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Данный клинический случай демонстрирует успешное хирургическое лечение сложной сочетанной 
кардиохирургической патологии, а именно гипертрофической кардиомиопатии и фибрилляции пред-
сердий. Уникальность операции состоит в том, что нами впервые было использовано устройство 
видеоконтроля при расширенной миоэктомии у пациента с выраженной гипертрофией межжелу-
дочковой перегородки. В статье приведены все возможные преимущества использования подобных 
устройств и, как следствие, хороший послеоперационный результат, подтвержденный как инстру-
ментальными методами исследованиями, так и клиническими послеоперационными показателями. 
Также одномоментно данному пациенту с фибрилляцией предсердий была выполнена эпикардиаль-
ная аблация аритмогенных зон, что значительно улучшило послеоперационный период и прогноз.
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Введение
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 

относится к генетически обусловленной пато-
логии сердца, характерным признаком которой 
является гипертрофия миокарда левого и реже 
правого желудочков (ЛЖ, ПЖ). Важную роль 
в развитии нарушений внутрисердечной гемо-
динамики, клиническом течении, определении 
тактики лечения и прогноза заболевания играет 
обструкция с развитием динамического гради-
ента систолического давления (ГСД). Наличие 
механического препятствия кровотоку при об-
структивной ГКМП (ГОКМП) способствует 
возникновению клинической симптоматики, 
а также риска внезапной сердечной смерти 
(ВСС) [1, 2]. Наиболее часто встречается суб
аортальная обструкция. При этом максимально 
гипертрофированная мышечная ткань распо-
ложена в базальном отделе межжелудочковой 
перегородки (МЖП). Локализация гипертро-
фии совпадает с дистальной частью свободной 
стенки передней створки митрального клапана 
в момент его максимального раскрытия. ГСД 
при данном типе обструкции обусловлен ми-
трально-септальным контактом вследствие 
переднесистолического движения передней 
створки митрального клапана (SAM-syndrome). 
Наличие обструкции является отягчающим 
фактором клинического состояния и прогноза 
заболевания и при ГСД ≥ 50 мм рт. ст. в покое 
или после провокационных проб, несмотря 
на проводимую адекватную медикаментозную 
терапию, необходимо решение вопроса о про-
ведении хирургической коррекции [3].

Как известно, фибрилляция предсердий 
(ФП) не является жизнеугрожающей аритми-

ей, однако, являясь сопутствующей патологией 
у пациентов с ГОКМП, может выступать в виде 
отягчающего фактора и усугублять клиниче-
ское течение заболевания. Возникновение ФП 
при естественном течении ГКМП встречается 
часто и связано с плохим прогнозом [4]. При-
чины его развития многофакторны, включая ти-
пичные анатомические и гемодинамические из-
менения, связанные с ГКМП и генетическими 
факторами. ГКМП вызывает структурные из-
менения в ткани миокарда, приводящие к фор-
мированию ФП, которая возникает в результа-
те неблагоприятных процессов механического 
и электрического ремоделирования предсер-
дий, в частности, прогрессирующей дилатации 
левого предсердия (ЛП) [1, 5, 6].

Большинство людей с ГКМП не имеют кли-
нических проявлений заболевания и имеют нор-
мальную продолжительность жизни, но у них 
часто наблюдаются симптомы хронической сер-
дечной недостаточности. У большинства паци-
ентов на протяжении всей жизни наблюдается 
процесс прогрессирующего и неблагоприятного 
ремоделирования сердца, характеризующийся 
фиброзом миокарда и истончением его стенок. 
Острая сердечная недостаточность встречает-
ся редко, но ее развитие могут спровоцировать 
аритмии (ФП или устойчивая желудочковая 
тахикардия), острая митральная регургитация 
(инфекционный эндокардит), острый коронар-
ный синдром или инфекционное заболевание 
(например, септический шок).

Описание случая
Пациент в возрасте 53 лет обратился с жа-

лобами на одышку, жжение за грудиной с ир-
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This clinical case demonstrates the successful surgical treatment of complex cardiac pathology – hypertrophic 
cardiomyopathy and atrial fibrillation. The uniqueness of the operation lies in the fact that for the first 
time we used a video monitoring device for extended myoectomy in the patient with severe hypertrophy of 
IVS. The article describes all the possible advantages of the using such devices and, and as a result, the 
good postoperative prognosis, confirmed by both instrumental research methods and clinical postoperative 
indicators. Also, at the same time, this patient with atrial fibrillation underwent epicardial ablation of 
arrhythmogenic zones, which significantly improved the postoperative period and prognosis of the patient.
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радиацией в левое плечо, возникающие при не-
значительной физической нагрузке (подъем на  
3 лестничных пролета), купирующиеся в по-
кое, учащенное неритмичное сердцебиение, со-
провождающееся общей слабостью, утомляе-
мостью, усугублением одышки. Из анамнеза 
жизни известно, что оба родителя умерли от сер-
дечной недостаточности. При обследовании 
по месту жительства по данным электрокар-
диографии (ЭКГ) выявлено нарушение ритма 
по типу фибрилляции предсердий, нормофор-
ма, по данным эхокардиографии (ЭхоКГ) вы-
явлена ГКМП с пиковым градиентом давления 
на выводном отделе левого желудочка (ВОЛЖ) 
до 100  мм рт.  ст., толщиной МЖП (ТМЖП) 

20 мм, недостаточностью на митральном клапа-
не (МК) 2-й степени, трикуспидальном клапа-
не (ТК) 2-й степени. В связи с перечисленным 
пациент госпитализирован в отделение хирур-
гического лечения кардиомиопатий для обсле-
дования и определения тактики дальнейшего 
лечения. 

В стационаре проведено обследование в объ-
еме ЭКГ, ЭхоКГ, коронарографии, зондирования 
полостей сердца, МРТ сердца, выполнены лабо-
раторные исследования. По данным ЭКГ: фи-
брилляция предсердий с частотой желудочковых 
сокращений (ЧЖС) 70–80 уд/мин (рис. 1).

По данным ЭхоКГ (рис.  2) диагностирова-
на гипертрофическая кардиомиопатия с мак-

Рис. 1. ЭКГ пациента до операции (фибрилляция предсердий)

х3

Рис 2. ЭхоКГ пациента до операции: 
а – гипертрофия МЖП; б – недостаточность МК 3-й степени

а б

х3 х3
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симальной толщиной МЖП 34 мм, обструкци-
ей выводного и внутрижелудочкового отдела, 
пиковым градиентом ВОЛЖ 75–80  мм рт.  ст. 
(в покое), митральной недостаточностью  
3-й степени, SAM-синдромом, трикуспидаль-
ной недостаточностью 2-й степени, удовлетво-
рительной сократительной способностью мио-
карда ЛЖ (фракция выброса (ФВ) ЛЖ – 71%), 
умеренной легочной гипертензией (давление 
в ПЖ 38 мм рт. ст.). 

По результатам зондирования полостей 
сердца, проведенного в стационаре, получены 
данные за умеренную легочную гипертензию – 
41 мм рт. ст., а также градиент ЛЖ/Ао в покое 
составил 90 мм рт. ст. По данным коронарогра-
фии выявлен гемодинамически незначимый 
стеноз ствола левой коронарной артерии (ЛКА) 
(стеноз 30%). 

По данным суточного мониторирования ЭКГ 
зарегистрирована фибрилляция предсердий, ми-
нимальная ЧЖС в период ночного сна составила 
51 уд/мин, максимальная ЧЖС в период дневно-
го бодрствования составила 118 уд/мин. 

По данным МР-исследования сердца, вы-
полненного по программе ТSE T1- и Т2-ВИ, FS 
и программе динамического (кино)сканирова-
ния в аксиальной, фронтальной и косых плоско-
стях и в плоскости выводного тракта ЛЖ и ПЖ, 
с толщиной срезов 3–6 мм на фоне и после вну-
тривенного введения контрастного вещества: 
МР-картина асимметричной гипертрофии мио- 
карда ЛЖ в диастолу > 30  мм в 7  сегментах, 
с переднесистолическим движением передней 
митральной створки и признаками обструкции 
ВОЛЖ, диффузных и очаговых фиброзных из-

менений миокарда ЛЖ неишемического генеза, 
митральной недостаточности 2-й степени, что 
может соответствовать обструктивной форме 
ГКМП; увеличения левых отделов сердца, ми-
нимальной недостаточности на клапанах аорты 
и легочной артерии (рис. 3, а, б).

Учитывая жалобы пациента, данные анам-
неза, данные инструментального обследования 
(ЭКГ, ЭхоКГ, зондирование полостей сердца, 
МРТ), пациенту с асимметричной ГОКМП ре-
комендовано хирургическое лечение в условиях 
искусственного кровообращения (ИК). Оценен 
риск ВСС по шкале HCM Risk-SCD – показаний 
к имплантации кардиовертера-дефибриллятора 
не выявлено (1,85%).

Пациенту выполнена операция: расши-
ренная миоэктомия МЖП из аорты и через 
двухпредсердный доступ, протезирование МК 
механическим протезом «КАРБОНИКС-28» 
с сохранением подклапанных структур задней 
митральной створки, пластика ТК по де Вега, 
эпикардиальная радиочастотная аблация арит-
могенных зон ЛП, ушивание ушка ЛП в усло-
виях ИК, минимальной гипотермии и кровяной 
кардиоплегии из срединной стернотомии.

При трансаортальной ревизии выводной 
отдел резко сужен из-за фиброзно-мышечно-
го вала гипертрофированной МЖП и особен-
ностей анатомического строения митрально-
го клапана (рис.  4). Вскрыта межпредсердная 
перегородка. Выполнена ревизия МК: створки 
уплотнены, умеренная аннулодилатация, от-
верстие зияет. Подклапанные структуры: хорды 
удлинены, имеются участки локального истон-
чения, базальные хорды передней митральной 

а

Рис. 3. МРТ сердца с контрастированием: 
а – фаза систолы (SAM-эффект); б – фаза диастолы

32,5 мм

б
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стенки (ПМС) резко выражены, формируют 
двойной контур створки. Папиллярные мышцы 
резко утолщены, гипертрофированы, распола-
гаются по длинной оси желудочка с прикрепле-
нием в области верхушки, в средней части на их 
поверхности участки фиброза. Полость ЛЖ 
небольшого объема, ввиду выраженной гипер-
трофии стенок визуализация внутрижелудочко-
вых структур крайне затруднена.

С помощью эндоскопического оборудова-
ния доступом через аорту и через просвет МК 
проведена видеокардиоскопия. Визуализирова-
на полость ЛЖ в области верхушки, определе-
ны утолщенные трабекулы МЖП, находящиеся 
глубже фиброзно-мышечного валика выводного 
тракта. Определено место внедрения папилляр-
ных мышц в миокард ЛЖ в области верхушки, 
подтверждены их выраженная гипертрофия, 
отсутствие выраженной связи с задней стен-
кой ЛЖ и формирование ими внутрижелудоч-
ковой обструкции. В связи с выраженными из-
менениями створок и подклапанного аппарата 
решено протезировать МК. Первым этапом 
трансаортально выполнена расширенная полу-
циркулярная миоэктомия в выводном отделе 
ЛЖ с удалением фиброзных участков миокарда 
до уровня комиссур МК с максимальным иссе-
чением МЖП под основанием правой коронар-
ной створки и с распространением в направле-
нии верхушки.

С использованием видеосистемы и ин-
струмента для миниинвазивной хирургии про-
изведено массивное и этапное иссечение ги-
пертрофированных трабекул МЖП до уровня 
верхушки. Папиллярные мышцы отделены 
от задней стенки и полностью иссечены у мест 
прикрепления в верхушечной части миокарда. 
Полость ЛЖ значительно увеличилась.

Выполнена эпикардиальная радиочастотная 
аблация аритмогенных зон ЛП и легочных вен. 
Ушко ЛП ушито изнутри.

Иссечение клапана производили с одновре-
менным прошиванием фиброзного кольца, что 
позволило точно расположить швы в области 
втянутых в ЛЖ комиссур (рис. 5).

В супрааннулярную позицию имплантиро-
ван механический протез «КАРБОНИКС-28». 
Движение створок не ограничено. Выполнена 
аннулопластика ТК по де Вега. Сердечная дея-
тельность восстановилась самостоятельно, си-
нусовый ритм. Пациент экстубирован через 8 ч 
после операции. В послеоперационном периоде 
отмечается регресс сердечной недостаточности. 

По данным ЭхоКГ после операции: ЛЖ по  
Симпсону: конечный систолический объем  
(КСО) 19,0 мл. Конечный диастолический объем  
(КДО) 42,0 мл, УО 23,0 мл, ФВ 54,8%, снижение  
амплитуды систолического утолщения МЖП. 
На протезе МК регистрируется движение запи-
рательных элементов в полном объеме, пиковый 
градиент давления 7 мм рт. ст., среднедиастоли-
ческий – 3 мм рт. ст., регургитация протезная. 
Толщина задней стенки ЛЖ – 20 мм, толщина 
МЖП: базальный уровень  – 12  мм, средний  – 
20 мм, остаточный градиент ВОЛЖ 9 мм рт. ст. 
(рис. 6).

По данным ЭКГ после операции – ритм си-
нусовый, пароксизмы ФП не рецидивировали. 
В связи с массивной миоэктомией у пациента 
развилась послеоперационная блокада левой 
ножки пучка Гиса – ПБЛНПГ (рис.7).

Больной выписан из стационара на 10-е сут-
ки после операции в удовлетворительном состо-
янии. Для исключения возможного наследствен-
ного генеза развития ГКМП было рекомендовано 
проведение ЭхоКГ родственникам больного.

Рис. 4. Трансаортальная ревизия митрального кла-
пана и межжелудочковой перегородки при помощи 
эндоскопа

Рис. 5. Иссечение резко измененного митрального 
клапана под контролем эндоскопии
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Обсуждение
ГКМП  – это общий термин, характеризу-

ющий гипертрофию преимущественно ЛЖ 
с отсутствием дилатации камер сердца при от-
сутствии какой-либо другой кардиальной пато-
логии или системных заболеваний, которые мо-
гут спровоцировать развитие гипертрофии [1]. 
ГКМП считается наиболее распространенным 
наследственным сердечно-сосудистым заболе-
ванием [7] и вызывается мутациями в одном 
из нескольких генов саркомеров, при этом она 
наследуется по аутосомно-доминантному типу, 

Рис. 7. ЭКГ пациента после операции (синусовый ритм, ПБЛНПГ) 

Рис. 6. ЭхоКГ пациента после операции:
а – ТМЖП на базальном уровне – 12 мм, на среднем уровне – 20 мм;
б – остаточный градиент на ВОЛЖ – 9 мм рт. ст.

х2

х2

а б

характеризующемуся переменной пенетрант-
ностью [8, 9]. 

Наиболее часто вовлекаемые гены при 
ГКМП — это тяжелая цепь миозина (MYH7) 
и миозинсвязывающий белок C (MYBPC3). 
Определяется наличием гипертрофии стенки 
ЛЖ ≥ 15 мм или ≥ 13 мм у членов семей пробан-
дов. Распространение гипертрофии обычно за-
трагивает базальную перегородку и переднюю 
стенку; однако, может быть вовлечена любая 
область желудочка.

Лечение ГКМП включает несколько вари-
антов  – консервативная терапия, при наличии 
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показаний  – хирургическое лечение, а при ко-
нечной стадии заболевания  – ортотопическая 
трансплантация сердца. При наличии синко-
пальных состояний, зафиксированных жизне
угрожающих нарушений ритма и высокого ри-
ска развития ВСС рекомендована имплантация 
кардиовертера-дефибриллятора. 

Редукция МЖП, осуществляемая с помощью 
септальной миоэктомии или септальной спирто-
вой аблации, рекомендована пациентам с ГКМП 
с градиентом давления в ВОЛЖ ≥ 30 мм рт. ст., 
при ФВ ЛЖ  < 50%, клинических проявлениях 
III–IV ФК по NYHA.

ФП является наиболее распространенным 
нарушением ритма сердца (НРС) и имеет тен-
денцию сохраняться у пациентов с ГКМП, 
причем у большинства из них развивается 
плохая толерантность к ней [9, 10]. ФП при 
ГКМП встречается в 4–6  раз чаще, чем у па-
циентов того же возраста без сопутствующей 
кардиальной патологии [11, 12]. В несколь-
ких исследованиях сообщалось об общей рас-
пространенности ФП у пациентов с ГКМП 
до 20–30% и годовой заболеваемости до 2–4% 
[13, 14]. Восстановление ритма и снижение ча-
стоты рецидивов удается достичь у  2/3 боль-
ных с ГКМП в течение двух лет [10]. При ФП 
уменьшается время наполнения ЛЖ, провоци-
руя развитие выраженной диастолической дис-
функции, дилатации ЛП и обширного ремоде-
лирования сердца.

У представленного нами пациента отмечена 
значимая обструкция ВОЛЖ, персистирующая 
форма ФП, в связи с чем была выполнена рас-
ширенная миоэктомия МЖП из аорты и через 
двухпредсердный доступ, протезирование МК 
механическим протезом «КАРБОНИКС-28», 
пластика ТК по де Вега, эпикардиальная радио-
частотная аблация аритмогенных зон ЛП, уши-
вание ушка ЛП.

Отметим позитивную роль использования 
системы видеоподдержки и специального ин-
струмента – интрааортального шпателя1, позво
ляющего расширить объем миоэктомии, вы
явить недоступные при обычном выполнении 
вмешательства очаги обструкции и эффективно 
их устранить. 

Хотя в нескольких исследованиях анализи-
ровалась роль катетерной аблации у пациентов 
с ГКМП при лекарственно-резистентной ФП, 
ее эффективность, с точки зрения уменьшения 
рецидивов ФП и модификации связанных с ней 
электрофизиологических изменений, которые 
приводят к рецидиву, не установлена [15]. 

Сообщалось о высокой частоте рецидивов 
у этих пациентов, особенно при длительно пер-
систирующей ФП, а не при пароксизмальной 
ФП. Значительной части пациентов требует-
ся более одной процедуры аблации, несмотря 
на длительную антиаритмическую терапию.  
В нашем случае у пациента с персистирующей 
формой ФП в среднеотдаленном периоде на-
блюдения пароксизмы ФП не рецидивировали.

Так, в работе D. Castagno et  al. в течение 
среднего периода наблюдения (6 лет) только 
у 30% пациентов сохранялся синусовый ритм 
после одной процедуры аблации, при этом ре-
цидив возникал в среднем через 10,7 мес после 
процедуры [16]. Более того, 68% пациентов 
с рецидивом подверглись повторной процеду-
ре аблации [16, 17]. В другом исследовании, 
включавшем 65 пациентов с ГКМП, отсутствие 
предсердной тахикардии или ФП в течение пе-
риода наблюдения 48,1 ± 32,5 мес наблюдалось 
у 60% пациентов после 1,9 ± 1,2 процедур абла-
ции. У этих пациентов после аблации часто 
наблюдались макроаритмии и локализованные 
предсердные повторные тахикардии, но после-
дующая аблация приводила к эффективному 
контролю ритма без антиаритмической лекар-
ственной терапии [18]. Рецидивы ФП связаны 
с несколькими процессами, включая генетиче-
ские факторы, структуру ЛП и электрическое 
ремоделирование.

В данном клиническом наблюдении в свя-
зи с наличием персистирующей формы ФП 
у пациента проведена эпикардиальная радиоча-
стотная аблация аритмогенных зон ЛП и легоч-
ных вен, а также ушивание ушка ЛП с целью 
профилактики тромбоэмболических осложне-
ний. ФП у данной категории пациентов ассоци-
ирована с усугублением сердечной недостаточ-
ности, повышенным риском тромбоэмболии 
и повышенной смертностью. Антиаритми-
ческие препараты не всегда эффективны для 
поддержания синусового ритма, особенно при 
нарушенной внутрисердечной гемодинамике. 
Транскатетерная аблация может представлять 
собой подходящий подход к лечению ФП, осо-

1 �Скопин И.И., Мироненко В.А., Перепелица А.А., Колесни-
ков  Ю.Ю. Патент РФ 80331. Интрааортальный шпатель/ За-
явл. 2008.08.29. Опубл. 2009.02.10.
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бенно если ее выполняют на ранних стадиях за-
болевания. Однако при определении показаний 
к операции на открытом сердце оптимальным 
является одномоментное выполнение эпикар-
диальной аблации аритмогенных зон. Но для 
оценки наиболее эффективной стратегии абла-
ции и связанных с ней отдаленных результатов 
необходимы крупные многоцентровые иссле-
дования [19]. 

Таким образом, ФП является наиболее рас-
пространенной устойчивой аритмией, ослож-
няющей течение ГКМП. Развитие ФП приво-
дит к усугублению клинических проявлений 
заболевания, прогрессированию СН, повыше-
нию риска сердечно-сосудистых осложнений 
и смертности. В связи с этим пациентов с ГКМП 
нужно обследовать на предмет выявления фак-
торов риска и самой ФП. При развитии ФП сле-
дует взвешенно подходить к решению вопроса 
о выборе стратегии контроля ритма или контро-
ля ЧСС на основе имеющегося опыта приме-
нения антиаритмических препаратов, хирурги-
ческого лечения и современных рекомендаций. 
Особого внимания заслуживает антикоагулянт-
ная терапия, назначение которой оправдано 
всем больным с ГКМП и ФП для профилактики 
тромбоэмболических осложнений [20].

Заключение
Стратегия лечения пациентов с ГКМП 

сложна и предполагает анализ комплекса кли-
нических, анамнестических и гемодинамиче-
ских показателей, что и определило комбини-
рованный подход к лечению данного пациента 
(миосептэктомия, протезирование МК, эпикар-
диальная аблация аритмогенных зон ЛП, уши-
вание ушка ЛП).

Использование системы видеоподдержки 
и набора инструментов для мини-доступа по-
зволило обеспечить полноценный обзор опера-
ционного поля, выявить очаги и субстрат вну-
трижелудочковой обструкции и эффективно ее 
устранить.

Решение о выполнении операции (эпикарди-
альная радиочастотная аблация аритмогенных 
зон ЛП) у пациента с ГКМП в данном клиниче-
ском случае соответствует всем необходимым 
критериям. Продемонстрировано успешное 
ведение пациента с комплексной кардиологиче-
ской патологией, которое привело к стабилиза-
ции состояния, улучшению качества жизни и ее 
пролонгированию в перспективе.

Также остается важным тщательное после-
операционное наблюдение с оценкой развития 
возможных путей ремоделирования и рецидива 
нарушений ритма сердца. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют 
об отсутствии конфликта интересов.
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