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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) являет-
ся одним из наиболее часто встречающихся, генетически 
обусловленных заболеваний сердца. Она характеризуется зна-
чительной гипертрофией миокарда стенки левого желудочка 
(ЛЖ) при отсутствии дилатации камер и других кардиальных 
и системных заболеваний (аортальный стеноз, артериальная 
гипертензия и т. д.) [1, 2, 9, 12, 13, 23, 24]. Заболевание 
впервые описано во второй половине XIX в. французскими 
патологоанатомами Н.Lionville (1869) и L. Hallopeau (1869). 
Они отметили сужение выносящего тракта ЛЖ вследствие 
утолщения межжелудочковой перегородки (МЖП) и дали 
этому заболеванию название «левосторонний мышечный 
conus stenosus». Немецкий патологоанатом A. Schminke 
(1907) представил еще два аутопсийных наблюдения массив-
ной гипертрофии МЖП и высказал предположение, что она 
обусловлена нарушением эмбрионального развития сердца 
[цит. по 1, 24, 27]. Первое современное описание проблемы 
ГКМП представлено в 1957 г. в работах R. Teare и E. Brock. 
Первый из них описал асимметричную гипертрофию мио-
карда МЖП у 8 молодых пациентов при внезапной сердечной 
смерти (ВСС), второй — установил наличие субаортального 
градиента давления у больных с выраженной гипертрофией 
МЖП при катетеризациях. В 1989 г. группой исследователей 
установлена связь между развитием заболевания и наличием 
мутаций в 14-й хромосоме, кодирующей последовательность 
тяжелой цепи белка β-миозина [1, 9, 24]. Термин «гипертро-
фическая кардиомиопатия» впервые был предложен М.Cohen 
и соавт. в 1964 г. и является наиболее удачным, так как 
описывает достоверный и патогномоничный признак забо-
левания [цит. по 24]. По литературным данным [2, 9, 24, 33], 
ГКМП у большинства пациентов носит необструктивный 
характер, и лишь у 25% больных возникает гемодинамиче-
ски значимое увеличение градиента давления в выходном 
отделе ЛЖ (ВОЛЖ). Однако именно обструктивные формы 

заболевания представляют собой интерес с точки зрения 
хирургического лечения.

Под данным B. Maron и соавт. [24, 27], ГКМП выявлена 
у 0,02% населения (1 больной на 500 человек), при этом у 6 
из 7 из них она имеет асимптомный характер, а 75% — при-
ходится на необструктивные формы. Таким образом, можно 
предположить, что в Российской Федерации до 280 000 чело-
век имеют различные фенотипические проявления болезни. 
По данным эпидемиологических исследований, ГКМП рас-
пространена в США, Канаде, странах Европы, Российской 
Федерации, Китае и Японии. Наличие ГКМП приводит к 
инвалидизации, снижению качества и ожидаемой продолжи-
тельности жизни населения [8, 9].

По литературным данным [9, 12, 24], ГКМП является 
причиной ВСС в 36% от общего числа умерших молодых 
пациентов, в том числе и у профессиональных спортсменов.

Этиология заболевания связана с наличием генетических 
мутаций, с менделевским аутосомно-доминантным типом 
наследования. За прошедшие 20 лет выявлено более 1400 
различных мутаций в 11 генах, кодирующих саркомеры 
сердечных миофиламентов [1, 2, 9, 11, 12, 23]. По данным 
A. Marian и соавт. [23], при обследовании пациентов с ГКМП 
у 30–35% из них обнаружены аномалии в генах, кодирую-
щих тяжелую цепь β-миозина (β-MyHC) и расположенных 
в 14-й хромосоме (14q1), у 20–25% — мутации в генах 
миозин-связывающего белка С (MyBP-C) в 11-м локусе 11-й 
хромосомы (11q11), у 18–20% — в генах белка тропонина 
Т (cTnT) в 1-й хромосоме (1q3). Систематический скрининг 
пациентов с ГКМП привел к обнаружению мутаций и в дру-
гих белках — α-тропомиозина, тропонина I, α-актина, титина 
и др. [11, 12, 23]. Однако доля выявленных мутаций в общей 
популяции невелика и составляет менее 5% [23]. Совре-
менные молекулярно-биологические методы исследования 
позволили выявить мутации в несаркомерных генах, коди-
рующих калиевые каналы в семье с ГКМП и врожденной 
глухотой (KCNQ4 1p34), в генах протеинкиназы А в семьях 
с ГКМП и синдромом WPW (PARAG2 7q22–q23) и мито-
хондриальных генах, кодирующих тРНК [2, 9, 11, 23, 24]. 
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Хирургическое лечение кардиомиопатии

Описанные мутации носят единичный характер и большого 
клинического значения не имеют. Стоит отметить и тот факт, 
что наличие той или иной мутации определяет клинический 
вариант течения заболевания. Так, P. Charron и соавт. (1998) 
обратили внимание, что ГКМП, вызванная мутацией в гене 
β-MyHC, манифестирует в молодом или детском возрасте и 
сопровождается выраженной гипертрофией миокарда, что и 
определяет высокий риск развития ВСС в молодом возрасте 
[цит. по 23]. Напротив, по данным H. Niimura и соавт. (1998), 
мутации в генах MyBP-C и α-тропомиозина характеризуют-
ся более мягким течением, поздним началом болезни, менее 
выраженной гипертрофией миокарда ЛЖ и, соответственно, 
более благоприятным прогнозом [цит. по 23]. По данным 
H. Watkins и соавт. (1993), мутации в гене cTnT также 
сопровождаются относительно невыраженной гипертрофи-
ей миокарда, однако риск ВСС при этом варианте ГКМП 
крайне высок [цит. по 23]. Исследования последних лет 
также выявили гены-модификаторы и их вклад в характер 
течения заболевания. К таковым относятся функциональные 
варианты генов ангиотензин-1 конвертирующего фермента 
(значительно увеличивают риск развития ВСС), гены эндоте-
лина-1 и TNFα [23].

Исследования на животных позволили описать 
молекулярно-генетические механизмы развития ГКМП. 
Выявленные мутации в генах приводят к структурным дефек-
там сердечных саркомеров, снижению активности АТФазы 
при сокращении мышцы, уменьшению чувствительности 
актина и миозина к ионам кальция, что ведет к снижению 
прочности актино-миозиновых связей и эффективности 
сокращения саркомера [11, 12]. Морфологически это про-
является дезорганизацией миокардиальной архитектоники: 
миокард состоит из гипертрофированных кардиомиоцитов 
различной формы, с различными межклеточными связями. 
Также наблюдаются изменения в коронарных артериях, что 
проявляется утолщением интимы и медии. Вышеописан-
ные изменения миокарда и микрососудистого русла сердца 
способствуют формированию проаритмогенного субстрата, 
увеличивая электрическую нестабильность миокарда и повы-
шая риск развития относительной ишемии миокарда [9].

ГКМП имеет уникальные патофизиологические меха-
низмы, обусловливающие ее клиническую картину. Наличие 
градиента давления более 30 мм рт. ст. в ВОЛЖ, по данным 
литературы, является одним из основных предикторов раз-
вития ГКМП-ассоциированной сердечной недостаточности 
и ВСС. Субаортальная обструкция является механическим 
препятствием для оттока крови из ЛЖ, вследствие чего 
повышается внутрижелудочковое давление, увеличивают-
ся напряжение стенки желудочка и потребность миокарда 
в кислороде [1, 2, 9, 24, 25]. У большинства пациентов с 
ГКМП обструкция ВОЛЖ вызывает проксимальное перед-
несистолическое движение передней створки митрального 
клапана (SAM-синдром) и среднесистолический контакт ее 
с МЖП, что проявляется митральной регургитацией вдоль 
задней створки. Данное явление обусловлено гемодина-
мическим присасывающим эффектом (эффект Вентури), 
возникающим при наличии обструкции и, соответственно, 
увеличении скорости потока крови в ВОЛЖ. Однако важно 
отметить, что SAM-синдром не является патогномоничным 
для ГКМП. В.Maron и соавт. [26] выявили его у 3% обсле-
дуемых при массовом скрининге пациентов с различной 
сердечно-сосудистой патологией. Чаще всего SAM-синдром 
встречается при d-транспозиции магистральных сосудов. 
Основным патофизиологическим компонентом в развитии 

сердечной недостаточности при необструктивных формах 
ГКМП является диастолическая дисфункция ЛЖ, которая 
присутствует у 80% больных. Дезорганизация мышечных 
волокон и нарушение внутриклеточной циркуляции ионов 
кальция увеличивают ригидность стенки и вызывают дисба-
ланс между фазами наполнения и релаксации ЛЖ. Возникает 
диффузная субэндокардиальная ишемия, что также ухудшает 
наполнение камер. При наличии синусового ритма увеличи-
вается вклад предсердной систолы (за счет ее удлинения) в 
общее наполнение ЛЖ. В связи с этим физическая нагруз-
ка, катехоламиновая стимуляция приводят к укорочению 
периода диастолического наполнения, уменьшению объёма 
наполнения ЛЖ и ишемии миокарда. Это ведёт к повышению 
давления в легочных венах, что клинически проявляется 
симп томом одышки [9, 12, 24, 26]. В исследованиях К. Hef-
fernan и соавт. (2010) при ультразвуковом исследовании 
периферического русла пациентов с ГКМП выявлена вазомо-
торная эндотелиальная дисфункция, сопоставимая с таковой 
у больных с ИБС [цит. по 24].

Клиническая картина ГКМП достаточно специфична 
и проявляется одышкой при физической нагрузке, стено-
кардией, обмороками, нарушениями ритма и проводимости. 
Описанные симптомы могут манифестировать в любом воз-
расте [1, 2, 4]. Стоит отметить, что течение заболевания 
у пациентов старшей возрастной группы (75 лет и более) 
отличается минимальными и неспецифичными клиническими 
проявлениями. Это наиболее часто связано с мутациями в 
генах MyBP-C и тропонина I. ГКМП является заболеванием 
с неблагоприятным прогнозом. По данным исследований 
70–80-х годов ХХ в., смертность у больных при естествен-
ном течении ГКМП колебалась в пределах 4–6% в год [6, 
9, 24]. Однако многоцентровые исследования 1990-х годов 
показали, что смертность при естественном течении ГКМП 
во взрослой популяции составляет около 1%, несколько 
выше в детской популяции — около 2% [7]. Таким образом, 
было показано, что ГКМП характеризуется длительным 
стабильным периодом течения. Летальность у данной группы 
больных чаще всего обусловлена 3 причинами, что соответ-
ственно и определяет стратегию лечения данных больных: 
1) внезапная сердечная смерть; 2) прогрессирующая сердеч-
ная недостаточность; 3) фибрилляция предсердий с высоким 
риском эмболических осложнений [1, 2, 9, 10, 13, 24].

Возможности диагностики ГКМП в настоя-
щее время претерпели множество изменений. Наряду с 
рутинными методами, такими как аускультация сердца, 
рентгенологическое исследование органов грудной клетки, 
ЭКГ, холтеровское мониторирование ЭКГ, эхокардиогра-
фия (ЭХО-КГ), стали доступными для массового скрининга 
методы молекулярно-генетической диагностики, магнитно-
резонансной томо графии сердца (МРТ). Диагноз ГКМП 
можно заподоз рить при выявлении необъяснимой другими 
причинами гипер трофии ЛЖ при ЭХО-КГ и МРТ сердца. 
Традиционно двухмерная ЭХО-КГ является первичным мето-
дом диагностики данной патологии. Однако возможности 
современной МРТ сердца позволяют более точно оценить 
толщину миокарда на изображениях высокого разрешения, 
состояние клапанного аппарата в режиме реального времени 
и количественно степень фиброза миокарда. Исследования 
последних лет выявили дополнительный МРТ-предиктор 
высокого риска ВСС — позднее гадолиниевое заполнение 
миокарда, что также влияет на стратегию лечения пациен-
тов [9, 12, 19, 24, 27, 30, 33]. Также преимуществом МРТ 
является возможность сегментарной оценки миокарда ЛЖ 
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(задняя стенка, базальные отделы, передняя стенка, МЖП 
на разных уровнях). МРТ-исследование также позволяет 
выявлять апикальные аневризмы различных размеров при 
срединно-желудочковой гипертрофии миокарда, которые 
носят фиброзный характер и являются независимыми пре-
дикторами эмболических осложнений и прогрессирования 
сердечной недостаточности [30, 33, 42]. Важно отметить, что 
анализ данных МРТ сердца позволил выявить структурные 
особенности миокарда у «генотип — плюс/фенотип — минус» 
пациентов в виде миокардиальных крипт — глубоких кана-
лов, заполняющихся контрастом, расположенных чаще всего 
в базальных отделах ЛЖ и задней части МЖП [33, 41]. Также 
МРТ, наряду с ЭХО-КГ, необходима для дифференциальной 
диагностики ГКМП с другими кардиомиопатиями и позво-
ляет оценить эффективность хирургического лечения [41].

За прошедшие 10–15 лет существенно изменились под-
ходы к лечению ГКМП. Появились новые возможности 
как в консервативном, так и хирургическом лечении данной 
болезни. Лечение ГКМП осуществляется, исходя из вари-
антов клинического течения заболевания, и направлено на 
уменьшение симптомов заболевания, замедление прогрес-
сирования хронической сердечной недостаточности (ХСН), 
профилактику ВСС и тромбоэмболических осложнений, 
воздействие на нейрогуморальные системы, способствующие 
дальнейшему прогрессированию гипертрофии миокарда. При 
а- и малосимптомном течении болезни и у «генотип — плюс/
фенотип — минус» пациентов необходимо наблюдение в 
динамике у кардиолога. Таким больным показаны немеди-
каментозные метода лечения в виде снижения массы тела, 
ограничение физических нагрузок, отказ от курения и алко-
голя.

Основной целью терапевтического лечения у симптом-
ных пациентов является уменьшение проявлений ХСН, 
возникающих при обструкции ВОЛЖ, и профилактика 
нарушений ритма. Бета-адреноблокаторы (β-АБ) являются 
препаратами первой линии у данной категории больных в 
силу своего отрицательного ино- и хронотропного эффек-
та, что позволяет увеличить диастолическое наполнение 
ЛЖ. При невозможности использовании β-АБ применяют 
блокаторы кальциевых каналов. Механизмом их действия 
при ГКМП считается, помимо отрицательного ино- и хроно-
тропного действия, уменьшение субэндокардиальной ишемии 
миокарда. К терапии ХСН также могут быть добавлены при 
необходимости ингибиторы ангиотензин-превращающего 
фермента, диуретики. Для профилактики желудочковых 
нарущений ритма при ГКМП используется дизопирамид, 
однако это возможно только стационарно под постоянным 
контролем ЭКГ в связи с его проаритмогенным действием. 
У 30–35% больных течение ГКМП осложняется развитием 
фибрилляции предсердий (ФП), что у 11% из них приводит 
к эмболическим осложнениям [2, 9, 12, 24]. Для профи-
лактики тромбоэмболических осложнений ФП при ГКМП 
используются, в первую очередь, непрямые антикоагулянты 
(варфарин). Для снижения частоты сердечных сокращений 
применяются β-АБ. С целью профилактики пароксизмов ФП 
используются амиодарон или дизопирамид. При рефрактер-
ности ФП к медикаментозной терапии или невозможности ее 
применения возможно выполнение радиочасточной аблации 
устьев легочных вен или процедуры Cox maze, однако дан-
ные об эффективности этих процедур у больных с ГКМП в 
литературе широко не представлены и требуют дальнейшего 
изучения.

Хирургические методы лечения ГКМП разделяются 
на: элетрофизиологические; транскоронарная септальная 
аблация (ТСА); септальная миоэктомия, расширенная мио-
эктомия; протезирование или пластика митрального клапана; 
трансплантация сердца; комбинированные.

Электрофизиологические методы лечения ГКМП пред-
ставлены имплантацией кардиовертера-дефибриллятора 
(ИКД) и двухкамерных электрокардиостимуляторов (ЭКС). 
У пациентов молодого возраста (50 лет и моложе), особен-
но у детей в возрасте 10–15 лет, ГКМП манифестирует в 
виде ВСС, по данным разных авторов, у 2–5% из них [9, 12, 
24]. Эффективным способом профилактики желудочковой 
тахикардии/фибрилляции является ИКД. Основными пока-
заниями к процедуре в настоящее время являются: более 
1 случая ГКМП-ассоциированной ВСС в семье, более 1 — 
перенесенного необъяснимого синкопе у больного с ГКМП, 
массивная гипертрофия ЛЖ (более 30 мм), эпизод неустойчи-
вой желудочковой тахикардии при 24-часовом холтеровском 
мониторировании ЭКГ, гипотензия и неадекватная реакция 
на физическую нагрузку [13]. Существуют понятия первич-
ной и вторичной профилактики ВСС. Превентивная ИКД 
у пациентов с высоким риском фатальных желудочковых 
аритмий называется первичной профилактикой ВСС, у паци-
ентов, ранее уже перенесших неустойчивую желудочковую 
тахикардию или фибрилляцию желудочков, — вторичной. 
По данным многоцентровых исследований [13, 16, 24, 29], у 
пациентов с ГКМП при вторичной профилактике ВСС в 10% 
случаев первый эпизод кардиоверсии происходит в течение 
первого года после ИКД. При первичной профилактике 
ВСС первый разряд возникает в течение первого года после 
имплантации у 4% больных, что позволяет судить об эффек-
тивности методики.

В 80–90-х годах ХХ в. была предложена методика ЭКС 
[1, 2, 9, 12, 13, 24]. Считается, что при нарушении синергизма 
в сокращении желудочков уменьшается отрицательное влия-
ние септального компонента на фракцию выброса ЛЖ. По 
данным некоторых авторов [12, 27], отмечались положитель-
ные клинический и гемодинамический эффекты у 75–90% 
пациентов с умеренной гипертрофией МЖП и градиенте дав-
ления в ВОЛЖ до 50 мм рт. ст. Однако в рандомизированном 
двойном слепом перекрестном исследовании было показано, 
что среднее снижение градиента давления в ВОЛЖ было 
незначительным (25–40%) и варьировало в широких преде-
лах [12, 28]. Также оценивалась толерантность к физической 
нагрузке при стимуляции и без нее, достоверных различий 
получено не было. В связи с этим, данная методика имеет 
ограниченное применение, в частности при выраженной 
сопутствующей патологии, при невозможности выполнения 
других хирургических методов лечения и при наличии пока-
заний к ЭКС, не связанных с ГКМП [9, 12, 13].

Классическим методом хирургического лечения ГКМП 
является операция миоэктомии ВОЛЖ. Данная методика 
была предложена более 50 лет назад A. Morrow и соавт. [32] 
и до настоящего времени является «золотым стандартом» 
лечения ГКМП при рефрактерности к медикаментозному 
лечению и при выраженной сердечной недостаточности. 
Основным показанием к операции является наличие гради-
ента давления в ВОЛЖ в покое или после провокационной 
пробы более 50 мм рт. ст. [13, 39]. Данное вмешательство 
может выполняться у пациентов всех возрастов. Методика 
операции заключается в следующем: в условиях искусствен-
ного кровообращения и кардиоплегии вскрывают корень 
аорты, визуализируют аортальный клапан, оценивают сте-
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пень гипертрофии МЖП. Затем хирург под контролем 
зрения выполняет миоэктомию ВОЛЖ. Эффективность 
вмешательства оценивают интраоперационно по данным 
чреспищеводной ЭХО-КГ, что позволяет вовремя заметить 
возможные осложнения и своевременно их устранить. Стоит 
отметить, что в настоящее время операция септальной мио-
эктомии несколько отличается от оригинальной методики. 
При «классической» процедуре по A. Morrow разрез МЖП 
выполняют на глубину около 3 см, чаще всего это соответ-
ствует гипертрофированной части ВОЛЖ [32]. Современная 
методика миоэктомии в литературе рассматривается как 
«расширенная миоэктомия». Операция предложена в 1994 г. 
B. Messmer и соавт. [31] и представляет собой разрез 
МЖП на более чем 7 см дистальнее от базальных отделов 
перегородки к верхушке ЛЖ и основаниям папиллярных 
мышц. После этого выполняют миоэктомию у основания 
папиллярных мышц, без их отсечения. Данная методика 
позволяет иссечь гипертрофированную часть перегородки в 
срединных отделах ЛЖ и устранить дополнительный фактор 
SAM-синдрома, обусловленный гипертрофией в области 
папиллярных мышц. Риск летального исхода при данном 
оперативном вмешательстве в настоящее время составляет 
менее 1% [2, 7, 8, 14, 34, 36]. За прошедшие 50 лет с момента 
выполнения первой миоэктомии ВОЛЖ накоплен огромный 
опыт таких операций. В литературе представлены исследова-
ния, достоверно отражающие непосредственные и отдаленные 
результаты описанной методики [44]. В частности, в работе 
S. Ommen и соавт. [34] представлен опыт миоэктомий у 
289 пациентов с ГКМП. 1-, 5- и 10-летняя выживаемость в 
данной группе пациентов составляет 98, 96 и 83% соответ-
ственно, что сопоставимо с выживаемостью в аналогичные 
сроки среди здорового населения. Также было показано, что 
операция миоэктомии статистически достоверно улучшает 
качество жизни и прогноз заболевания в отличие от пациен-
тов с ГКМП, получавших консервативную терапию. В работе 
A. Woo и соавт. [44] описаны результаты миоэктомии ВОЛЖ 
у 338 пациентов, страдавших обструктивной формой ГКМП. 
По их данным, 30-дневная послеоперационная летальность 
составила около 1,5%, 10-летняя выживаемость после опе-
рации — (83±3)%, уменьшение функционального класса 
ХСН (NYHA) до I–II наблюдалось также у 83% больных. 
По данным N. Smedira и соавт. [37], отмечалось уменьшение 
градиента давления в ВОЛЖ после операции, в среднем, с 68 
до 17 мм рт. ст. Отсутствие необходимости повторного вме-
шательства по поводу ГКМП в течение 8 лет составило 92%.

Оригинальный способ хирургической коррек-
ции обструктивной ГКМП предложен в НЦССХ 
им. А. Н. Бакулева в 1999 г. Методика позволяет устра-
нить срединно-желудочковую обструкцию с правой стороны 
МЖП через разрез в конусной части правого желудочка. 
Существенным преимуществом данного метода является воз-
можность устранить обструкцию выходных отделов правого 
и левого желудочков одновременно, без проникновения в 
полость ЛЖ. Этот способ позволяет избежать повреждения 
элементов проводящей системы сердца и коронарных арте-
рий [5, 7, 8].

Таким образом, септальная миоэктомия ВОЛЖ по праву 
считается «золотым стандартом» лечения обструктивных 
форм ГКМП. Следует отметить, что операции миоэкто-
мии технически сложны. Несмотря на распространённость 
патологии, количество таких вмешательств в Российской 
Федерации невелико. Так, в 2010 г. было выполнено всего 42 
операции септальной миоэктомии в 14 центрах [4].

По данным H. Klues и соавт. (1991), у ряда пациентов 
механизм обструкции ВОЛЖ при ГКМП может быть об -
условлен не только симметричной гипертрофией МЖП. 
Чаще всего (у 13% из них) обструкция на уровне средней 
трети МЖП связана с аномальным прикреплением обеих 
папиллярных мышц к передней створке митрального клапана, 
что в значительной степени сужает полость ЛЖ, увеличивает 
градиент давления в ВОЛЖ и обусловливает SAM-синдром 
[цит. по 30]. По данным K. Minakata и соавт. (2005), при 
анализе результатов хирургического лечения у 629 боль-
ных, перенесших миоэктомию, потребовалось повторное 
вмешательство у 2% пациентов [цит. по 30]. По данным раз-
ных авторов [7, 8, 13], механизмами повторной обструкции 
являются ограниченная миотомия при первичной операции, 
срединножелудочковая обструкция, аномалии папиллярных 
мышц, удлинение створок митрального клапана, ремоде-
лирование ЛЖ, особенно у детей. При выявлении одной из 
указанных выше причин выполняется «расширенная миоэк-
томия» по методике B. Messmer.

По данным S. Fighali и соавт. (1984), наблюдается 
отчетливое снижение градиента в ВОЛЖ при выполнении 
изолированного протезирования митрального клапана при 
ГКМП [цит. по 24]. M. Kofflard M. и соавт. (1996) описали 
методику комбинированной операции при ГКМП-миоэктомии 
и пластики митрального клапана в виде удлинения передней 
створки заплатой из аутоперикарда [цит. по 30]. Положи-
тельный эффект данной операции объясняется увеличением 
ширины передней створки, уменьшением ее эластичности 
и увеличением ригидности, что соответственно уменьшает 
эффект Вентури.

Альтернативным методом хирургического лечения 
ГКМП является транскатетерная спиртовая аблация (ТСА) 
первой септальной артерии. Процедура была впервые предло-
жена в 1995 г. U. Sigwart [цит. по 30]. Методика выполнения 
процедуры следующая. После предварительной коронароан-
гиографии визуализируется самая проксимальная септальная 
ветвь, отходящая от передней межжелудочковой артерии, она 
селективно катетеризируется. Затем через катетер вводят от 
1 до 3 мл 100% этанола в течение 5–15 мин. Вся процедура 
осуществляется под контролем прямой манометрии камер 
сердца, ЭКГ и ЭХО-КГ-контролем. При недостаточном 
снижении градиента в ВОЛЖ (50% и менее) рекомендуются 
селективная катетеризация и аблация второй септальной 
ветви [13, 35, 36, 38]. Ряд авторов [21, 22, 35, 43] предлагают 
использовать контрастную ЭХО-КГ для предварительной 
оценки зоны перфузии выбранной септальной артерии путем 
введения контрастных липидных микросфер селективно в ее 
русло. Это позволяет уменьшить объем вводимого в после-
дующем этанола.

В настоящее время в литературе широко представлены 
не только непосредственные, но и отдаленные результаты 
ТСА при ГКМП [18, 20]. Так, в мета-анализе M. Alam и 
соавт. [14] проводят сравнение эффективности миоэктомии 
ВОЛЖ и ТСА. Наблюдались значительная редукция толщи-
ны МЖП, уменьшение функционального класса сердечной 
недостаточности при обеих методиках, однако при операциях 
миоэктомии статистически более значимое было уменьшение 
градиента давления в ВОЛЖ — остаточный градиент давле-
ния (18,2±6,7) мм рт. ст. при ТСА против (10,8±6,3) мм рт. ст. 
при миоэктомии. Повторное вмешательство в связи с увели-
чением градиента в ВОЛЖ потребовалось у 5,5% больных, 
перенесших ТСА, и у 0,5% пациентов после миоэктомии [14]. 
По данным разных авторов [13, 14, 17, 21, 40], риск леталь-
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ного исхода при процедуре спиртовой аблации 1,4–3,8%, и 
чаще всего это обусловлено возникновением жизнеугро-
жающих аритмий. F. Gietzen и соавт. (2006) показали, что 
риск летального исхода у пациентов старшей возрастной 
(60 лет и более) группы достоверно выше, чем у молодых 
пациентов (9,1 против 3,8% соответственно), в связи с более 
частым возникновением персистирующих атриовентрику-
лярных (АВ)-блокад (17 против 5% соответственно) [цит. 
по 13]. S. Chang и соавт. [13] при анализе результатов ТСА 
у 261 больного с ГКМП отметили возникновение полной 
поперечной АВ-блокады у 14% пациентов, что потребова-
ло постановки постоянного электрокардиостимулятора. По 
данным проведенного ими мультифакторного анализа, были 
выявлены следующие независимые предикторы подобных 
осложнений: женский пол, боллюсное введение этанола, 
аблация более чем одной септальной ветви, присутствующая 
исходно полная блокада предсердно-желудочкового пучка и 
АВ-блокада I степени [13]. Постановка постоянного электро-
кардиостимулятора требуется у (18,4±7,9)% (в среднем 22%) 
после процедуры ТСА и у (3,4±3,9)% (в среднем 2,4%) боль-
ных после септальной миоэктомии [13, 15]. Однако стоит 
отметить, что у 40% больных после операций миоэктомии и 
58% — после ТСА наблюдаются нарушения проводимости 
в виде полной блокады предсердно-желудочкового пучка, 
но активного лечения подобные осложнения обычно не 
требуют. Такие осложнения могут быть объяснены трансму-
ральным характером повреждения миокарда после ТСА. По 
данным МРТ сердца, у пациентов с ГКМП после инвазивного 
лечения U. Valeti и соавт. [43] отметили наличие глубоких 
трансмуральных рубцов после ТСА, которые локализова-
лись в области соединения передней и нижней частей МЖП 
в области базальных отделов ЛЖ. При миоэктомии зона 
повреждения миокарда в большинстве случаев ограничива-
лась левожелудочковой стороной МЖП (глубина некроза 
до 10 мм) и локализовалась в базальных отделах. Расчетная 
масса поврежденного миокарда после миоэктомии была (4±6) 
против (16±7) г после ТСА соответственно [43]. По данным 
V. Fernandes и соавт. [17], 1-, 5-, 8-летняя выживаемость 
пациентов с ГКМП после ТСА составила 97, 92, 89% соот-
ветственно. Изменение функционального класса ХСН (по 
NYHA) до и после операции составило (2,8±0,6) и (1,2±0,5) 
соответственно.

Таким образом, можно говорить, что методика ТСА при 
ГКМП является альтернативным методом лечения, сопо-
ставимым по эффективности с миоэктомией ВОЛЖ, однако 
имеет больше осложнений. По мнению B. Maron и соавт. 
[27], операция миоэктомии по-прежнему остается «золотым 
стандартом» лечения обструктивных форм ГКМП, однако 
процедура ТСА является методом выбора у пациентов с 
тяжелой сопутствующей патологией, которым большая кар-
диохирургическая операция противопоказана.

Трансплантация сердца выполняется пациентам с ГКМП, 
осложненной терминальной фазой ХСН, а также детям с 
рестриктивным поражением сердца, у которых другие мето-
ды лечения бесперспективны [9, 13].

Таким образом, ГКМП в настоящее время по-прежнему 
остается актуальной проблемой современной кардиологии 
и кардиохирургии. Несмотря на генетическую этиологию 
болезни, предложены эффективные методы и схемы ее диа-
гностики и лечения. За прошедшие более 50 лет с момента 
первого описания заболевания данный контингент пациентов 
перешел из группы некурабельных в категорию больных с 
хорошим качеством и продолжительностью жизни.
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