Дизопирамид относится к  антиаритмическим 
препаратам IA класса, при этом он обладает свой-
ством снижать градиент давления в ВОЛЖ и улуч-
шает переносимость физической нагрузки с низким 
риском проаритмогенных эффектов и без повышен-
ного риска ВСС. Во время повышения дозы следует 
контролировать интервал QTc. Дизопирамид следу-
ет избегать пациентам с глаукомой, мужчинам с про-
статитом и пациентам, принимающим другие препа-
раты, удлиняющие интервал QT [1, 59].

Пациентов с обструкцией средней части ЛЖ сле-
дует лечить высокими дозами бета-адреноблокато-
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ров или недигидропиридиновых блокаторов каль-
циевых каналов (верапамила или дилтиазема) [1].

Апикальные аневризмы левого желудочка сами 
по себе редко нуждаются в лечении. У некоторых 
пациентов развивается мономорфная желудочковая 
тахикардия, связанная с верхушечными рубцами, ко-
торые могут поддаваться картированию и аблации. 

При  выявлении тромба внутри аневризмы не-
обходимо назначение пероральных антикоагулян-
тов [1, 24].

Петлевые или  тиазидные диуретики в  низкой 
дозе можно применять с осторожностью у больных 
с застоем в малом круге кровообращения на фоне 
обструкции выносящего тракта ЛЖ. Важно избегать 
гиповолемии, которая увеличивает обструкцию [1, 3]

Ингибиторы сердечной миозин-АТФ-азы. Мава-
камтен является первым в своём классе ингибито-
ром сердечной миозин-АТФ-азы, который действу-
ет путём уменьшения образования актин-миозино-
вых мостиков, тем самым снижая сократительную 
способность и улучшая энергетику миокарда, сни-
жая градиент давления в ВОЛЖ [1, 5, 26, 59–61]. 

Завершена III фаза рандомизированного плаце-
бо-контролируемого двойного слепого исследования 
EXPLORER-HCM, в которое были включены паци-
енты с симптомной обструктивной ГКМП с градиен-
том давления более 50 мм рт. ст. (123 – в группе лече-
ния, 128 – в контрольной группе). В группе мавакам-
тена отмечалось большее снижение градиента дав-
ления, увеличение пикового потребления кислорода 
(pVO2), уменьшение симптомов. Больше пациентов 
(80 против 40) имели снижение класса СН по клас-
сификации Нью-Йоркской кардиологической ассо-
циации (NYHA, New York Heart Association) [60]. 

Следует отметить, что данный препарат не заре-
гистрирован в Российской Федерации. 

Ингибиторы сердечной миозин-АТФ-азы не ре-
комендованы в качестве медикаментозной терапии 
первой линии; следует рассмотреть возможность 
их  применения в  качестве терапии второй линии, 
когда оптимальная медикаментозная терапия бе-
та-адреноблокаторами, антагонистами кальция и/
или дизопирамидом неэффективна или плохо пере-
носится. Ингибиторы сердечной миозин-АТФ-азы 
не следует применять с дизопирамидом, но их мож-
но назначать одновременно с бета-адреноблокатора-
ми или антагонистами кальция. У пациентов с про-
тивопоказаниями или непереносимостью бета-адре-
ноблокаторов и антагонистов кальция ингибиторы 
миозин-АТФ-азы могут рассматриваться в качестве 
монотерапии. Повышение дозы препарата до макси-
мальной (15 мг) следует контролировать в соответ-
ствии с официальными рекомендациями с исполь-
зованием ЭхоКГ [1].

Инвазивное лечение, направленное на  умень-
шение толщины МЖП, имеет целью уменьшить об-
струкцию ВОЛЖ [1, 5, 29]. 

Инвазивное лечение для уменьшения обструкции 
ВОЛЖ включает септальную миэктомию и ААП. 

Инвазивное лечение для уменьшения обструкции 
ВОЛЖ следует рассмотреть у пациентов с градиен-
том давления ЛЖ ≥ 50 мм рт. ст., тяжёлыми симпто-
мами СН (функциональный класс III–IV по NYHA) 
и/или повторными синкопе при физической нагруз-
ке, несмотря на максимально переносимую медика-
ментозную терапию [1, 3]. Инвазивное лечение так-
же может быть рассмотрено у пациентов с лёгкими 
симптомами (класс II по NYHA), у которых гради-
ент давления ≥ 50 мм рт. ст. в покое или при прово-
кации и имеется митральная регургитация средней 
и тяжёлой степени, связанная с передне-систоличе-
ским движением передней створки МК, ФП или ди-
латация ЛП средней и тяжёлой степени [1]. 

Нет  данных, подтверждающих использование 
инвазивных процедур для  уменьшения градиента 
давления в ВОЛЖ у бессимптомных пациентов, не-
зависимо от его тяжести [1]. 

Наиболее часто выполняемая хирургическая про-
цедура для лечения обструкции ВОЛЖ – миэкто-
мия МЖП. Она устраняет или существенно умень-
шает градиент в ВОЛЖ более чем в 90 % случаев, 
уменьшает систолическую митральную регургита-
цию, связанную с передним движением МК, улуч-
шает физическую работоспособность и симптомы 
[1, 5, 26, 39, 59].

Предоперационными факторами, определяющи-
ми хороший отдалённый исход, являются возраст 
менее 50 лет, размер ЛП < 46 мм, отсутствие ФП 
и мужской пол [1]. 

Оперативное вмешательство может ограничи-
ваться миэктомией или  сочетаться с  вмешатель-
ством на митральном клапане (укорочение перед-
ней створки, резекция хорд, резекция папиллярных 
мышц, переориентация папиллярных мышц, проте-
зирование МК) [62].

Долгосрочное улучшение симптомов достигается 
более чем у 80 % пациентов с долгосрочной выживае-
мостью, сопоставимой с таковой в общей популяции.

Основными хирургическими осложнениями яв-
ляются атриовентрикулярная блокада, блокада ле-
вой ножки пучка Гиса (БЛНПГ), дефект межжелу-
дочковой перегородки и аортальная регургитация, 
но они редки (за исключением БЛНПГ) [1, 59, 62]. 

Другим вариантом инвазивного лечения являет-
ся ААП. Введение алкоголя в перфораторную арте-
рию перегородки для создания локализованного руб-
ца МЖП приводит к результатам, сходным с хирур-
гическим вмешательством, с точки зрения уменьше-
ния градиента, улучшения симптомов и физической 
работоспособности, в том числе у молодых людей 
[1, 5, 26, 59, 63–66]. 

При  сравнении ААП и  септальной миэктомии 
в нескольких метаанализах было продемонстриро-
вано, что ААП характеризуется более высокой ча-
стотой имплантации постоянного кардиостимулято-
ра и повторного вмешательства [59, 64, 66].

В обсервационном исследовании при наблюде-
нии за 952 пациентами с ГКМП и выполненной ААП 
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5-летняя выживаемость составила 95,8 %, 5-летняя 
выживаемость без сердечных осложнений – 98,9 %. 
За время наблюдения 164 (17,2 %) пациентам была 
выполнена повторная аблация в рамках запланиро-
ванной поэтапной процедуры, 18  (1,9  %)  пациен-
там была выполнена хирургическая миэктомия [64].

Результаты ретроспективного одноцентрового 
исследования, проведённого в клинике Mayo, вклю-
чавшего 334 пациента с ГКМП, которым проведена 
изолированная миэктомии, и 167 пациентов с ААП, 
показали, что после септальной миэктомии или ААП 
смертельных исходов в стационаре не было. Нефа-
тальные осложнения (тампонада, длительная желу-
дочковая тахикардия/остановка сердца, повторная 
операция или нарушение мозгового кровообраще-
ния) имели место у 18 (5,4 %) пациентов, перенёсших 
септальную миэктомию, и 12 (7,2 %) пациентов, пе-
ренёсших ААП (p = 0,43). Не было выявлено разли-
чий в количестве имплантированных КД (7,2 % у па-
циентов, перенёсших миэктомию, против 9,6 % у па-
циентов, перенёсших ААП; p = 0,37), но потребность 
в установке постоянного кардиостимулятора была 
значительно ниже в группе миэктомии (3,9 % против 
17,4 %; p < 0,001). Общая частота повторного вмеша-
тельства (за 10 лет) составила 1,0 % у пациентов, пе-
ренёсших миэктомию, и 35,0 % для пациентов, пе-
ренёсших ААП; коэффициент риска повторной про-
цедуры после ААП по сравнению с миэктомией со-
ставил 33,3. Не было выявлено связи между остаточ-
ным градиентом в ВОЛЖ и общей смертностью [65].

ААП является предпочтительным вмешатель-
ством у  ослабленных пациентов при  сопутствую-
щей патологии, увеличивающей риск хирургиче-
ского вмешательства [5].

Септальная миэктомия рекомендуется пациен-
там с  показаниями для  хирургической коррекции 
сосочковых мышц, МК, аорто-коронарного шунти-
рования при  сопутствующих стенотических пора-
жениях коронарных артерий [3].

Впервые возникшая или плохо контролируемая 
ФП может усугубить симптомы, связанные с  об-
струкцией; её следует лечить путём восстановления 
синусового ритма или контроля частоты сердечных 
сокращений (ЧСС). Амиодарон является эффектив-
ным препаратом для восстановления и поддержа-
ния синусового ритма [3]. Антикоагулянтная тера-
пия прямыми оральными антикоагулянтами (ПОАК) 
или антагонистами витамина К (АВК) показана неза-
висимо от оценки риска по шкале СHA2DS2-VASc 
[1, 3, 5]. 

Метаанализ, проведённый S.Q.  Lyu и  соавт. 
(2024), включавший 7 обсервационных исследова-
ний и 9395 пациентов с ГКМП и ФП, показал оди-
наковую эффективность ПОАК и АВК в отношении 
снижения риска тромбоэмболических осложнений. 
ПОАК продемонстрировала преимущества в сниже-
нии смертности и частоты внутричерепных кровоиз-
лияний по сравнению с группой АВК [67]. Необхо-
димы рандомизированные контролируемые иссле-

дования, чтобы предоставить больше доказательств 
в пользу ПОАК в этой популяции.

Лечение СН у пациентов без обструкции ВОЛЖ 
должно осуществляться в соответствии с рекоменда-
циями по диагностике и лечению хронической СН. 
Целью медикаментозной терапии является сниже-
ние диастолического давления в ЛЖ и улучшение 
наполнения ЛЖ путём снижения ЧСС с помощью 
бета-адреноблокаторов, верапамила или дилтиазема 
и осторожного применения диуретиков. Возможно 
применение антагонистов альдостерона. Бета-адре-
ноблокаторы или антагонисты кальция следует рас-
смотреть у пациентов со стенокардитическими бо-
лями, при  физической нагрузке или  длительных 
эпизодах в покое, даже при отсутствии обструкции 
ВОЛЖ [1, 5].

При необструктивной ГКМП может быть рас-
смотрен вопрос об осторожном применении перо-
ральных нитратов у больных со стенокардией [1]. 
Также можно рассмотреть возможность примене-
ния ранолазина для улучшения симптомов у паци-
ентов со  стенокардией и отсутствием обструкции 
ВОЛЖ [1, 68].

Первичная профилактика ВСС при ГКМП пока-
зана пациентам при риске ВСС в течение 5 лет ≥ 6 %. 
Таким больным показана имплантация КД. Имплан-
тация КД может быть рассмотрена при риске ВСС 
от 4 до 6 %. Для оценки риска ВСС в течение 5 лет 
у пациентов старше 16 лет и определения показаний 
к первичной профилактике ВСС рекомендуется ис-
пользовать калькулятор (https://qxmd.com/calculate/
calculator_303/hcm-risk-scd) [1, 3, 69].

При оценке риска учитываются: возраст; макси-
мальная толщина стенки ЛЖ (мм); размеры ЛП (ди-
аметр из парастернального доступа по длинной оси, 
мм); градиент в ВОЛЖ (мм рт. ст.); семейный анам-
нез в отношении ВСС; неустойчивая ЖТ; необъяс-
нимые синкопе [69].

Апикальная аневризма, выраженный фиброз 
(≥ 15 % массы ЛЖ), оцениваемый с помощью МРТ, 
и ФВ менее 50 % не включены в калькулятор, одна-
ко являются установленными факторами риска ВСС 
при ГКМП наряду с семейным анамнезом ВСС, вы-
раженной гипертрофией ЛЖ (≥ 3 см в любом сегмен-
те по данным ЭхоКГ или МРТ), необъяснимыми син-
копе (не относящимися к нейрогенным или кардиаль-
ным вследствие обструкции). По мнению американ-
ских экспертов, поскольку каждый из этих основных 
факторов в отдельности связан с повышенным риском 
ВСС, было бы разумно рассмотреть возможность пер-
вичной профилактики с имплантацией КД для паци-
ентов с одним и более фактором риска ВСС [5].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ГКМП характеризуется значительной гетероген-
ностью морфологических вариантов и клиническо-
го течения. При выявлении гипертрофии ЛЖ необ-
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ходимо исключать фенокопии ГКМП. МРТ необхо-
дима при недостаточной визуализации с помощью 
ЭхоКГ. При симптомной обструктивной ГКМП не-
обходимо медикаментозное лечение; инвазивная 
тактика должна обсуждаться при отсутствии эффек-
та лекарственной терапии. Антикоагулянты должны 
назначаться всем больным с  фибрилляцией пред-
сердий. Пациентам с высоким риском ВСС показа-
на имплантация КД.
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