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Обратился 04.03.2021г в АО «Кардиоклиника» с жалобами на нехватку воздуха по ночам, а так 

же одышку и дискомфорт за грудиной при ускорении шага в течение 5 дней. 

Анамнез: 

Пациент с юности активно занимался спортом (горные лыжи, различные виды борьбы). 

Впервые в 1995 г при плановом обследовании перед соревнованиями была выполнена ЭКГ, по 

данным которой диагностирован острый инфаркт миокарда, в связи с чем был 

госпитализирован в НИИ Скорой помощи И.И. Джанелидзе, где находился в течение 3х недель 

с последующим санаторно-курортным лечением. На момент госпитализации жалобы на одышку 

и ангинозные боли в грудной клетке отрицал.

Через 1 месяц - контроль ЭКГ в поликлинике так же с последующей госпитализацией. Однако, 

в связи с отсутствием жалоб, пациент отказался от стационарного лечения. Одышку и 

ангинозные боли не описывал, нагрузки переносил хорошо.

Впервые в 2007г появились жалобы на перебои в работе сердца, в связи с чем 

госпитализирован для обследования в Городскую Покровскую больницу.



Была диагностирована гипертрофическая кардиомиопатия без обструкции ВТ ЛЖ, 

нарушения ритма по типу пароксизмальной гемодинамически значимой ЖТ. 

Получал в качестве ААТ Кордарон с положительным клиническим эффектом. Отмена 

препарата в связи с возникновением кордарониндуцированного тиреотоксикоза.

в 2007г был установлен ИКД с заменой системы в 2012г, 2020гг. 

В 2008г, 2019гг – криоизоляция ЛВ в связи с пароксизмальной формой ФП.

После криоизоляции ЛВ получал Пропанорм 150 мг 2 р\д, Беталок ЗОК 150мг. 

С 2018 г рецидивировали гемодинамически значимые пробежки ЖТ и НЖТ. ЖТ 

купировались сверхчастой стимуляцией ИКД.

С 2018г на постоянной терапии:  Сотагексал 160 мг 2 раза в день, Гипосарт 8 мг, Эликвис 5 

мг 2 раза в день, Крестор 10 мг.



Последняя госпитализация в октябре 2020г в СЗГМУ им. И.И. Мечникова в целью замены ИКД в 

связи с истощением батареи. 

Предварительно выполнена КАГ, выявлен стеноз устья ДВ 60%, остальные коронарные артерии 

без значимых изменений.

Клинически в октябре 2020г. пациент был стабилен, одышку и ангинозные боли не описывал, 

хорошо переносил бытовые и умеренные физические нагрузки.

Обратился в Кардиоклинику 04.03.2021 г с жалобами на нехватку воздуха по ночам, а так же 

одышку и дискомфорт за грудиной при ускорении шага в течение 5 дней. 

Объективно:

Кожные покровы бледные. Пульс – 64 уд.мин, ритмичный. АД – 110\70 мм.рт.ст.

Границы относительной сердечной тупости расширены влево, тоны сердца ритмичные, 

приглушены.

ЧДД – 16 в мин. Дыхание жесткое, единичные влажные хрипы с нижних отделах легких.

Периферические ненапряженные отеки стоп и голеней до колена.



























СТРЕСС ЭХО КГ ОТ 04.03.2021Г:





Экспресс анализы от 04.03.2021:

Тропонин I – 0,01 (норма- до 0,03).

BNP – 1683 pg\ml (норма- до 100 pg\ml)

Калий – 4,6 ммоль\л

Hb – 119 г\л

ОХС- 2,9 ммоль\л

ТГ – 1,32 ммоль\л

ЛПНП- 1,41 ммоль\л

ЛПВП – 0,88 ммоль\л



Диагноз:

Гипертрофическая кардиомиопатия. Атеросклероз коронарных артерий (стеноз 

ДВ 60% по данным КАГ от 10.2020). Гипертоническая болезнь III ст. Риск ССО 

4.

Пароксизмальная гемоднамически значимая ЖТ, НЖТ. ИКД 2007 г с заменой 

системы в 2012г, 2020гг. 

Пароксизмальная форма фибрилляции предсердий. Криоизоляция ЛВ 2008, 

2019гг.

ХСН III ФК ( NYHA), декомпенсация. Двусторонний гидроторакс.

СД 2 типа, компенсирован медикаментозно.

ДУЗ, медикаментозный эутиреоз.

Язвенная болезнь желудка.

Подагра.



ДИНАМИКА ЭХО – КАРДИОГРАФИЧЕСКИХ ПАРАМЕТРОВ 
2008-2021ГГ

МЖП ЗС КДР КСР ЛП ОЛП КДО КСО ФВ

2008 19 13 53 37 50 85 27 68

2009 19 13 53 35 50 115 140 50 64

2010 18 14 45 28 53 84 33 61

2014 18 13 54 27 52 78 27 65

2015 14 12 54 36 57 135 113 41 61

2018 15 12 41 29 54 110 110 45 59

2020 12 14 52 39 50 146 102 50 51

2021 11 12 55 46 58 180 126 46 40



- Ген TNNT2 (синонимы: cardiac muscle troponin
T, TnT, LVNC6, RCM3) кодирует белок тропонин Т (TnT)
и является регулятором сокращений сердечной
мышцы.

Мутации в гене TNNT2 приводят к развитию
различных видов кардиомиопатий
(гипертрофической, дилатационной, рестриктивной)
и синдрому некомпактного миокарда левого
желудочка.

- Ген TTN (коннектин) кодирует белок Титин — это
гигантский мышечный белок, который
экспрессируется в миокарде и скелетных мышцах,
играет ключевую роль в сборке саркомеров и
передаче мышечного сокращения.
Мутации в гене TTN могут быть связаны с развитием
нескольких видов сердечных и скелетных миопатий, в
частности, с
развитием гипертрофической и дилатационной карди
омиопатий. А также с наследственными миопатиями.



Стадии течения и ремоделирования миокарда при ГКМП.

Диастолическая дисфункция.

• Нарушение диастолической функции ЛЖ является основным патофизиологическим

признаком у всех пациентов с ГКМП.

• Расстройство кардиомиоцитов и усиление внеклеточного фиброза способствуют

более высокой жесткости миокарда ЛЖ, а увеличение гипертрофии приводит к

ремоделироваю ЛЖ, что еще больше затрудняет диастолическое наполнение .

• Диастолическая дисфункция ЛЖ обнаруживается у лиц с положительным генотипом

еще до появления значительной гипертрофии или клинических симптомов .

Ameya Jagdish Baxi et al. Hypertrophic Cardiomyopathy from A to Z: Genetics, Pathophysiology, Imaging, and Management. Radiographics. Mar-Apr 2016.



-

Систолическая дисфункция и фаза выгорания 

Burned-out Phase Hypertrophic cardiomyopathy (HCM).

• Первоначально систолическая функция ЛЖ при ГКМП не страдает. Однако на поздних

стадиях заболевания фиброз миокарда приводит к нарушению систолической функции как

ЛЖ, так и ПЖ.

• Эта так называемая конечная стадия ГКМП или фаза выгорания характеризуется

прогрессирующим истончением стенки ЛЖ, увеличением конечных систолических

размеров ЛЖ и уменьшением или исчезновением градиентов ВТЛЖ с результирующим

снижением фракции выброса.

• Фаза выгорания наблюдается у 5-15% пациентов с ГКМП и имеет неблагоприятный

клинический исход.

• Дилатация желудочков при выжженной ГКМП может наблюдаться, но обычно она менее

выражена, чем при типичной дилатационной кардиомиопатии.

Ameya Jagdish Baxi et al. Hypertrophic Cardiomyopathy from A to Z: Genetics, Pathophysiology, Imaging, and Management. Radiographics. Mar-Apr 2016.



Martin S Maron, MD. Hypertrophic cardiomyopathy: Morphologic variants and the pathophysiology of left ventricular

outflow tract obstruction.

Literature review current through: Feb 2021. | This topic last updated: Aug 20, 2020.



• В фазе «выгорания» миокарда пациенты с ГКМП сталкиваются с повышенной 

смертностью примерно на 11% в год чаще не только из-за сердечной 

недостаточности и тромбоэмболических осложнений, но и из-за значительной 

частоты ВСС, в связи с чем необходимо их тщательное клиническое наблюдение с 

более ранним рассмотрением передовых методов лечения сердечной 

недостаточности и ИКД для первичной профилактики.

• У этих пациентов развивается прогрессирующая сердечная недостаточность, 

резистентная к медикаментозной терапии, в конечном итоге достигая состояния, 

когда трансплантация сердца становится единственным вариантом лечения.

Martin S Maron, MD. Hypertrophic cardiomyopathy: Morphologic variants and the pathophysiology of left ventricular outflow tract obstruction.

Literature review current through:  Feb 2021. |  This topic last updated:  Aug 20, 2020.



Терапия с 2018г Терапия с марта 2021г

- Сотагексал 160 мг 2 р\д
- Апиксабан 5 мг 2 р\д
- Розувастатин 10 мг
- Кандесартан 8 мг

- Сотагексал 160 мг 2 р\д
- Апиксабан 5 мг 2 р\д
- Розувастатин 10 мг
- Эплеренон 25 мг
- Торасемид 10 мг
- Валсартан\Сакубитрил 50 мг 2 р\д
- Дапаглифлозин 10 мг 1 р\д


