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Введение

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) –

одна из основных и наиболее распростра-

ненных форм первичных кардиомиопатий, ха-

рактеризующаяся гипертрофией стенок левого и

в ряде случаев – правого желудочка. Утолщение

миокарда носит чаще асимметричный характер

за счет утолщения межжелудочковой перегород-

ки, на долю которого приходится около 90 %

всех случаев гипертрофической кардиомиопа-

тии в европейской популяции. Кроме того, вы-

деляют симметричную, или концентрическую,

гипертрофию и апикальную формы. В зависи-
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Фибрилляция предсердий (ФП) – наиболее частая наджелудочковая аритмия, наблюдаемая при ги-
пертрофической кардиомиопатии (ГКМП). Развитие ФП при ГКМП ассоциируется с прогрессиро-
ванием заболевания и утяжелением класса сердечной недостаточности. В статье представлен слу-
чай успешной одномоментной хирургической коррекции гипертрофической обструктивной кардио-
миопатии (ГОКМП) и ФП. Дооперационное обследование проводилось по принятому в Центре
протоколу: электрокардиография, суточное мониторирование электрокардиограммы по Холтеру,
эхокардиография, рентгенография грудной клетки, магнитно-резонансная томография сердца
с контрастированием, компьютерная томография сердца с 3D-реконструкцией, коронарография
с вентрикулографией и катетеризацией левых и правых отделов сердца, электрофизиологическое
исследование. Интраоперационно после стернотомии по принятой в Центре методике выполнялось
эпикардиальное картирование левого и правого предсердий. План хирургической коррекции заклю-
чался в миоэктомии межжелудочковой перегородки из правого желудочка по разработанной в Цен-
тре методике и эпикардиальной криомодификации операции «лабиринт». При выписке, по данным
суточного мониторирования по Холтеру, отмечался синусовый ритм, эпизодов фибрилляции пред-
сердий зарегистрировано не было. По данным эхокардиографии, пиковый градиент на выводном от-
деле левого желудочка составил 25 мм рт. ст.  

Ключевые слова: гипертрофическая кардиомиопатия; криомодификация операции «лабиринт».

Atrial fibrillation (AF) is the most common arrhythmia observed in patients with hypertrophic cardiomyopa-
thy (HCM). Development of AF in patients with HCM is associated with worsening of signs and symptoms and
progression of heart failure. In this article a case report of successful surgical treatment of HOCM and AF is
presented. Preoperative examination was performed according to protocol approved in our clinic: electrocar-
diography, ECG Holter monitoring, echocardiography, chest X-ray, cardiac MRI with gadolinium enhance-
ment, cardiac CT-angiography, heart catheterization and EP study. After median sternotomy intraoperative
epicardial atrial mapping was performed. Surgical procedure included septal myectomy from the right ventri-
cle and epicardial modification of cryo-maze procedure. At discharge there were no episodes of AF according
to ECG Holter monitoring data. According to echocardiography LOVT peak gradient was 25 mm Hg.

Key words: hipertrophic cardiomiopathy; modification of crio-maze procedure.
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мости от наличия обструкции выводного отдела

левого желудочка (ВОЛЖ) выделяют также об-

структивную и необструктивную формы ГКМП,

что имеет важное значение для выбора тактики

лечения [1].

Клиническая картина гипертрофической

кардиомиопатии нередко недооценивается

вследствие большого разнообразия симптомов:

от асимптомного течения до развития тяжелой

сердечной недостаточности, аритмий и внезап-

ной сердечной смерти. Симптомы могут раз-

виться в любом возрасте, но наиболее часто за-

болевание манифестирует в детском или моло-

дом взрослом возрасте (до 25 лет). Около

четверти пациентов доживают до преклонного

возраста. ГКМП одинаково часто встречается

среди мужчин и среди женщин, однако нередко

несвоевременно выявляется у женщин, предста-

вителей социальных меньшинств и бедных сло-

ев населения. Основными жалобами больных

являются боль в грудной клетке (30–40 %),

одышка (40–50 %), сердцебиение (около 50 %),

приступы головокружений и обмороки

(10–40 %). Эти жалобы чаще встречаются и бо-

лее выражены при распространенной гипертро-

фии левого желудочка (ЛЖ), чем при ограни-

ченной, а также при наличии обструкции

ВОЛЖ, чем при ее отсутствии [2, 3].

Материал и методы
Стандартная двухмерная допплер-эхокардио-

графия является основным скрининговым мето-

дом диагностики ГКМП [4]. С помощью эхо-

кардиографии можно определить преимущест-

венную локализацию и степень гипертрофии,

анатомию и функцию митрального клапана

и оценить систолическую и диастолическую

функцию сердца. Магнитно-резонансная томо-

графия (МРТ) сердца используется как допол-

нительный метод диагностики ГКМП, позволяя

визуализировать посегментарно гипертрофию

стенок левого, правого желудочков и межжелу-

дочковой перегородки, рассчитать объем мит-

ральной регургитации, выявить наличие и про-

цент миокардиального фиброза. Гипертрофиче-

ская кардиомиопатия характеризуется наличием

выраженной, чаще асимметричной гипертро-

фии миокарда, гипердинамичным ЛЖ, умень-

шением полости левого и нередко правого желу-

дочков. 

Важными диагностическими методами для

определения тактики лечения при ГКМП явля-

ется ангиокардиография и катетеризация серд-

ца. Инвазивная диагностика позволяет досто-

верно установить наличие и выраженность об-

струкции выводного отдела левого (а иногда

и правого) желудочка, выраженность диастоли-

ческой дисфункции миокарда желудочков, вы-

явить сопутствующую патологию коронарных

артерий.

К основным патофизиологическим механиз-

мам ГКМП, обусловленным главным образом

гипертрофией левого желудочка и определяю-

щим течение заболевания, относятся: уменьше-

ние полости левого желудочка, образование ди-

намического градиента давления в полости ле-

вого желудочка за счет переднесистолического

движения передней створки митрального клапа-

на, наличие относительной митральной недо-

статочности, нарушения диастолических

свойств левого желудочка, ишемия миокарда,

изменения электрофизиологических свойств

миокарда, связанные с повышенным риском

возникновения аритмий и внезапной смерти.

Разнообразие возможных патогенетических ме-

ханизмов при ГКМП значительно затрудняет

определение факторов риска развития сердеч-

но-сосудистых событий и оценку прогноза

в каждом отдельном случае; в то же время опре-

деление относительного вклада этих механиз-

мов в дисфункцию миокарда в каждом отдель-

ном случае с помощью клинико-физиологичес-

ких исследований имеет важное значение для

оптимизации коррекции гемодинамических

расстройств и клинических проявлений ГКМП,

а также профилактики ее возможных осложне-

ний [2, 3].

Отличительной особенностью ГКМП явля-

ется разнообразие сопутствующих нарушений

ритма сердца, включая наджелудочковые экто-

пические и риентри тахиаритмии, желудочко-

вые тахиаритмии, брадиаритмии. Пациенты

с увеличением полости предсердий вследствие

наличия клапанной патологии и перегрузки

объемом предрасположены к развитию надже-

лудочковых аритмий, особенно фибрилляции

предсердий (ФП). Фибрилляция предсердий –

наиболее частая наджелудочковая аритмия,

наблюдаемая при ГКМП. В конечном счете

у четверти пациентов с ГКМП развивается па-

роксизмальная персистирующая или длитель-

но персистирующая форма ФП, что связано

с увеличением полости левого предсердия

и развитием фиброза миокарда предсердий.

Развитие фибрилляции предсердий при ГКМП

ассоциируется с прогрессированием заболева- А
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ния и утяжелением класса сердечной недоста-

точности вследствие уменьшения наполнения

желудочков при утрате «предсердного вклада».

У некоторых пациентов наджелудочковые

тахиаритмии могут спровоцировать желу-

дочковые нарушения ритма, однако в настоя-

щее время нет достаточных доказательств, го-

ворящих о связи ФП и внезапной сердечной

смерти при ГКМП. Тем не менее наличие ФП

независимо ассоциировано со смертностью от

сердечной недостаточности и развитием ин-

сульта [1, 5–7].

Пациентка К., 57 лет, поступила в клинику

с жалобами на одышку при умеренной физичес-

кой нагрузке (при подъеме на 2-й этаж), приступы

учащенного неритмичного сердцебиения, ною-

щие боли в левой половине грудной клетки, воз-

никающие при физической нагрузке и в покое.

При поступлении общее состояние средней

тяжести. Тяжесть состояния обусловлена засто-

ем в малом круге кровообращения и возникаю-

щими приступами нарушений ритма сердца.

При аускультации обращает на себя внимание

грубый систолический шум над всей областью

сердца. Концентрация мозгового натрийурети-

ческого пептида в плазме крови при поступле-

нии составила 1760 пг/мл.

При обследовании по данным ЭКГ регист-

рировался синусовый ритм с частотой

72 уд/мин, признаки резкой гипертрофии левых

отделов сердца, неполная блокада левой ножки

пучка Гиса. По данным суточного мониториро-

вания ЭКГ по Холтеру регистрировался синусо-

вый ритм со средней частотой 66 уд/мин, мак-

симально до 126 уд/мин при физической

нагрузке, минимально до 52 уд/мин в ночное

время. Желудочковая эктопическая активность

была представлена 1116 одиночными желудоч-

ковыми экстрасистолами, 2 куплетами. Пред-

сердная эктопическая активность была пред-

ставлена 344 одиночными наджелудочковыми

экстрасистолами, тремя пробежками пароксиз-

мальной наджелудочковой тахикардии макси-

мальной продолжительностью 3,4 мин, купиро-

вавшейся самостоятельно. По данным ЭхоКГ

отмечалось расширение левого предсердия до

5,2 см, сократительная способность левого же-

лудочка сохранена – фракция выброса состави-

ла 81%, относительная недостаточность мит-

рального клапана III степени, обусловленная

переднесистолическим движением передней

створки. Переднесистолическое движение

III степени по B. Gilbert (рис. 1, а). Толщина

межжелудочковой перегородки составила: ба-

зальный сегмент – 20 мм, средний сегмент –

35 мм, верхушка – 22 мм, заднебоковая стенка

левого желудочка – 16 мм (рис. 1, б). По данным

рентгенографии, отмечался венозный застой,

увеличение тени сердца за счет левого желудоч-

ка и левого предсердия (кардиоторакальный

индекс составил 62 %). По данным катетериза-

ции, систолический градиент давления на вы-

водном отделе левого желудочка составил

132 мм рт. ст., давление в легочной артерии

равнялось 52 мм рт. ст. По данным коронаро-

графии патологии коронарных артерий выявле-

но не было. Пациентке было выполнено элект-

рофизиологическое исследование, при котором

был индуцирован пароксизм фибрилляции

предсердий, купированный электроимпульс-

ной терапией.

Пациентка поступила на операцию с диагно-

зом: «гипертрофическая обструктивная кардио-

миопатия. Относительная недостаточность мит-

рального клапана III степени. Умеренная легоч-

ная гипертензия. Хроническая недостаточность
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Рис. 1. Переднесистолическое движение передней створки митрального клапана до операции (а) и максималь-
ная толщина межжелудочковой перегородки до операции (б) (эхокардиограммы)
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кровообращения 2а стадии по классификации

Стражеско–Василенко. III фунциональный

класс по Нью-Йоркской классификации. Нару-

шение ритма сердца: пароксизмальная форма

фибрилляции предсердий, тахисистолический

вариант». План хирургической коррекции за-

ключался в иссечении межжелудочковой пере-

городки из правого желудочка по разработанной

в нашей клинике методике [8] и криомодифика-

ции операции «лабиринт». Вследствие того, что

миоэктомия межжелудочковой перегородки из

правого желудочка не предполагает вскрытия

полости левого предсердия, криоизоляцию ле-

гочных вен было решено провести эпикардиаль-

но. Интраоперационно после вскрытия грудной

клетки по принятой в клинике методике выпол-

нено эпикардиальное картирование левого

и правого предсердий, при котором зарегистри-

рованы зоны высокочастотной активности в об-

ласти ушка левого предсердия и вокруг левых

легочных вен. 

Искусственное кровообращение проводи-

лось по стандартной схеме: канюляция восхо-

дящей аорты, раздельная канюляция полых

вен, дренаж левого предсердия через правую

верхнюю легочную вену, гипотермия 28 °С. По-

сле фармакохолодовой кардиоплегии – раствор

Кустодиол (1500 мл) вводили в корень аорты,

произведена эпикардиальная криоизоляция

ушка левого предсердия, эпикардиальная

криоаблация легочных вен доступом через ко-

сой и поперечный синусы перикарда устройст-

вом Ethicon Cryo ICE при температурном режи-

ме –60 ° в течение 2 минут. Далее вскрыт пра-

вый желудочек в выводном отделе разрезом

3 см вдоль межжелудочковой перегородки

(МЖП), при ревизии выявлена резкая гипер-

трофия МЖП со стороны правого желудочка,

гипертрофированная аномальная мышца, пе-

ресекающая выводной отдел правого желудоч-

ка в поперечном направлении (рис. 2). Произ-

ведено иссечение гипертрофированной мы-

шечной ткани в средней трети МЖП, продлено

к верхней трети кпереди от мышцы Ланцизи.

Объем миоэктомии составил 15 × 40 × 25 мм

(рис. 3). Произведена пластика выводного от-

дела правого желудочка ксеноперикардиаль-

ной заплатой, затем перевязано ушко левого

предсердия. Время искусственного кровообра-

щения составило 149 мин, время пережатия

аорты – 58 мин.

Послеоперационный период протекал без

осложнений. Продолжительность искусствен-

ной вентиляции легких – 29 ч. На 2-е сутки па-

циентка была переведена в отделение. Кардио-

тоническая поддержка отменена на 5-е сутки

после операции. Пациентка была выписана из

стационара на 11-е сутки после операции с улуч-

шением. При выписке по данным ЭКГ по

Холтеру регистрировался синусовый ритм с час-

тотой 64 уд/мин. По данным суточного монито-

рирования ЭКГ эпизодов фибрилляции пред-

сердий, брадикардии, пауз ритма более 2,5 с за-

регистрировано не было. По данным

эхокардиографии, регургитация на митральном

клапане соответствовала I степени, максималь-

ная толщина межжелудочковой перегородки со-

ставила 19 мм (рис. 4), переднесистолического

движения передней створки митрального клапа-

на не отмечалось. По данным допплер-эхокар-
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Рис. 2. Гипертрофированная трабекула межжелудоч-
ковой перегородки (вскрыт выводной отдел правого
желудочка)

Рис. 3. Удаленный миокард из конусной части меж-
желудочковой перегородки (объем 15 × 40 × 25 мм)
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диографии, улучшилась диастолическая функ-

ция левого желудочка, остаточный пиковый

градиент на выводном отделе левого желудочка

равнялся 25 мм рт. ст.

Заключение
Выполненная операция позволила произ-

вести анатомическую коррекцию при гипер-

трофической обструктивной кардиомиопатии

и пароксизмальной форме фибрилляции

предсердий без проникновения в полость ле-

вого желудочка и вскрытия полости левого

предсердия, что уменьшает травматизацию

миокарда и время искусственного кровообра-

щения.
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Рис. 4. Максимальная толщина межжелудочковой
перегородки после операции (эхокардиограмма
в 4-камерной проекции; IVS – межжелудочковая
перегородка; LA – левое предсердие; LV – левый
желудочек)
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