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Проведена оценка результатов хирургического лечения пациентов с диффузно-генерализованной формой ги-
пертрофической кардиомиопатии путем выполнения расширенной миоэктомии межжелудочковой перегородки, 
продольной париетальной резекции гипертрофированных папиллярных мышц и универсального хордосохраня-
ющего протезирования митрального клапана. Нами были прооперированы 18 пациентов (10 мужчин и 8 женщин) 
с диффузно-генерализованной формой гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП). Средний возраст пациентов 
составил 48±10,9 года. Госпитальная летальность составила 0%. Через 1 год после операции по данным эхокар-
диографии толщина межжелудочковой перегородки (МЖП) уменьшилась с 1,9 ± 0,3 см до 1,5 ± 0,2 см, градиент 
давления в выходном тракте левого желудочка снизился с 75,9 ± 5,6 мм рт. ст. до 20,4 ± 3,2 мм рт. ст., размеры 
левого предсердия уменьшились с 4,5 ± 0,4 до 4,2 ± 0,3 см. Функциональный класс снизился с III до I–II NYHA.  
В отдаленном послеоперационном периоде (спустя 2 года) умер 1 пациент. Полученные результаты свидетель-
ствуют о том, что предложенная нами методика хирургического лечения диффузно-генерализованной формы 
ГКМП является эффективной процедурой, дающей хорошие функциональные результаты. 

Ключевые слова: гипертрофическая кардиомиопатия, ИКД, миоэктомия. 

амилоидоза являются Моздокский (78,1% – 75 слу-
чаев) и Правобережный (51% – 49 случаев) райо-
ны, как наиболее густонаселенные и экологически 
неблагоприятные равнинные территории. Более 
благоприятными районами в плане меньшей рас-
пространенности амилоидоза оказались малона-
селенные предгорно-горные поселения Дигорского 
(6,3% – 6 случаев) и Алагирского (3,1% – 3 случая) 
районов. В этих случаях наиболее часто амилоидоз 
встречался у лиц, страдающих сердечно-сосудис-
тыми заболеваниями (34 случая – 56,7%) и онко-
логическими заболеваниями (30 – 50%), реже –  
при заболеваниях пищеварительной (20 – 33,3%) 
и дыхательной системы (11 – 18,3%). Установлен-
ная нами  амилоидная висцеропатия в молодом  
(17 лет – ранний амилоидоз) и среднем (до 40 лет) 
возрасте патогенетически связана с систематичес-
ким злоупотреблением алкоголя и наркотиков.
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To evaluate the results of surgical treatment of patients with diffuse-generalized form of hypertrophic cardiomyopathy by 
performing extended myectomy ventricular septal longitudinal parietal resection of the hypertrophied papillary muscles and 
universal mitral valve replacement. We have operated 18 patients (10 men and 8 women) with diffuse-generalized form of 
hypertrophic cardiomyopathy HCM. The average age of the patients was 48 ± 10,9 years. Hospital mortality was 0%. At 1 
year after surgery according echocardiogram thickness of interventricular septum decreased from 1,9 ± 0,3 cm to 1,5 ± 0,2 
cm, the pressure gradient in the left ventricular outflow tract decreased from 75,9 ± 5,6 mm. Hg up to 3,2 mm Hg ± 20.4, the 
size of the left atrium decreased from 4,5 ± 0,4 to 4,2 ± 0,3 cm. The functional class decreased from III to I–II NYHA. In the 
late postoperative period (2 years), 1 patient died. Conclusion: The results indicate that our proposed method of surgical 
treatment of diffuse – a generalized form of HCM is an effective procedure that gives good functional results.

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, ICD, myectomy.

Введение
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 

является одной из распространенных форм не-
коронарогенных кардиомиопатий. По данным  
B. J. Maron et al., частота встречаемости ГКМП 
составляет 1 на 500 человек, что соответствует 
0,2% в общей популяции. Имеются данные, ука-
зывающие на частоту диагностики заболевания 
среди детей 0,3–0,5% на 100 000 человек [6]. 
Согласно современным представлениям, по пос-
ледним рекомендациям ESC ГКМП определяется 
наличием увеличенной толщины стенки ЛЖ, кото-
рое не объясняется исключительно повышением 
нагрузки давлением. В 60% случаев заболевание 
обусловлено мутациями в генах, кодирующих 
саркомерные белки миокарда, и наследуется по 
аутосомно-доминантному типу, в 5–10% взрос-
лых случаев ГКМП развивается в результате 
других генетических заболеваний, среди них 
наследственные метаболические и нервно-мы-
шечные заболевания, хромосомные аномалии и 
генетические синдромы [2]. Значительная часть 
мутаций затрагивает гены, кодирующие тяжелую 
бета-цепь сердечного миозина [8, 9]. Типичны-
ми клиническими проявлениями ГКМП являются 
сердечная недостаточность, недостаточность 
митрального клапана, нарушения ритма сердца 
высоких градаций и внезапная сердечная смерть 
[4]. В зависимости от зоны мышечной дисплазии, 
типа гипертрофии и ремоделирования левого же-
лудочка выделяют несколько видов ГКМП, среди 
которых особое место занимает диффузно-гене-
рализованная форма ГКМП с наличием гипер-
трофии межжелудочковой перегородки (МЖП), 
папиллярных мышц, смещенных своими основа-
ниями к верхушке левого желудочка, и дисплазии 

митрального клапана (рис. 1). Хирургическое ле-
чение ГКМП является приоритетным и возможно 
либо путем выполнения эндоваскулярной аблации 
септального перфоранта МЖП, либо с помощью 
миоэктомии в условиях искусственного кровооб-
ращения и/или имплантации кардиовертера –  
дефибриллятора (ИКД) [7]. В случае невозмож-
ности выполнения ни одного из вышеперечис-
ленных хирургических методов лечения либо при 
развитии терминальной стадии сердечной недо-
статочности показана трансплантация сердца. 

Цель настоящего исследования заключалась 
в оценке результатов хирургического лечения па-
циентов с диффузно-генерализованной формой 
ГКМП путем выполнения расширенной миоэкто-
мии межжелудочковой перегородки чрезаорталь-
ным доступом, продольной париетальной резек-
ции гипертрофированных папиллярных мышц и 
универсального хордосохраняющего протезиро-
вания митрального клапана.

Материалы и методы исследования
За период с октября 2009 г. по июль 2015 г. вы-

полнено 18 операций пациентам с диффузно-гене-
рализованной формой ГКМП (10 мужчин и 8 жен-
щин) со среднеуровневой обструкцией выходного 
тракта левого желудочка (ВТЛЖ) (рис. 1А, Б). Сред-
ний возраст пациентов составил 48±10,9 года. По 
данным инструментальных методов исследования, 
гипертрофия левого желудочка (ГЛЖ) наблюдалась 
у 18 (100%) пациентов, гипертрофия левого пред-
сердия – у 9 (50%), блокада левой ветви п. Гиса – 
у 6 (33,3%) пациентов. По данным Холтеровского 
мониторирования (ХМ ЭКГ), желудочковая экстра-
систолия высоких градаций (4Б класс по Лауну) вы-
явлена у 6 (33,3%) больных. В связи с высоким рис-
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ком жизнеугрожающих аритмий 14 пациентам был 
имплантирован ИКД. Объем и характер сочетанных 
хирургических процедур указаны в таблице. 

Первым этапом при наличии показаний выпол-
няли имплантацию ИКД. Вторым этапом, через 
1–2 недели после имплантации ИКД, проводили 
основное хирургическое вмешательство на откры-
том сердце в условиях ИК и фармакохолодовой 
кардиоплегии. Доступ к сердцу – срединная стер-
нотомия. Подключение АИКа по схеме «аорта –  
полые вены». Далее доступом через левое пред-
сердие осуществляли ревизию митрального кла-
пана (МК) и гипертрофированных папиллярных 
мышц (ПМ). Створки МК иссекали с сохранением 
4 площадок с опорными хордами [3, 10]. Перед 
имплантацией протеза выполняли продольную 
париетальную резекцию гипертрофированных 
ПМ (рис. 2). При необходимости также проводи-
лось иссечение избытка трабекулярной мышеч-
ной ткани задней стенки и верхушки ЛЖ. Далее 
через поперечную аортотомию проводили расши-
ренную миоэктомию гипертрофированной части 
МЖП [7]. В митральную позицию имплантировали 
механический протез.

Результаты и обсуждение
Госпитальная летальность отсутствовала. 

Через 1 год после операции по данным ЭХО-КГ 
толщина МЖП уменьшилась с 1,9±0,3 до 1,5± 
0,2 см, пиковый градиент систолического давле-
ния в выходном тракте левого желудочка сни-
зился с 75,9±5,6 до 20,4±3,2 мм рт. ст., размеры 
левого предсердия уменьшились с 4,5±0,4 до 
4,2±0,3 см (рис. 3). Под динамическим наблюде-
нием в сроки до 5 лет после операции находятся 
17 пациентов. Функциональный класс по данным 
6-минутного теста снизился с III до I–II ФК (NYHA).  
В отдаленном послеоперационном периоде, 
через 2 года после операции, умер 1 пациент 
(предположительно причиной смерти явилось 
фатальное нарушение ритма, учитывая частое 
срабатывание ИКД).

По мнению большинства исследователей, хи-
рургическая операция – единственный эффек-
тивный метод лечения ГКМП. Среди известных 
и описанных фенотипов этой патологии самой 
проблемной является генерализованная форма 
обструктивной кардиомиопатии. В комплекс дис-
пластических изменений у этих пациентов вов-
лечена не только субаортальная часть МЖП, но 
и ее средний отдел, наблюдаются гипертрофия 
апикальной зоны и значительная гипертрофия 
и увеличение размеров папиллярных мышц [1]. 
При этом последние, как правило, своими осно-
ваниями смещены к верхушке, что в значитель-
ной мере определяет переднесистолическое дви-
жение аортальной створки митрального клапана, 
увеличение градиента в выходном отделе левого 

Объем хирургических вмешательств (n=18)

Вид хирургических процедур Количество пациентов
Расширенная миоэктомия межжелудочковой перегородки 18

Имплантация кардиовертера – дефибриллятора 14
Универсальное хордосохраняющее протезирование митрального клапана 
с продольной резекцией гипертрофированных мышц

18

Протезирование аортального клапана 2

Рис. 1. ЧП-ЭХО пациента с диффузно- 
генерализованной формой гипертрофической  

кардиомиопатии со среднеуровневой обструкцией 
ВТЛЖ; А – диастола ЛЖ; Б – систола ЛЖ;  

В – градиент на ВТЛЖ до операции;  
Г – градиент на ВТЛЖ после операции

Рис. 2. Иссеченные межжелудочковая перегородка  
и папиллярная мышца  

(выраженные признаки фиброза миокарда)
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желудочка и значительную митральную недоста-
точность.

Наиболее часто выполняемой операцией по 
поводу ГКМП долгое время являлась процеду-
ра по Morrow, которая была разработана более  
50 лет назад и заключалась в миотомии и  
миоэктомии межжелудочковой перегородки тран-
саортальным доступом в условиях ИК [5]. Значи-
тельный прогресс был достигнут после разработки 
хирургами клиники Mayo операции расширенной 
моэктомии, что позволило получить хороший эф-
фект по устранению внутрижелудочкового пере-
пада давления на всем протяжении выводного 
тракта ЛЖ [7]. Однако и эта операция не способ-
на должным образом увеличить полость ЛЖ при 
значительной гипертрофии папиллярных мышц и 
их дислокации к верхушке ЛЖ, что в значитель-
ной мере определяет и выраженность митраль-
ной регургитации.

Методика расширенной миоэктомии в пред-
ложенном нами варианте (трансаортальная  
миоэктомия перегородки до основания наруж-
ной папиллярной мышцы, продольная резек-
ция гипертрофированных папиллярных мышц 
и иссечение избыточной трабекулярности в 
области верхушки левого желудочка), допол-
ненная хордосохраняющим протезированием 
митрального клапана и имплантацией ИКД, 
позволяет эффективно устранить основные 
риски, сопровождающие развитие и прогресси-
рование генерализованной формы обструктив-
ной ГКМП. 

В настоящее время хирургическая операция 
остается единственным эффективным и доступ-
ным методом лечения обструктивной формы 
ГКМП. Оперативное вмешательство по Morrow и 
модификация, предложенная хирургами клиники 

Mayo, не способны в достаточной степени увели-
чить полость левого желудочка при значительной 
гипертрофии папиллярных мышц и их дислокации 
к верхушке левого желудочка, что определяет 
выраженность митральной регургитации. Пред-
ложенная нами методика расширенной моэкто-
мии позволяет эффективно устранить основные 
риски, сопровождающие развитие и прогрессиро-
вание генерализованной формы обструктивной 
ГКМП в среднеотдаленном послеоперационном 
периоде.
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Рис. 3. Показатели пикового градиента давления  
в ВТЛЖ

Примечание:	 1 – до операции, 2 – госпитальный 
период, 3, 4, 5 – 1,3 и 5 лет после 
операции соответственно.


