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Аннотация
Студенту без шпаргалки никуда! Удобное и красивое

оформление, ответы на все экзаменационные вопросы ведущих
вузов России.

Содержат информативные ответы на все вопросы курса в
соответствии с Государственным образовательным стандартом и
современным законодательством.



 
 
 

Содержание
1. Ревматизм. Этиология и патогенез 5
2. Клиническая картина ревматизма 8
3. Диагностика ревматизма 11
4. Дифференциальная диагностика ревматизма 13
5. Лечение ревматизма 15
6. Классификация кардиомиопатий. Этиология
дилатационной кардиомиопатии (ДКМП)

18

7. Патогенез дилатационной кардиомиопатии
(ДКМП)

21

8. Клиническая картина и диагностика
дилатационной кардиомиопатии (ДКМП)

24

9. Дифференциальная / диагностика
дилатационной кардиомиопатии (ДКМП)

27

10. Лечение и профилактика дилатационной
кардиомиопатии (ДКМП)

30

11. Классификация кардиомиопатий. Этиология
гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП)

33

12. Клиническая картина и диагностика
гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП)

36

13. Лечение и профилактика гипертрофической
кардиомиопатии (ГКМП)

39

14. Причины возникновения рестриктивной
кардиомиопатии (РКМП)

42



 
 
 

Конец ознакомительного фрагмента. 45



 
 
 

О. С. Мостовая
Госпитальная терапия

 
1. Ревматизм.

Этиология и патогенез
 

Ревматизм (болезнь Сокольского—Буйо) – это системное
воспалительное заболевание соединительной ткани с пре-
имущественной локализацией процесса в сердечно-сосуди-
стой системе, которое развивается у предрасположенных к
нему лиц (как правило, это лица молодого возраста) в связи
с острой инфекцией b-гемолитическим стрептококком груп-
пы А.

Это определение болезни было дано в 1989 г. В. А. Насо-
новым.

Поражение других органов и систем при ревматизме име-
ет второстепенное значение и не определяет его тяжести и
последующего прогноза.

Этиология. Бета-гемолитические стрептококки группы А
являются причиной поражения верхних дыхательных путей.
Именно поэтому возникновению ревматизма, как правило,
предшествуют ангина, обострение хронического тонзилли-
та, а в крови у заболевших выявляется повышенное коли-



 
 
 

чество стрептококкового антигена и противострептококко-
вых антител (АСЛ-О, АСГ, АСК, антидезоксирибонуклеазы
В (анти-ДНКазы В)).

В развитии ревматизма играют роль возрастные, социаль-
ные факторы (неблагоприятные бытовые условия, недоста-
точное питание), имеет значение и генетическая предраспо-
ложенность (ревматизм – полигенно наследуемое заболева-
ние, хорошо известно существование «ревматических» се-
мей), которая заключается в гипериммунном ответе на ан-
тигены стрептококка, склонности заболевших к аутоиммун-
ным и иммунокомплексным процессам.

Патогенез. При ревматизме возникает сложный и много-
образный иммунный ответ (реакции гиперчувствительности
немедленного и замедленного типов) на многочисленные ан-
тигены стрептококка. При попадании в организм инфекции
вырабатываются противострептококковые антитела и обра-
зуются иммунные комплексы (антигены стрептококка + ан-
титела к ним + комплемент), которые циркулируют в крови
и оседают в микроциркуляторном русле. Токсины и фермен-
ты стрептококка также оказывают повреждающее действие
на миокард и соединительную ткань.

Вследствие генетически обусловленного дефекта иммун-
ной системы из организма больных недостаточно полно и
быстро элиминируются стрептококковые антигены и иммун-
ные комплексы. В результате развиваются аутоиммунные
процессы по типу гиперчувствительности замедленного ти-



 
 
 

па, и в крови больных обнаруживаются лимфоциты, реаги-
рующие с сердечной тканью. Этим клеткам придают боль-
шое значение в происхождении органных поражений (глав-
ным образом сердца).

В соединительной ткани при ревматизме возникают фазо-
вые изменения: мукоидное набухание – фибриноидные из-
менения – фибриноидный некроз. Морфологическим вы-
ражением иммунных нарушений являются клеточные реак-
ции – инфильтрация лимфоцитами и плазмоцитами, образо-
вание ревматической, или ашоффталалаевской, гранулемы.
Патологический процесс завершается склерозированием.

При поражении сердца воспалительный процесс может
распространяться на все оболочки сердца (панкардит) либо
изолированно на каждую из оболочек.



 
 
 

 
2. Клиническая

картина ревматизма
 

Все проявления болезни можно разделить на сердечные
и внесердечные. Описывать клиническую картину болезни
можно с этих позиций.

I этап: выявляется связь болезни с перенесенной инфек-
цией. В типичных случаях спустя 1–2 недели после ангины
или острого респираторного заболевания повышается тем-
пература тела, иногда до 38–4 °C, с колебаниями в течение
суток в пределах 1–2 C и сильным потом (как правило, без
озноба).

Наиболее частым проявлением ревматизма является по-
ражение сердца – ревмокардит: одновременное поражение
миокарда и эндокарда. Больные предъявляют жалобы на сла-
бые боли или неприятные ощущения в области сердца, лег-
кую одышку при нагрузке, значительно реже отмечают пере-
бои или сердцебиения.

Ревмокардит у больных молодого возраста, как правило,
протекает тяжело: с самого начала болезни отмечаются силь-
ная одышка при нагрузке и в покое, постоянные боли в об-
ласти сердца, сердцебиения.

Перикардит так же, как внесердечные проявления ревма-
тизма, встречается редко. При развитии сухого перикарди-



 
 
 

та больные отмечают лишь постоянные боли в области серд-
ца. При экссудативном перикардите, характеризующемся на-
коплением в сердечной сумке серозно-фибринозного экссу-
дата, боли исчезают, так как происходит разъединение вос-
паленных листков перикарда накапливающимся экссудатом.

Наиболее характерным для ревматизма является пораже-
ние опорно-двигательного аппарата в виде ревматического
полиартрита.

Ревматические поражения почек также крайне редки, вы-
являются лишь при исследовании мочи.

Абдоминальный синдром (перитонит) встречается почти
исключительно у детей и подростков с острым первичным
ревматизмом.

На II этапе диагностического поиска небольшое значение
имеет обнаружение признаков поражения сердца.

При первичном ревмокардите сердце обычно не увеличе-
но. При аускультации выявляются приглушенный I тон, ино-
гда появление III тона, мягкий систолический шум на вер-
хушке. Эта симптоматика обусловлена изменениями мио-
карда.

В случае поражения клапана аорты может выслушиваться
протодиастолический шум в точке Боткина, а звучность II
тона может сохраняться.

У больных полиартритом отмечаются деформация суста-
вов за счет воспаления синовиальной оболочки и околосу-
ставных тканей, болезненность при пальпации сустава.



 
 
 

Кольцевидная эритема (признак, практически патогномо-
ничный для ревматизма) – встречается исключительно ред-
ко (у 1–2 % больных).

На III этапе диагностического поиска данные лаборатор-
но-инструментального исследования позволяют установить
активность патологического процесса и уточнить поражение
сердца и других органов.

Острофазовые показатели: нейтрофилез со сдвигом лей-
коцитарной формулы крови влево; увеличение содержания
2-глобулинов, сменяющееся повышением уровня – глобули-
нов; повышение содержания фибриногена; появление С-ре-
активного белка; возрастает СОЭ. Иммунологические пока-
затели, повышение титров противострептококковых антител
(антигиалуронидазы и антистрептокиназы более 1: 300, ан-
ти-О-стреп-толизина более 1: 250).



 
 
 

 
3. Диагностика ревматизма

 
При постепенном начале ревматизма имеет значение

предложенная А. И. Нестеровым в 1973 г. (см. табл. 1) син-
дромная диагностика: клинико-эпидемиологический син-
дром; кардиоваскулярный синдром (см. табл. 2).

Таблица 1

Таблица 2



 
 
 



 
 
 

 
4. Дифференциальная

диагностика ревматизма
 

Ревматический полиартрит необходимо дифференциро-
вать с неревматическими (см. табл.).

Таблица



 
 
 



 
 
 

 
5. Лечение ревматизма

 
Весь комплекс лечения ревматизма складывается из про-

тивомикробной и противовоспалительной терапии, меро-
приятий, которые направлены на восстановление иммуноло-
гического гомеостаза. Рекомендуются использование раци-
онального сбалансированного питания, направленность на
адаптацию к физическим нагрузкам, подготовка к трудовой
деятельности, своевременное оперативное лечение пациен-
тов со сложными пороками сердца. Всем пациентам во вре-
мя активной фазы ревматизма показан пенициллин (1 200
000—1 500 000 ЕД на 6 приемов в день, каждые 4 ч), ока-
зывающий бактерицидное действие на все типы А-стрепто-
кокка. Курс лечения – 2 недели в период активной фазы рев-
матизма, в дальнейшем требуется перевод на пролонгиро-
ванный препарат бициллин-5 (1 500 000 ЕД). При непере-
носимости пенициллина можно назначать эритромицин по
250 мг 4 раза в день.

Препаратами с противовоспалительным эффектом, ко-
торые применяются в современном лечении активной фа-
зы ревматизма, являются глюкокортикостероиды, салицило-
вые, индольные производные, дериваты фенилуксусной кис-
лоты и др.

Преднизолон применяется по 20–30 мг в день (в течение
2 недель, затем доза снижается на 2,5–5 мг каждые 5–7 дней,



 
 
 

всего на курс 1,5–2 месяца) при первичном и возвратном с
III и II степенью активности процесса ревмокардите, при по-
лисерозитах и хорее, при развитии сердечной недостаточно-
сти вследствие активного кардита.

Кортикоидные средства влияют на водно-солевой обмен,
поэтому при лечении должны использоваться хлорид калия
по 3–4 г/сутки, панангин и иные, при задержке жидкости –
антагонисты альдостерона (верошпирон до 6–8 таблеток в
день), мочегонные (ла-зикс по 40–80 мг/сутки, фуросемид
по 40–80 мг/сутки и др.), при эйфории – транквилизаторы
и др.

Широко применяются при ревматизме и нестероидные
противовоспалительные препараты: средние дозы ацетилса-
лициловой кислоты – 3–4 г в день, реже 5 г в день и более.

Ацетилсалициловую кислоту применяют по 1 г 3–4 раза
в сутки после еды 1–3 месяца и более при нормальной пере-
носимости и при соблюдении контроля над побочными эф-
фектами.

Успешному применению производного индолуксусной
кислоты – индометацина при ревматизме уже более 20
лет. Он оказывает выраженный лечебный эффект: исчеза-
ют субъективные симптомы кардита (кардиалгии, сердцеби-
ение, одышка) уже к 8—10-му дню терапии, а объективные
признаки – к 14—16-му дню. Еще быстрее происходит ис-
чезновение полиартрита и полисерозита.

При лечении ревматизма имеет значение сочетание трех



 
 
 

основных этапов: стационар – поликлиника – курорт.
На I этапе осуществляют лечение препаратами, перечис-

ленными выше. После уменьшения активности ревматизма
и нормализации состояния больного переводят на II этап –
лечение в ревматологическом санатории.

Основная цель этого этапа – продолжение лечения несте-
роидными противовоспалительными препаратами.

III этап включает диспансерное наблюдение и профилак-
тическое лечение.



 
 
 

 
6. Классификация
кардиомиопатий.

Этиология дилатационной
кардиомиопатии (ДКМП)

 
Кардиомиопатии – первичные изолированные поражения

миокарда невоспалительного характера неизвестной этиоло-
гии (идиопатические), они не имеют связи с клапанными по-
роками или внутрисердечными шунтами, артериальной или
легочной гипертензией, ишемической болезнью сердца или
системными заболеваниями (как то: коллагенозы, амилои-
доз, гемохроматоз и др.), причем в финальной стадии бо-
лезни развиваются тяжелая застойная сердечная недостаточ-
ность и сложные нарушения сердечного ритма и проходимо-
сти.

Классификация кардиомиопатий следующая:
1) дилатационная кардиомиопатия:
а) идиопатическая;
б) токсическая;
в) инфекционная;
г) при коллагенозах;
2) гипертрофическая;
3) рестриктивная;



 
 
 

4) аритмическая дисплазия правого желудочка;
5) сочетание одного из 4 видов кардиомиопатий с артери-

альной гипертензией.
Дилатационная кардиомиопатия (ДКМП) – заболевание

сердечной мышцы, характеризующееся диффузным расши-
рением всех камер сердца (преимущественно левого желу-
дочка), при котором на первом плане стоит патология насос-
ной функции сердца и как следствие – хроническая сердеч-
ная недостаточность (отсюда второе название – застойная,
когда сердце не способно полноценно перекачивать кровь и
она «застаивается» в тканях и органах организма). Мышеч-
ная стенка сердца при этом остается либо неизмененной, ли-
бо в различной степени гипертрофируется.

Заболевания и факторы, предшествовавшие развитию
ДКМП, описаны в приведенной ниже таблице (см. табл.).

Таблица
Заболевания и факторы, предшествовавшие развитию

ДКМП



 
 
 

Это самая распространенная форма поражения сердечной
мышцы. Заболеваемость составляет 5–8 случаев на 100 000
человек в год. Точного семейного анамнеза у этих пациентов
не прослеживается. Мужчины болеют в 2–3 раза чаще жен-
щин.



 
 
 

 
7. Патогенез дилатационной

кардиомиопатии (ДКМП)
 

Патогенез. В результате воспалительного процесса в сер-
дечной мышце (миокардита) происходит гибель отдельных
клеток в различных ее участках. Воспаление при этом но-
сит вирусный характер, а клетки, пораженные вирусом, ста-
новятся чужеродными агентами для организма. Соответ-
ственно, при появлении в организме антигенов развивает-
ся комплекс реакций иммунного ответа, направленных на
их уничтожение. Постепенно происходит замещение погиб-
ших мышечных клеток на соединительную ткань, которая
не обладает способностью к растяжимости и сократимости,
присущей миокарду. В результате потери основных функций
миокарда сердце теряет способность функционировать, как
насос. В ответ на это (как компенсаторная реакция) каме-
ры сердца расширяются (т. е. происходит их дилатация), а в
оставшейся части миокарда происходит утолщение и уплот-
нение (т. е. развивается его гипертрофия). Для увеличения
доставки кислорода органам и тканям организма возника-
ет стойкое учащение сердечного ритма (синусовая тахикар-
дия).

Данная компенсаторная реакция лишь на время улучша-
ет насосную функцию сердца. Однако возможности дилата-



 
 
 

ции и гипертрофии миокарда ограничиваются количеством
жизнеспособного миокарда и являются индивидуальными
для каждого конкретного случая заболевания. При переходе
процесса в стадию декомпенсации развивается хроническая
сердечная недостаточность. Однако на этом этапе вступает
в действие еще один компенсаторный механизм: ткани орга-
низма увеличивают экстракцию кислорода из крови по срав-
нению со здоровым организмом. Но этот механизм недоста-
точен, так как снижение насосной функции сердца ведет к
уменьшению поступления в органы и ткани кислорода, ко-
торый является необходимым для их нормальной жизнедея-
тельности, при этом количество углекислого газа в них уве-
личивается.

У 2/3 больных в полостях желудочков на поздних стадиях
болезни образуются пристеночные тромбы (вследствие сни-
жения насосной функции сердца, а также при неравномерно-
сти сокращения миокарда в камерах сердца) с последующим
развитием эмболии по малому или большому кругу крово-
обращения.

Патогистологические и патоморфологические изменения
в сердце. Форма сердца становится шаровидной, масса его
увеличивается от 500 до 1000 г, в основном за счет лево-
го желудочка. Миокард становится дряблым, тусклым, с за-
метными белесоватыми прослойками соединительной тка-
ни, имеется характерное чередование гипертрофированных
и атрофичных кардиомиоцитов.



 
 
 

Микроскопически выявляется диффузный фиброз, он
может сочетаться как с атрофией, так и с гипертрофией кар-
диомиоцитов, в которых отмечаются значительное увеличе-
ние объема ядер, количества митохондрий, гиперплазия ап-
парата Гольджи, увеличение количества миофибрилл, сво-
бодных и связанных с эндоплазматическим ретикулумом ри-
босом, обилие гранул гликогена.



 
 
 

 
8. Клиническая картина и

диагностика дилатационной
кардиомиопатии (ДКМП)

 
Специфических признаков заболевания нет. Клиниче-

ская картина полиморфна и определяется:
1) симптомами сердечной недостаточности;
2) нарушениями ритма и проводимости;
3) тромбоэмболическим синдромом.
В большинстве случаев прогноз заболевания определя-

ется поражением левого желудочка сердца. До наступления
сердечной недостаточности ДКМП протекает латентно. Наи-
более частыми жалобами уже наступившей сердечной недо-
статочности являются жалобы на снижение работоспособ-
ности, повышенную утомляемость, одышку при физической
нагрузке, а затем в покое. По ночам беспокоит сухой кашель
(эквивалент сердечной астмы), позже – типичные присту-
пы удушья. У больных наблюдаются характерные ангиноз-
ные боли. При развитии застойных явлений в большом круге
кровообращения появляются тяжесть в правом подреберье
(вследствие увеличения печени), отеки ног.

Диагностика. При диагностике заболевания важным при-
знаком является значительное увеличение сердца (признаки
клапанного порока сердца или артериальной гипертензии от-



 
 
 

сутствуют). Кардиомегалия проявляется расширением серд-
ца в обе стороны, определяемым перкуторно, а также сме-
щением верхушечного толчка влево и вниз. В тяжелых слу-
чаях выслушиваются ритм галопа, тахикардия, шумы отно-
сительной недостаточности митрального или трехстворчато-
го клапанов. В 20 % случаев развивается мерцание предсер-
дий. Артериальное давление обычно нормальное или слегка
повышено (вследствие сердечной недостаточности).

Биохимические исследования крови и мочи позволяют
обнаружить различные токсические вещества, а также де-
фицит витаминов. Инструментальные методы исследования
позволяют обнаружить:

1) признаки кардиомегалии;
2) изменения показателей центральной гемодинамики;
3) нарушения ритма и проводимости. Фонокардиограмма

подтверждает аускультативные данные в виде ритма галопа,
довольно частого обнаружения систолического шума.

Рентгенологически обнаруживаются значительное увели-
чение желудочков и застой крови в легочном (малом) круге
кровообращения.

ЭхоКГ помогает выявить дилатацию обоих желудочков,
гипокинезию задней стенки левого желудочка, парадоксаль-
ное движение межжелудочковой перегородки во время си-
столы.

Радиоизотопное исследование сердца (сцинтиграфия
миокарда) производится для уточнения состояния насосной



 
 
 

функции сердца, а также для определения зон погибшего
миокарда.

Ангиокардиографически обнаруживаются те же измене-
ния, что и на эхокардиограмме. Прижизненная биопсия мио-
карда неинформативна для определения этиологии кардио-
миопатии. В некоторых случаях в биоптате можно обнару-
жить вирусный антиген или увеличение содержания ЛДГ, а
также ухудшение энергопродукции митохондриями.



 
 
 

 
9. Дифференциальная /

диагностика дилатационной
кардиомиопатии (ДКМП)

 
Производится в первую очередь с миокардитом и мио-

кардиодистрофиями, т. е. с теми состояниями, которые ино-
гда необоснованно называются вторичными кардиомиопати-
ями.

Биопсия миокарда оказывает существенную помощь при
дифференциальной диагностике дилатационной кардиомио-
патии и заболеваний сердца, протекающих с выраженным
его увеличением:

1) при тяжелых диффузных миокардитах обнаруживается
клеточная инфильтрация стромы в сочетании с дистрофиче-
скими и некротическими изменениями кардиомиоцитов;

2) при первичном амилоидозе, протекающем с поражени-
ем сердца (так называемый кардиопатический вариант пер-
вичного амилоидоза), наблюдается значительное отложение
амилоида в интерстициальной ткани миокарда, сочетающе-
еся с атрофией мышечных волокон;

3) при гемохроматозе (заболевании, обусловленном нару-
шением обмена железа) в миокарде находят отложения же-
лезосодержащего пигмента, наблюдаются различной степе-
ни дистрофия и атрофия мышечных волокон, разрастание



 
 
 

соединительной ткани.
Как вариант ДКМП можно рассмотреть медикаментозные

и токсические кардиомиопатии.
Многочисленные агенты могут вызвать токсические по-

вреждения миокарда: этанол, эметин, литий, кадмий, ко-
бальт, мышьяк, изпротеренол и другие яды. Патогистологи-
ческие изменения в тканях сердечной мышцы проявляются
в виде очаговых дистрофий. Самым ярким примером ток-
сической кардиомиопатии является кардиомиопатия, кото-
рая наблюдается у людей, избыточно потребляющих пиво. В
острой стадии течения кобальтовой кардиомиопатии отме-
чаются наличие гидропической и жировой дистрофии, де-
струкция внутриклеточных органелл, очаговый некроз кар-
дио-миоцитов.

Алкогольная кардиомиопатия. Этанол оказывает прямое
токсическое влияние на кардиомиоциты.

Макроскопически миокард дряблый, глинистого вида,
иногда наблюдаются маленькие рубчики. Коронарные арте-
рии интактны. При микроскопическом исследовании отме-
чается сочетание дистрофии (гидропической и жировой),
атрофии и гипертрофии кардиомиоцитов, возможно нали-
чие очажков лизиса кардиомиоцитов и склероза. Поражен-
ные участки миокарда контрастируют с неизмененными.
При электронно-микроскопическом исследовании биопта-
тов сердца наблюдается кистозное расширение саркоплаз-
матической сети и Т-системы кардиомиоцитов, что являет-



 
 
 

ся характерным для алкогольной кардиомиопатии. Осложне-
ния алкогольной кардиомиопатии – внезапная смерть в ре-
зультате фибрилляции желудочков или хроническая сердеч-
ная недостаточность, тромбоэмболический синдром.



 
 
 

 
10. Лечение и профилактика

дилатационной
кардиомиопатии (ДКМП)

 
Общие принципы лечения ДКМП не имеют значительных

отличий от лечения хронической сердечной недостаточно-
сти. В случаях вторичной ДКМП дополнительно проводит-
ся лечение предшествующего заболевания (порока клапана
сердца и т. д.), а также предпринимаются все меры для устра-
нения причин возникновения ДКМП.

Достаточно эффективны периферические вазодилатато-
ры, особенно при сопутствующем ангинозном синдроме
(нитронг, сустак, нитросорбид). При ангинозном синдроме
возникает необходимость применять антиангинальные пре-
параты, предпочтительнее пролонгированные нитраты (су-
стак, нитронг, нитросорбид). Эффективны адреноблокаторы
(их назначают при отсутствии признаков сердечной недоста-
точности).

Из современных методов хирургического лечения ДКМП
наиболее эффективным является пересадка (транспланта-
ция) сердца. Однако возможности проведения данной опе-
рации существенно ограничены. По этой причине как аль-
тернатива пересадке сердца при современном лечении для
увеличения продолжительности жизни больным ДКМП раз-



 
 
 

работаны и производятся реконструктивные операции, кото-
рые направлены на ликвидацию недостаточности митраль-
ного и трикуспидального клапанов сердца. Альтернатива пе-
ресадке сердца у больных ДКМП – частичное удаление ле-
вого желудочка с целью уменьшения его размеров (операция
Батиста).

Не так давно для лечения больных ДКМП были разрабо-
таны специальные модели электрокардиостимуляторов, они
позволяют сделать работу желудочков сердца синхронной.
Это приводит к улучшению наполнения желудочков сердца
кровью и увеличению насосной функции сердца.

ДКМП у детей, составляет 5—10 случаев на 100 000 дет-
ского населения в год. Наибольший эффект лечения дилата-
ционной кардиомиопатии у детей раннего возраста достига-
ется с помощью комбинации кортикостероидов и гликозидов
(преднизолона и дигоксина). На фоне монотерапии предни-
золоном происходит уменьшение частоты сердечных сокра-
щений. Монотерапия дигоксином приводит к уменьшению
тахикардии и одышки. Учитывая нецелесообразность назна-
чения цитостатических препаратов у детей раннего возрас-
та, так как наблюдалось значительное количество осложне-
ний лечения, более оптимальным в педиатрии является ис-
пользование при дилатационной кардиомиопатии сердечных
гликозидов пролонгированного действия в сочетании с кор-
тикостероидными гормонами.

Профилактика. Профилактика ДКМП заключается в ис-



 
 
 

ключении алкоголя, кокаина, а также проведении тщатель-
ного контроля показателей сердечной деятельности при хи-
миотерапии опухолей.

Полезно проводить закаливание организма с раннего воз-
раста. Полный отказ от употребления алкоголя при алко-
гольной разновидности ДКМП способствует улучшению со-
кратительной функции сердца и может устранить необходи-
мость его пересадки.



 
 
 

 
11. Классификация

кардиомиопатий. Этиология
гипертрофической

кардиомиопатии (ГКМП)
 

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) – это неко-
ронарогенное заболевание миокарда желудочков (преиму-
щественно левого), характеризующееся массивной гипер-
трофией их стенок с выпячиванием в полость правого желу-
дочка межжелудочковой перегородки (МЖП), которая мо-
жет быть значительно утолщена, уменьшением внутренне-
го объема желудочков, нормальной или усиленной сократи-
мостью миокарда желудочков и нарушением расслабления
(диастолической дисфункцией).

Наиболее часто встречается изолированная гипертрофия
межжелудочковой перегородки (изолированный гипертро-
фический субаортальный стеноз – ИГСС) или апикальной
части желудочков.

Классификация. Классификация ГКМП по локализации
гипертрофии (E. D. Wigle et al., 1985 с дополнениями).

I. Гипертрофия ЛЖ.
1. Асимметричная гипертрофия, при которой происходит

гипертрофия миокарда отдельных стенок или сегментов же-



 
 
 

лудочков (в том числе гипертрофия МЖП – 90 % с обструк-
цией выходного тракта левого желудочка или без нее, сред-
нежелудочковая – 1 %, апикальная гипертрофия левого же-
лудочка – 3 %, гипертрофия свободной стенки левого желу-
дочка и задней части МЖП – 1 %).

2. Симметричная (концентрическая) гипертрофия левого
желудочка, когда гипертрофия миокарда распространяется
на все стенки желудочков, встречается в 5 % случаев.

II. Гипертрофия ПЖ. В том случае, когда гипертрофия
миокарда препятствует нормальному оттоку крови из желу-
дочков сердца, говорят об обструктивной форме ГКМП. В
других случаях ГКМП является необструктивной.

Этиология. Заболевание может быть как врожденным, так
и приобретенным. Врожденная ГКМП наследуется по ауто-
сомно-доминантному типу. В пределах одной и той же семьи
могут наблюдаться различные формы и варианты ГКМП.
Чаще всего наследуется асимметричная гипертрофия ме-
жжелудочковой перегородки.

Приобретенная форма ГКМП встречается у пожилых
больных с артериальной гипертонией в анамнезе. Распро-
страненность – 0,02—0,05 %. Причины развития приобре-
тенных ГКМП до конца не изучены. Согласно одной из пред-
ложенных гипотез у лиц с приобретенной ГКМП во внутри-
утробном периоде происходит формирование дефекта адре-
нергических рецепторов сердца, участвующих в регуляции
сердечной деятельности, в частности частоты сердечных со-



 
 
 

кращений. В результате значительно повышается чувстви-
тельность к норадреналину и аналогичным ему гормонам,
увеличивающим частоту сердечных сокращений, что влияет
на развитие у них гипертрофии миокарда, а со временем –
и ГКМП.

Патогистологическая картина. Дезориентированное,
неправильное, хаотичное расположение кардиомиоцитов и
миофибрилл в кардиомиоцитах, фиброз миокарда – наруше-
ние архитектоники сердечной мышцы.



 
 
 

 
12. Клиническая картина и

диагностика гипертрофической
кардиомиопатии (ГКМП)

 
Клиническая картина. Для ГКМП характерно чрезвычай-

ное разнообразие симптомов, что является причиной оши-
бочной диагностики. Наличие и сроки появления жалоб
при ГКМП в основном определяются 2 факторами: формой
ГКМП и локализацией поражения. Самой мощной камерой
сердца является левый желудочек, поэтому при гипертро-
фии миокарда его стенок жалобы могут не проявляться дли-
тельное время. Изолированное поражение правого желудоч-
ка сердца встречается крайне редко.

Клиническую картину ГКМП составляют:
1) признаки гипертрофии миокарда желудочков (преиму-

щественно левого);
2) признак недостаточной диастолической функции желу-

дочков;
3) вариабельные признаки обструкций выходного тракта

левого желудочка.
Диагностика. В процессе диагностического поиска наи-

более существенным является обнаружение систолическо-
го шума, измененного пульса и смещенного верхушечного
толчка.



 
 
 

Для диагностики ГКМП наибольшее значение имеют дан-
ные эхокардиографии, позволяющие уточнить анатомиче-
ские особенности заболевания, степень выраженности ги-
пертрофии миокарда, обструкцию выводного тракта левого
желудочка. Выявляются следующие признаки: асимметрич-
ная гипертрофия МЖП, более выраженная в верхней тре-
ти, ее гипокинез; систолическое движение передней створки
митрального клапана по направлению кпереди; соприкосно-
вение передней створки митрального клапана с МЖП в диа-
столу.

Неспецифическими признаками являются: гипертрофия
левого предсердия, гипертрофия задней стенки левого желу-
дочка, уменьшение средней скорости диастолического при-
крытия передней створки митрального клапана.

На ЭКГ какие-либо специфические изменения обнаружи-
ваются лишь при достаточно развитой гипертрофии левого
желудочка.

Рентгенодиагностика имеет значение лишь в развитой
стадии болезни, когда могут определяться увеличение лево-
го желудочка и левого предсердия, расширение сходящей ча-
сти аорты.

На фонокардиограмме амплитуды I и II тонов сохранены,
что является дифференциальным признаком ГКМП от сте-
ноза устья аорты, а также выявляется систолический шум
различной степени выраженности.

Инвазивные методы исследования (зондирование левых



 
 
 

отделов сердца, контрастная ангиография) в настоящее вре-
мя не являются обязательными, так как эхокардиография да-
ет вполне достоверную для постановки диагноза информа-
цию.

Применяется зондирование сердца под рентгенотелевизи-
онным контролем. Техника выполнения метода: путем пунк-
ции крупной артерии под местной анестезией с дальнейшим
введением специального катетера в полость сердца измеря-
ют градиент (разницу) давления между левым желудочком
и отходящей от него аортой. В норме этого градиента быть
не должно.



 
 
 

 
13. Лечение и профилактика

гипертрофической
кардиомиопатии (ГКМП)

 
Лечение. В основе медикаментозного лечения ГКМП ле-

жат лекарственные средства, улучшающие кровенаполнение
желудочков сердца в диастолу. Этими препаратами является
группа b-адреноблокаторов (анаприлин, атенолол, метопро-
лол и пропранолол, 160–320 мг/сутки и др.) и группа анта-
гонистов ионов кальция (верапамил, но с осторожностью).
Новокинамиди дизопирамид также уменьшают частоту сер-
дечных сокращений и оказывают противоаритмический эф-
фект. В самом начале лечения применяют малые дозы этих
препаратов, затем происходит постепенное увеличение до-
зировки до максимально переносимой больным.

b-адреноблокаторы применяют с осторожностью при са-
харном диабете, бронхиальной астме и некоторых других за-
болеваниях. При лечении данными препаратами необходим
постоянный контроль уровня артериального давления и ча-
стоты пульса. Опасным является снижение давления ниже
90/60 мм рт. ст. и частоты пульса ниже 55 в минуту. Если
у больного обнаруживаются опасные нарушения ритма, не
поддающиеся лечению Ь-адреноблокаторами или антагони-
стами ионов кальция, то при лечении таких больных допол-



 
 
 

нительно используются другие антиаритмические препара-
ты.

Назначение антикоагулянтов рекомендуется при парок-
сизмальных аритмиях и мерцательных артимиях, а также
при наличии тромбов в камерах сердца (вар-фарин и др.).
В период лечения данными препаратами необходимо регу-
лярно производить контроль ряда показателей свертываю-
щей системы крови. При значительной передозировке анти-
коагулянтов возможны наружные (носовые, маточные и др.)
и внутренние кровотечения (гематомы и др.).

Хирургическое лечение проводится больным с обструк-
тивной формой ГКМП в том случае, когда медикаментозное
лечение не является эффективным или при уровне градиен-
та между левым желудочком и аортой более 30 мм рт. ст.
(осуществляется операция миотомии или миоэктомии – ис-
сечения или удаления части гипертрофированного миокар-
да левого желудочка). Также проводят протезирование мит-
рального клапана и нехирургическую абляцию МЖП.

Профилактика. Всем больным ГКМП, особенно с об-
структивной формой, противопоказаны занятия такими ви-
дами спорта, при которых возможно выраженное увеличе-
ние физической нагрузки за небольшой промежуток време-
ни (легкая атлетика, футбол, хоккей). Профилактика заболе-
вания заключается в ранней диагностике, что дает возмож-
ность начать раннее лечение болезни и предупредить раз-
витие выраженной гипертрофии миокарда. Обязательно вы-



 
 
 

полнение ЭхоКГ у генетических родственников больного.
Важны для диагностики и скрининговые ЭКГ и ЭхоКГ, ко-
торые проводятся при ежегодной диспансеризации. У паци-
ентов с обструктивной формой ГКМП необходимо прово-
дить профилактику инфекционного эндокардита (антибио-
тикопрофилактика и т. д.), так как наличие обструкции со-
здает условия для развития этого угрожающего жизни состо-
яния.



 
 
 

 
14. Причины возникновения

рестриктивной
кардиомиопатии (РКМП)

 
Рестриктивная кардиомиопатия (РКМП) – (от лат. слова

restrictio – «ограничение») – группа заболеваний миокарда
и эндокарда, при которых в результате резко выраженного
фиброза и утраты эластичности, обусловленными различны-
ми причинами, происходит фиксированное ограничение за-
полнение желудочков в диастолу.

К РКМП относятся: лефлеровский париетальный фибро-
пластический эндокардит (встречается в странах с умерен-
ным климатом, описан W. Loffler и др., 1936 г.) и эндомио-
кардиальный фиброз (встречается в странах тропической
Африки, описан D. Bedford et E. Konstman).

Причины возникновения РКМП. Первичная РКМП
встречается очень редко, и единственной доказанной причи-
ной ее возникновения является так называемый гиперэози-
нофильный синдром (болезнь Леффлера, ле-флеровский па-
риетальный фибропластический эндокардит). Встречается
преимущественно у мужчин в возрасте 30–40 лет. При ги-
перэозинофильном синдроме происходит воспаление эндо-
карда, со временем завершающееся значительным уплотне-
нием эндокарда и грубым его спаянием с рядом расположен-



 
 
 

ным миокардом, что ведет к резкому снижению растяжимо-
сти сердечной мышцы. Для лефлеровского синдрома также
характерны персистирующая на протяжении 6 месяцев и бо-
лее эозинофиллия (1500 эозинофиллов в 1 мм3), поражение
внутренних органов (печени, почек, легких, костного мозга).

В подавляющем большинстве случаев происхождение
РКМП является вторичным, обусловленным другими при-
чинами, среди которых наиболее частыми являются:

1) амилоидоз – заболевание, связанное с нарушением бел-
кового обмена в организме; при этом в тканях различных
органов образуется и откладывается в большом количестве
аномальный белок (амилоид); при поражении сердца амило-
ид вызывает снижение его сократимости и растяжимости;

2) гемохроматоз – нарушение обмена железа в организ-
ме, сопровождающееся повышенным содержанием железа в
крови, его избыток откладывается во многих органах и тка-
нях, в том числе и в миокарде, вызывая тем самым снижение
его растяжимости;

3) саркоидоз – заболевание неизвестной этиологии, харак-
теризующееся образованием в органах и тканях клеточных
скоплений (гранулем); чаще всего поражаются легкие, пе-
чень, лимфоузлы и селезенка; а развивающиеся гранулемы
в миокарде приводят к снижению его растяжимости;

4)  заболевания эндокарда (эндокардиальный фиброз,
фиброэластоз эндокарда и др.), когда наблюдается значи-
тельное утолщение и уплотнение эндокарда, что также при-



 
 
 

водит к резкому ограничению растяжимости миокарда. Фиб-
роэластоз эндокарда, в частности, может встречаться только
у грудных детей; эта болезнь не является совместимой с жиз-
нью из-за раннего развития выраженной сердечной недоста-
точности.
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