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Еще во второй половине XIX века французские 
патологоанатомы Н.Lionville (1869) и L.Hallopeau 
(1869) описали случай изолированной гипертрофии 
миокарда невыясненной этиологии, они отметили 
сужение выносящего тракта (ВТ) левого желудочка 
(ЛЖ) вследствие утолщения межжелудочковой пере-
городки (МЖП) и дали этому заболеванию название 
«левосторонний мышечный conus stenosus». Внедре-
ние в клиническую практику эхокадиографии (ЭхоКГ) 
позволило подтвердить, что неотъемлемой чертой за-
болевания является гипертрофия миокарда, которая 
в большинстве случаев, независимо от наличия или 
отсутствия субаортальной обструкции, локализуется 
преимущественно в области МЖП - «асимметричная 
гипертрофия МЖП». 

Широкое использование двухмерной ЭхоКГ 
показало, что асимметричная гипертрофия МЖП, 
как и субаортальная обструкция, не является строго 
патогномоничным признаком этого заболевания, так 
появился «новый» термин гипертрофическая кардио-
миопатия (ГКМП) [1]. ГКМП - генетически детерми-
нированное заболевание, обусловленное мутациями 
генов, кодирующих синтез сократительных белков 
саркомеров миокарда, и характеризующееся асиммет-
ричной или симметричной гипертрофией ЛЖ с вовле-
чением в гипертрофический процесс МЖП, с частым 
развитием обструкции ВТЛЖ и диастолической дис-
функцией миокарда [2]. Заболевание характеризуется  
прогрессирующим течением, высоким риском разви-
тия жизнеопасных аритмий и внезапной сердечной 
смерти (ВСС) [3].

В случае если гипертрофия миокарда затруд-
няет нормальный отток крови из ЛЖ, говорят об об-
струкции ВТЛЖ. Обструкция выносящего тракта и 
градиент давления в ЛЖ весьма вариабельны и могут 
спонтанно уменьшаться или увеличиваться, т.е. суба-
ортальный стеноз носит динамический характер. Это 
объясняют тем, что причиной субаортального стеноза 
выступает не только гипертрофия МЖП, но и пара-

доксальное смещение передней створки митрального 
клапана (МК). Выраженная гипертрофия МЖП спо-
собствует тому, что передняя створка МК оказыва-
ется близко к поверхности перегородки и в систолу 
поток крови подтягивает её к перегородке благодаря 
эффекту Вентури, создавая препятствие оттоку крови. 
При обструктивной форме асимметричной гипертро-
фии МЖП субаортальный градиент давления может 
неизменно регистрироваться в покое, либо вызывать-
ся только при провокационных пробах (нагрузочные 
пробы, проба Вальсальвы, лекарственная проба с 
амилнитритом) [4]. Необходимо отметить, что об-
струкция ВТЛЖ в покое является независимым мар-
кером неблагоприятного клинического исхода ГКПМ, 
способствуя прогрессированию сердечной недоста-
точности (СН) или развитию ВСС [5].

МЕТОДЫ ЛЕЧЕНИЯ ГКМП

Лечение больных с ГКМП, как правило, направ-
лено на облегчение симптомов кардиомиопатии и за-
медление ее прогрессирования. Для уменьшения симп-
томов заболевания, таких как одышка при физической 
нагрузке, боли в левой половине грудной клетки, обмо-
роки или предобморочные состояния, в течение многих 
лет применяют: бэта-блокаторы, блокаторы кальцие-
вых каналов, дизопирамид, амиодарон. Эффективность 
такой терапии наиболее высока у больных с кардиоми-
опатией в сочетании с фибрилляцией предсердий, что 
в свою очередь связано с антиаритмическим влиянием 
препаратов. При отсутствии клинического эффекта от 
активной медикаментозной терапии и прогрессирова-
нии симптомов заболевания лицам с ГКМП, имеющим 
признаки СН III-IV функционального класса (ФК) по 
классификации Нью-Йоркской Ассоциации Сердца 
(NYHA), с систолическим градиентом ВТЛЖ в покое 
≥30 мм рт.ст. и 50 мм рт.ст. при нагрузке, показано хи-
рургическое лечение [6, 7]. 

Хирургическое вмешательство должно быть 
направлено на снижение градиента систолического 
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давления путем увеличения систолического диамет-
ра ВТЛЖ, либо посред ством уменьшения систоли-
ческого движения передней створки митрального 
клапана [7]. Септальная миоэктомия успешно ис-
пользуется уже более 30 лет в лечении обструктивной 
ГКМП и является золотым стандартом, однако имеет 
ряд недостатков: процедура проводится на открытом 
сердце с использованием искусственного кровообра-
щения и ассоциирована с риском возникновения ос-
ложнений в виде полной атриовентрикулярной (АВ) 
блокады, летального исхода. Транскатетерная алко-
гольная септальная аблация - альтернативный метод 
лечения обструктивной формы ГКМП, однако безо-
пасность этого вида вмешательства на сегодняшний 
день остается спорной [8]. Из-за достаточно высокой 
частоты осложнений и непредсказуемости результа-
тов хирургических методов лечения при выраженной 
обструкции ВТЛЖ был предложен альтернативный 
метод инвазивного лечения ГКМП - электрокардио-
стимуляция (ЭКС) [9].

Стандартная двухкамерная 
электрокардиостимуляция
В первых работах [9], а позже в целом ряде дру-

гих исследований, посвященных двухкамерной ЭКС с 
укороченной АВ-задержкой у пациентов с обструктив-
ной формой ГКМП, было показано, что ЭКС снижа-
ла градиент давления в ВТЛЖ, улучшая самочувствие 
больных [10-12]. Несмотря на более чем 40-летний 
опыт использования, правожелудочковой апикальной 
ЭКС, точный механизм, лежащий в основе этого вида 
вмешательства, остается неясным. Возможно, право-
желудочковый электрод при проведении предсерд-
но-синхронизированной или последовательной пред-
сердно-желудочковой ЭКС вызывает парадоксальное 
движение МЖП в сторону от задней стенки ЛЖ во вре-
мя систолы, в результате чего размеры ВТЛЖ увели-
чиваются и скорость кровотока в нем снижается [13]. 
При этом происходит ранняя активация папиллярных 
мышц и ложных сухожилий, что в итоге приводит к ог-
раничению экскурсии створок МК. Более того, за счет 
оптимизации времени предсердной систолы увеличи-
вается наполнение ЛЖ в диастолу [14]. 

Несмотря на энтузиазм, который вызвала двух-
камерная ЭКС в качестве первичного метода лечения 
пациентов с обструктивной ГКМП, последующие ран-
домизированные исследования показали субъективное 
улучшение качества жизни приблизительно у 50% ис-
следуемых. Оно не было связано со снижением гради-
ента давления, а было обусловлено эффектом плацебо 
[15], в связи с чем, полученные ранее результаты об 
эффективности двухкамерной ЭКС в настоящее время 
ставятся под сомнение. При использовании апикаль-
ной правожелудочковой ЭКС градиент давления ВТЛЖ 
в среднем снижался на 25-50%, однако результаты ва-
рьировали и порой были противоречивы [12, 16]. В 
исследовании PIC было показано, что стимуляция у 
пожилых больных (старше 65 лет) была более эффек-
тивна [12]. По данным ЭхоКГ полость ЛЖ у больных 
старшей возрастной группы была овоидной формы, в 
сравнении с младшей возрастной группой, у которых 
полость ЛЖ напоминала полумесяц. На основании 

чего, авторы выдвинули предположение о том, что от-
вет на стимуляцию в значительной степени зависел от 
исходной морфологии ЛЖ.

В настоящее время нет достаточных доказа-
тельств в пользу того что DDD стимуляция при ГКМП 
достоверно улучшает выживаемость и останавливает 
дальнейшее прогрессирование заболевания. Было 
показано, что двухкамерная ЭКС ухудшала наполне-
ние желудочков и снижала сердечный выброс, таким 
образом, нарушая гемодинамику, вследствие корот-
кой АВ задержки [17]. Для получения возможных 
положительных результатов данного метода лечения 
требуется полное понимание сложных механизмов 
взаимодействия между программой стимулятора 
и особенностями гемодинамики, обусловленными 
ГКМП. Слишком короткий АВ интервал ведет к ухуд-
шению состояния гемодинамики, а слишком длинный 
- к отсутствию адекватного ответа. Кроме того, боль-
шое значение имеет положение электрода ЭКС, кото-
рое для достижения оптимального гемодинамического 
эффекта требует захвата дистальной части верхушки 
[18]. Таким образом, вопрос о показаниях к импланта-
ции ЭКС при ГКМП до сих пор однозначно не решен. 
Согласно последним рекомендация Американского 
общества кардиологов [18] двухкамерная предсер-
дно-желудочковая стимуляция показана больным с 
ГКМП, при отсутствии положительного эффекта от 
медикаментозной терапии и наличии противопоказа-
ний к хирургическим методам лечения (класс реко-
мендаций IIb). Пациентам с ГКМП с высоким риском 
ВСС, несмотря на четкие показания к двухкамерной 
стимуляции, необходимо выбрать оптимальный метод 
лечения между имплантацией ЭКС и установкой кар-
диовертера-дефибриллятора (ИКД) [19].

Сердечная ресинхронизирующая терапия 
Одним из путей коррекции нарушений гемодина-

мики при ГКМП является метод, предложенный в 2002 
году C.A.Rinaldi et al. - имплантация многокамерного 
ЭКС, который получил название сердечной ресинхро-
низирующей терапии (СРТ) [20]. Зарубежный практи-
ческий опыт, достаточно убедительно продемонстри-
ровал эффективность СРТ в лечении обструктивной 
ГКМП [21-23]. СРТ - предсердно-синхронизированная 
бивентрикулярная стимуляция, которая проводится с 
помощью имплантации специализированных кардио-
стимуляторов в подкожно-жировую клетчатку или под 
большую грудную мышцу. В сердце при этом устанав-
ливается три электрода: предсердный электрод - в об-
ласть ушка правого предсердия, в правом желудочке - в 
область МЖП или его верхушку, и ЛЖ стимулируется 
электродом, проведенным через коронарный синус в 
одну из вен сердца (чаще латеральную). 

СРТ позволяет устранять нарушение внутри-
сердечного проведения, и, тем самым, синхронизиро-
вать сокращение камер сердца и отдельных участков 
миокарда. При выполнении вмешательства наиболее 
ответственная и трудоемкая часть процедуры - введе-
ние левожелудочкового электрода через коронарный 
синус, чаще в латеральную вену сердца [24]. Успеш-
ность имплантации левожелудочкового электрода при 
ГКПМ составляет от 75-80% [23, 25] до 100% [26], в 
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сравнении с 94,4% при дилатационной кардиомиопа-
тии [27]. Сложность введения электрода у этой группы 
больных связана с маленьким диаметром коронарного 
синуса, а также его извитостью. Возможно, внедрение 
в клиническую практику современных специализиро-
ванных левожелудочковых электродов, отличающихся 
меньшим диаметром и большей гибкостью (4 F для би-
полярных отведений), обусловит более высокий успех 
имплантаций. 

На сегодняшний день, обобщая данные публика-
ций, можно сделать вывод об эффективности СРТ не 
только при дилатационом типе поражения миокарда 
[28-30], но и при обструктивной форме кардиомио-
патии [21, 23, 25, 27, 31-34]. Полученные результаты 
свидетельствуют о том, что применение СРТ ассо-
циировалось со значительным снижением градиента 
давления ВТЛЖ у больных с ГКМП с наличием [20] и 
отсутствием признаков внутрижелудочковой диссин-
хронии [20-22, 30]. Эффективность СРТ превосходи-
ла результаты, полученные при правожелудочковой 
стимуляции [16, 25]. 

Имеются интересные данные о том, что двухка-
мерная ЭКС проводимая с целью устранения полной 
АВ-блокады после проведенной септальной миоэк-
томии, сама по себе индуцировала парадоксальное 
систолическое движение МК, таким образом увеличи-
вая градиент ВТЛЖ. В то время как, проведение СРТ 
полностью устраняло этот негативный эффект [26]. 
Возможно, бивентрикулярная стимуляция наиболее 
эффективно снижает градиент давления ВТЛЖ за счет 
большей площади ЛЖ, вовлеченной в процесс сокра-
щения. Предсердно-синхронизированная СРТ приво-
дит к возникновению обратной волны деполяризации 
и преждевременному возбуждению заднелатеральной 
стенки ЛЖ, что в свою очередь стимулирует сокраще-
ние продольно-ориентированных волокон эпикарда и 
эффективное смещение задней и боковой стенок ЛЖ 
по отношению к МЖП [25]. Все это в совокупности 
приводит к увеличению диаметра ВТЛЖ, что в соче-
тании с ограничением амплитуды экскурсии МЖП в 
систолу, уменьшает градиент давления. 

Следует отметить, что единых клинических ре-
комендаций в соответствии, с которыми следует осу-
ществлять отбор больных для СРТ при обструктивной 
форме ГКПМ, на сегодняшний день не существует. Об-
суждая показания к проведению СРТ, у этой категории 
больных необходимо рассмотреть критерии включения 
в ранее проведенные пилотные исследования и их ре-
зультаты (см. табл. 1). Эти данные позволили сделать 
вывод, что у больных с обструктивной формой ГКМП 
СРТ улучшает симптоматику и качество жизни, сни-
жая градиент давления ВТЛЖ. Необходимо отметить, 
что положительный ответ на СРТ терапию при ГКМП 
зависит от локализации электрода, стимулирующего 
ЛЖ. Наибольшее положительное изменение показа-
телей у «респондеров» наблюдается при имплантации 
левожелудочкового электрода в среднюю вену сердца, 
близко к верхушке ЛЖ [35]. 

В 2011 году начато крупное рандомизирован-
ное исследование OPTIMUM (Optimized Pacing 
for hyperTrophic CardIoMyopathy to Unravel the 
Mechanisms). Целью этого исследования является 
оценка влияния СРТ на течение и исход обструктив-
ной ГКМП. Критерии включения: градиент давления 
ВТЛЖ ≥50 мм рт.ст, III/IV ФК по NYHA, фракция вы-
броса ЛЖ ≥50%. Окончание исследования ожидается в 
декабре 2014 года.

Лечение и профилактика жизнеугрожающих 
нарушений ритма сердца 
Фатальные нарушения ритма и ВСС являются, по 

сути, главной причиной смертности больных с ГКМП. 
На основании данных полученных из двух междуна-
родных многоцентровых регистров больных с ГКМП 
был сделан вывод, об эффективности и оправданности 
применения ИКД с целью профилактики ВСС у этой 
группы больных [36, 37]. Среди больных, которым был 
имплантирован ИКД с целью первичной и вторичной 
профилактики ВСС, ежегодная частота срабатывания 
устройства составляла 4% и 10%, соответственно. Со-
гласно рекомендациям ACCF/AHA 2011 г. импланта-
ция ИКД в «чистом виде» показана больным ГКМП, 
пережившим остановку сердца вследствие желудочко-

Исследование Критерии включения СРТ DDD
R.Lenarczyk 
et al., 2011 
[23], n=9 

ГД ВТЛЖ ≥40 мм рт.ст; II ФК ХСН 
по NYHA; величина QRS ≥100 мс; 

наличие ПСМиАА; НМТ

Снижение ГД ВТЛЖ >50%; снижение 
внутрижелудочковой диссинхронии; 

увеличение дистанции ТШХ
C.A.Rinaldi et 
al., 2011 [16], 
n=8 

ГД ВТЛЖ ≥50 мм рт.ст, МЖП ≥20 
мм, ФВ ЛЖ ≥50%, QRS ≥120 мс, 

наличие ПСМиАА; НМТ

Снижение ГД ВТЛЖ (28±4 мм рт.ст.), 
увеличение переносимости нагрузки 

(тредмил-тест)

Снижение ГД 
ВТЛЖ (48±17 
мм рт.ст.)

A.Berruezo et 
al., 2011 [25], 
n=12

ГД ВТЛЖ ≥50 мм рт.ст, ФВ ЛЖ 
≥50%, III/IV ФК ХСН по NYHA, 
МЖП ≥15 мм, QRS≥100 мс; нали-

чие ПСМиАА; НМТ

Увеличение дистанции ТШХ; улуч-
шение ФК ХСН; улучшение качества 
жизни (MLHFQ), снижение ГД ВТЛЖ 
на >30 мм рт.ст.; снижение массы ЛЖ

Незначительное 
снижение ГД 

ВТЛЖ

Таблица 1.
Результаты исследований по применению CРТ и DDD у больных ГКМП с обструкцией ВТЛЖ

где, СРТ - сердечная ресинхронизирующая терапия, ГД - градиент давления, ВТ - выносящий тракт, ЛЖ - левый 
желудочек, ФК-функциональный класс, ХСН - хроническая сердечная недостаточность, NYHA - Нью-Йоркская 
Ассоциация Сердца, ПСМиАА - противопоказания для септальной миоэктомии и алкогольной аблации, НМТ 
- неэффективность медикаментозной терапии, ТШХ - тест 6-ти минутной ходьбы, МЖП - межжелудочковая пе-
регородка, ФВ - фракция выброса, ЛЖ - левый желудочек; MLHFQ - опросник качества жизни при ХСН.
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вой фибрилляции или гемодинамически нестабильной 
устойчивой желудочковой тахикардии и получающим 
постоянную оптимальную медикаментозную терапию 
(класс рекомендаций 1) [18]. Общепринятых показа-
ний для имплантации комбинированных устройств 
СРТ-ИКД на сегодняшний день не существует, что свя-
зано с небольшим количеством исследований по изу-
чению влияния СРТ на течение и исход ГКМП. Лишь 
в одном вышеупомянутом пилотном исследовании 
R.Lenarczyk et al. имплантировались комбинированные 
системы, причем установка СРТ-ИКД поводилась всем 
больным ГКМП в независимости от показаний [23]. За 
период трехлетнего наблюдения этой группы больных 
был зарегистрирован лишь один случай срабатывания 
ИКД. Обобщая вышеизложенное, можно сделать вы-
вод о том, что вопрос целесообразности имплантации 
комбинированных устройств, обладающих возмож-
ностями ресинхронизации и кардиоверсии у больных 
ГКМП, требует дальнейшего изучения.

Следует отметить, что длительное наблюдение 
больных ГКМП с СРТ продемонстрировало отсут-
ствие случаев потери сознания или ВСС в этой группе, 
что позволило сделать вывод о положительном влия-
нии сердечной ресинхронизации на возникновение фа-
тальных аритмий. Возможно ресинхронизирующая те-
рапия, снижая градиент ВТЛЖ, индуцирует процессы 
обратного ремоделирования ЛЖ, что в свою очередь 
благоприятно влияет на частоту возникновения угро-
жающих аритмий и внезапной смерти [38, 39]. Кроме 
того, было показано, что значительное снижения систо-

лического градиента давления ВТЛЖ ассоциировалось 
с уменьшением массы ЛЖ [25]. При этом отмечалась 
положительная динамика толщины гипертрофирован-
ной МЖП в сторону ее уменьшения и регресс гипер-
трофии миокарда задней стенки ЛЖ. Эти результаты 
закономерны, поскольку гипертрофия стенок ЛЖ вто-
рична и является следствием повышенного градиента 
давления ВТЛЖ. Таким образом, при снижении об-
струкции ВТЛЖ, уменьшается гипертрофия МЖП, за-
пуская процесс обратного ремоделирования миокарда 
остальных стенок ЛЖ [40].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Обобщая данные публикаций, отражающих опыт 
отдельных клиник, сегодня можно говорить о том, что 
предсердно-синхронизированная бивентрикулярная 
стимуляция является оптимальным электрофизиоло-
гическим методом лечения больных с обструктивной 
ГКМП, оказывая положительное влияние на течение 
кардиомиопатии. Этот эффект реализуется не только 
снижением градиента давления, способствуя процес-
сам обратного ремоделирования сердца, но и значи-
тельным улучшением функциональной способности и 
качества жизни больных. Однако для перевода в кли-
ническую реальность исследований, связанных с изу-
чением влияния бивентрикулярной стимуляции на 
течение обструктивной ГКМП, необходимо подтверж-
дение эффективности и безопасности такой стратегии 
в крупномасштабных, рандомизированных, плацебо-
контролируемых исследованиях.
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