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Клиническое применение классификации MOGE(S) при проведении дифференциального 
диагноза между идиопатической гипертрофической кардиомиопатией и ее фенокопиями

Полякова А. А.1,2, Крутиков А. Н.2, Семернин Е. Н.1,2, Костарева А. А.1,2, Гудкова А. Я.1,2 

Цель. Установить соотношение идиопатической гипертрофической кардио-
миопатии (ГКМП) и фенокопий ГКМП, а также изучить этиологическую струк-
туру фенокопий ГКМП у пациентов Северо-Западного региона России в раз-
ных возрастных группах.
Материал и методы. В исследование включен 321 пациент с гипертрофией 
левого желудочка ≥15  мм по  данным эхокардиографического исследования. 
Проведены все необходимые клинико-лабораторные и  инструментальные 
методы диагностики для верификации ГКМП и фенокопий ГКМП. При форму-
лировке диагноза использована классификация MOGE(S).
Результаты. В структуре ГКМП в молодом возрасте на долю идиопатической 
ГКМП приходится 92% (n=62), фенокопии ГКМП диагностированы в  8% слу-
чаев (болезнь Данона (n=1 (2%)), изолированный саркоидоз сердца (n=1 (2%)) 
и системный AL-амилоидоз (n=3 (4%)).
Идиопатическая ГКМП установлена также у подавляющего большинства паци-
ентов среднего возраста, в 85% случаев (n=86). Фенокопии ГКМП (15%) имели 
место при изолированном саркоидозе сердца (n=3 (3%)), системных формах 
амилоидоза (n=12 (12%)) — AL-амилоидоз с преимущественным поражением 
сердца (n=11, 11%), наследственный транстиретиновый амилоидоз (n=1, 1%). 
Из 153 обследованных пациентов с ГКМП в возрасте ≥60 лет у 85% пациентов 
(n=131) диагностирована идиопатическая ГКМП, фенокопии ГКМП выявлены 
в 15% случаев (n=22). В этиологической структуре фенокопий ГКМП транстире-
тиновый амилоидоз составил 10%, при этом ненаследственный транстиретино-
вый амилоидоз — 6% случаев (n=9), наследственный транстиретиновый амило-
идоз  — 4% (n=6); AL-амилоидоз  — 4% (n=6). У  1 пациентки верифицирована 
акромегалическая кардиомиопатия (1%). В данной статье представляем 3 кли-
нических случая, демонстрирующих трудности проведения дифференциаль-
ного диагноза между идиопатической ГКМП и различными фенокопиями ГКМП.
Заключение. Во  всех возрастных группах преобладает идиопатическая ГКМП. 
Лизосомальные болезни накопления относятся к редким заболеваниям. Изолиро-
ванное поражение сердца амилоидозом и  саркоидозом встречается чаще, чем 
диагностируется. Обнаружена высокая частота изолированного поражения сердца 
амилоидозом в  возрасте до  45 лет. Этиологическая структура фенокопий ГКМП 
в пожилом возрасте представлена преимущественно транстиретиновым кардио-
миопатическим амилоидозом наследственного и ненаследственного типов.

Ключевые слова: идиопатическая гипертрофическая кардиомиопатия, фено-
копии гипертрофической кардиомиопатии, болезнь Данона, изолированный 
саркоидоз сердца, AL-амилоидоз с  преимущественном поражением сердца.
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The clinical use of the MOGE(S) classification in the differential diagnosis between idiopathic 
hypertrophic cardiomyopathy and its phenocopies

Polyakova A. A.1,2, Krutikov A. N.2, Semernin E. N.1,2, Kostareva A. A.1,2, Gudkova A. Ya.1,2

Aim. To determine the relation between idiopathic hypertrophic cardiomyopathy 
(HCM) and HCM phenocopies, as well as to study the etiological pattern of HCM 
phenocopies in patients of the North-Western region of Russia in different age 
groups.

Material and methods. The study included 321 patients with left ventricular 
hypertrophy ≥15 mm according to an echocardiography. All the necessary clinical, 
laboratory and instrumental diagnostic methods for verification of HCM and HCM 
phenocopies was carried out. In the diagnosis, the MOGE(S) classification was used.
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) яв- 
ляется наиболее распространенной среди всех кардио
миопатий. Встречаемость ГКМП составляет 1 на 500 
человек во взрослой популяции. 

Хорошо известно, что этиология ГКМП гетерогенна 
и  в  соответствии с  клиническими рекомендациями 
Европейского общества кардиологов по  диагностике 
и лечению ГКМП от 2014г принято выделять 2 основные 
группы: идиопатическую ГКМП и  фенокопии ГКМП 
[1]. При этом на долю ГКМП, обусловленной генетиче‑
скими вариантами в генах, кодирующих выработку бел‑
ков саркомера, приходится 60% всех случаев, а феноко‑
пии ГКМП составляют 5-10% [1]. Согласно зарубежным 
публикациям в  этиологической структуре фенокопий 
ГКМП превалируют системные формы амилоидоза 
с  внеклеточными отложениями амилоида (AL-амилои‑
доз, наследственный (ATTР(mt)-амилоидоз) и ненаслед‑
ственный (ATTР(wt)-амилоидоз) трастиретиновый ами‑
лоидоз), болезни накопления гликогена, характеризую‑
щиеся формированием внутриклеточных депозитов 
и митохондриальные заболевания, обусловленные нару‑
шением энергетического обмена [2]. Верификация 
фенокопий ГКМП важна для определения стратегии 
скрининга семьи, оценки риска неблагоприятных собы‑
тий и проведения этиопатогенетической терапии, разра‑
ботанной в  настоящее время для многих нозологий. 

В настоящее время удобным инструментом, приме‑
няемым в клинической практике, является классифика‑
ция MOGE(S), которая охватывает быстро растущие 
знания о генетических вариантах, приобретенных при‑
чинах (вирусные инфекции) и  других состояниях, свя‑
занных с развитием кардиомиопатий (например, кардио
токсичность). Основу новой системы MOGE(S) состав‑
ляют пять ключевых позиций: морфо-функциональная 
характеристика (М); оценка поражения органов (O) 
и  систем; генетический/семейный вариант наследова‑
ния (G); этиологическая причина (Е) с  подробной 

информацией о генетическом дефекте или другой основ‑
ной причине болезни; дополнительная информация 
о  функциональном состоянии (S) с  использованием 
оценки стадии сердечной недостаточности (ACC/AHA) 
и функционального класса (ФК) по NYHA [3]. 

Несмотря на имеющиеся публикации зарубежных 
авторов, в России недостаточно сведений об этиологи‑
ческой структуре фенокопий ГКМП, что и определило 
актуальность проведения настоящего исследования. 
Таким образом, целью работы явилось установление 
соотношения идиопатической ГКМП и  фенокопий 
ГКМП, а также уточнение этиологической структуры 
фенокопий ГКМП у  пациентов разных возрастных 
групп Северо-Западного региона России.

Материал и методы 
В исследование включен 321 пациент с гипертро‑

фией левого желудочка (ГЛЖ) ≥15  мм по  данным 
эхокардиографического исследования. Пациенты 
распределены по трем возрастным группам: молодые 
(n=67) — от 18 до 44 лет, средний возраст (n=101) — 
от 45 до 59 лет, пожилые (n=153) ≥60 лет. Проведена 
оценка жалоб, анамнестических сведений, проанали‑
зированы особенности клинической картины заболе‑
вания, выполнены стандартные лабораторные 
и инструментальные методы диагностики, представ‑
ленные в таблице 1.

При подозрении на фенокопии ГКМП были при‑
менены дополнительные методы исследования:

—  протеинограмма;
—  уровень каппа-, лямбда цепей в сыворотке кро-

ви и моче (методом free light chain assays);
—  белок Бенс Джонса;
—  активность фермента альфа-галактозидазы А 

(сухие пятна крови);
—  биопсия подкожно-жировой клетчатки;
—  трепанбиопсия;

Results. At a young age, idiopathic HCM accounts for 92% (n=62), HCM 
phenocopies — 8% (Danon disease (n=1 (2%)), isolated cardiac sarcoidosis (n=1 
(2%)) and systemic AL amyloidosis (n=3(4%)).
Idiopathic HCM is also found in the vast majority of middle-aged patients — in 85% of 
cases (n=86). HCM phenocopies (15%) were in isolated cardiac sarcoidosis (n=3 
(3%)), systemic amyloidosis variants (n=12 (12%)) — AL amyloidosis with predominant 
cardiac injury (n=11,11%), hereditary transthyretin amyloidosis (n=1,1%).
Of the 153 examined patients with HCM aged ≥60 years old, 85% (n=131) were 
diagnosed with idiopathic HCM. HCM phenocopies were detected in 15% of cases 
(n=22). In the etiological pattern of HCM phenocopies, transthyretin amyloidosis 
was 10%: non-hereditary transthyretin amyloidosis  — 6% (n = 9), hereditary 
transthyretin amyloidosis  — 4% (n=6); AL amyloidosis  — 4% (n=6). In 1 patient, 
acromegalic cardiomyopathy (1%) was verified. In this article, we present 3 clinical 
cases that demonstrate the difficulty of differential diagnosis between idiopathic 
HCM and various HCM phenocopies.
Conclusion. In all age groups, idiopathic HCM predominates. Lysosomal storage 
diseases classify as rare diseases. Isolated cardiac injury with amyloidosis and 
sarcoidosis is widely met but less often diagnosed.  We determined a high frequency 
of isolated cardiac injury with amyloidosis under the age of 45 years. The etiological 
pattern of HCM phenocopies in the elderly is represented mainly by transthyretin 
cardiomyopathic amyloidosis of hereditary and non-hereditary variants.

Key words: idiopathic hypertrophic cardiomyopathy, phenocopies of hypertrophic 
cardiomyopathy, Danon disease, isolated cardiac sarcoidosis, AL amyloidosis with 
predominant cardiac injury.
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—  электронейромиография;
—  генетический анализ (гены транстиретина и аль-

фа-галактозидазы А);
—  консультация гематолога и невролога;
—  магнитно-резонансная томография сердца с конт-

растированием гадолинием;
—  сцинтиграфия сердца.
Протокол исследования был одобрен этическим 

комитетом. До  включения в  исследование у  всех 
участников было получено письменное информиро‑
ванное согласие. 

Результаты
Соотношение идиопатической ГКМП и  феноко‑

пий ГКМП в разных возрастных группах продемон‑
стрировано на рисунке 1. 

В молодом возрасте на  долю идиопатической 
ГКМП приходится 92% (n=62), фенокопии ГКМП 
составляют 6% случаев, что представлено на рисунке 2. 

Среди фенокопий ГКМП выявлены болезнь Данона 
(n=1 (2%)) и  системный AL-амилоидоз (n=3 (4%)). 
Гипертрофический фенотип обнаружен при изолиро‑
ванном саркоидозе сердца у одного пациента (2%).

Диагноз идиопатической ГКМП установлен также 
у подавляющего большинства пациентов среднего воз‑
раста, в 85% случаев (n=86). В этиологической струк‑
туре фенокопий ГКМП превалируют системные 
формы амилоидоза (n=12 (12%)). У  пациентов сред‑
него возраста наиболее частой формой амилоидоза 
является AL-амилоидоз (11%). У одной пациентки 58 
лет верифицирован ATTР(mt)-амилоидоз (1%). Гипер‑
трофический фенотип выявлен при изолированном 
саркоидозе сердца в  3 случаях (3%). Этиологическая 
структура фенокопий ГКМП у  пациентов среднего 
возраста продемонстрирована на ри-сунке 3.

Из 153 обследованных пациентов с ГКМП в пожилом 
возрасте у  131 пациента (85%) диагностирована идио- 
патическая ГКМП, фенокопии ГКМП верифицирова-
ны у 22 пациентов (15%), что представлено на рисунке 4. 

В этиологической структуре фенокопий ГКМП 
в  возрасте ≥60 лет преобладает транстиретиновый 
амилоидоз (10%), как ATTР(mt)-амилоидоз, так 
и  ATTР(wt)-амилоидоз. При этом в  9 случаях (6%) 
установлен прижизненный диагноз ATTР(wt)-амило‑
идоза, у  6 пациентов (4%)  — ATTР(mt)-амилоидоза 
(у  2 больных Val30Met-амилоидоз и  в  4 случаях 
не  Val30Met-амилоидоз). Второй по  частоте феноко‑
пией ГКМП является AL-амилоидоз (n=6, 4%). У  1 
пациентки имела место акромегалическая кардиомио
патия (1%), имитирующая ГКМП [4].

В данной статье представляем 3 клинических слу‑
чая, демонстрирующих трудности проведения диффе‑
ренциального диагноза между идиопатической ГКМП 
и  различными фенокопиями ГКМП, особенно при 
стертой внесердечной симптоматике (№ 1) или изоли‑
рованном поражении сердца (№ 2, № 3).

Таблица 1
Клинико-лабораторные  

и инструментальные методы диагностики

Клинико-лабораторные методы Инструментальные методы
Оценка жалоб ЭКГ
Анамнестические сведения Суточное мониторирование ЭКГ
Построение родословных Эхокардиография
Клинический анализ крови Рентгенография органов грудной клетки
Общий анализ мочи Нагрузочные пробы (по показаниям)
Биохимический анализ крови Коронароангиография (по показаниям)

92%

8%
Молодой возраст

Идиопатическая 
ГКМП (n=62)

Фенокопии ГКМП 
(n=5)

85%

15%
Средний возраст

Идиопатическая 
ГКМП (n=86)

Фенокопии ГКМП 
(n=15)

85%

15%
Пожилой возраст

Идиопатическая 
ГКМП (n=131)

Фенокопии ГКМП 
(n=22)

Рис. 1. Соотношение идиопатической гипертрофической кардиомиопатии 
и фенокопий гипертрофической кардиомиопатии в разных возрастных груп-
пах (%).
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Клинический случай № 1
У пациента 21 года основными жалобами на момент 

обращения являются: перебои в работе сердца, синко‑
пальные состояния, одышка при умеренной физиче‑
ской нагрузке. Из анамнеза заболевания известно, что 
с рождения выслушивался систолический шум в серд-
це. С 2-летнего возраста по данным эхокардиографии 
отмечались признаки гипертрофии левого желудочка 
(ГЛЖ). В  возрасте 8 лет установлен диагноз симме‑
тричной ГКМП, необструктивная форма.

При сборе наследственного анамнеза выяснено, что 
мать пациента умерла внезапно в возрасте 28 лет, дядя 
по материнской линии страдал неизвестным заболева‑
нием сердца также с  летальным исходом в  молодом 
возрасте, двоюродный брат пациента страдает ГКМП.

На момент обследования при проведении эхокар‑
диографии у пациента также был подтвержден гипер‑

трофический фенотип, соответствующий критериям 
ГКМП: межжелудочковая перегородка (МЖП) 14 мм, 
задняя стенка левого желудочка (ЗС ЛЖ) 15 мм, индекс 
массы миокарда левого желудочка (ИММ ЛЖ) 144 г/
м2, левое предсердие (ЛП) 28 мм, индекс объема ЛП 17 
мл/м2, конечно-диастолический размер левого желу‑
дочка (КДР ЛЖ) 48 мм. У пациента имеет место хро‑
ническая сердечная недостаточность (ХСН) с  сохра‑
ненной фракцией выброса левого желудочка (ФВ ЛЖ 
по Simpson — 56%), соответствующая II ФК по NYHA. 

Ведущими в клинической картине являются жалобы 
на перебои в работе сердца и синкопальные состояния. 
По  данным ЭКГ верифицирован синдром Вольфа-
Паркинсона-Уайта (WPW-синдром): укорочение PQ 
(0,9 мсек), дельта волна, уширение комплекса QRS (160 
мсек). По  результатам суточного мониторирования 
электрокардиограммы (СМЭКГ) также выявлены при‑
знаки WPW-синдрома. Кроме того, зарегистрированы 
неустойчивые пароксизмы фибрилляции предсердий 
с частотой сердечных сокращений 112-154 в мин. 

Из внесердечных проявлений обращает внимание:
•  наличие у пациента с детства мышечной слабо‑

сти. Рабочими диагнозами, согласно выписным 
справкам, были: миопатия Бетлема, “вторичные” ми-
тохондриальные нарушения, нейромышечные забо‑
левания. Было выполнено электронейромиографи‑
ческое исследование, по данным которого определя‑
лись умеренные миогенные нарушения;

•  когнитивные нарушения (обучение в  коррек‑
ционной школе);

•  по результатам лабораторных исследований 
установлен цитолитический синдром: высокий уро‑
вень трансаминаз (аланинаминотрансфераза  — 221 
Ед/л, аспартатаминотрансфераза — 424 Ед/л), повы‑

Рис. 2. Этиологическая структура фенокопий гипертрофической кардиомио-
патии у пациентов молодого возраста (%). 

Рис. 3. Этиологическая структура фенокопий гипертрофической кардиомио-
патии у пациентов среднего возраста (%). 

Рис. 4. Этиологическая структура фенокопий гипертрофической кардиомио-
патии у пациентов ≥60 лет (%).
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шение креатинфосфокиназы до 1570 Ед/л (при норме 
24-195 Ед/л). Пациент консультирован гепатологом, 
высказывалось предположение о  наличии хрониче‑
ского гепатита неустановленной этиологии. 

Проведение секвенирования нового поколения 
позволило выявить генетический вариант V310I 
в  гене LAMP2 (lysosome-associated membrane protein 
2 — гликопротеин лизосомальной мембраны), харак‑
терный для болезни Данона.

В соответствии с  классификацией MOGE(S) 
у пациента имеет место: M

H[WPW]
O

H+M+MR
G

XL
E

LAMP2(V310I)
S

C-II
, где M

H[WPW] 
— гипертрофический морфо-функ‑

циональный фенотип, WPW  — синдром; O
H+M+MR 

— 
сердце + мышечная система + умственная отста‑
лость; G

XL 
—

 
семейный вариант, связанный с  Х-хро‑

мосомой; E
LAMP2(V310I) 

— LAMP2(V310I) (гликопротеин 
лизосомальной мембраны); S

C-II 
— стадия сердечной 

недостаточности С (по ACC/AHA), II ФК (по NYHA). 

Клинический случай № 2 
Пациентка 47 лет была госпитализирована на отде‑

ление кардиологии в связи с явлениями быстропро‑
грессирующей бивентрикулярной ХСН. По  данным 
эхокардиографического исследования установлен 
смешанный фенотип  — гипертрофический + 
рестриктивный: легкая дилатация предсердий (ЛП 
36 мм, индекс объёма ЛП 35 мл/м2, правое предсердие 
(ПП) 41/51  мм), гипертрофия миокарда ПЖ (перед‑
няя стенка 6 мм), миокард ЛЖ неоднородной струк‑
туры, с  яркими гиперэхогенными включениями, 
стенки ЛЖ значительно симметрично утолщены 
(МЖП 17 мм, ЗС ЛЖ 16 мм). ИММЛЖ повышен 120 
г/м2. Концентрическая ГЛЖ.

 
Глобальная сократи‑

мость ЛЖ снижена (ФВ ЛЖ=46%) за счет диффузной 
гипокинезии. Монофазный трансмитральный ток. 
Сократительная способность миокарда ПЖ снижена 
(TAPSE =15  мм, S’ =9-10  см/сек). Гидроперикард 
(расхождение листков перикарда за  задней стенкой 
ЛЖ — до 9 мм, за ПП — до 6 мм, за боковой стенкой 
ПЖ — до 4 мм). Обращает внимание низкоамплитуд‑
ный характер электрокардиограммы (ЭКГ), отсут
ствует прирост зубца R с  V 1 по  V5. У  пациентки 
заподозрены системные формы амилоидоза. Уровень 
каппа- и  лямбда- легких цепей иммуноглобулинов 
в сыворотке крови оставался в пределах нормальных 
значений. При проведении биопсии подкожно-жиро‑
вой клетчатки амилоидные массы не выявлены. Дан‑
ных за вовлечение в патологический процесс других 
органов и систем также не получено. По результатам 
магнитно-резонансной томографии сердца склады‑
валось впечатление о  наличии инфильтративного 
заболевания миокарда. Было решено провести эндо‑
миокардиальную биопсию, позволившую подтвер‑
дить наличие у  пациентки AL-амилоидоза: атрофия 
мышечных волокон, мелкие глыбки белка вокруг 
сосудов и  мышечных волокон. При окраске конго 

красным установлено перимускулярное и периваску‑
лярное отложение амилоида, который присутствует 
и в сосудистой стенке. При выполнении поляризаци‑
онной микроскопии выявлено яблочно-зеленое све‑
чение мелких амилоидных депозитов. По  данным 
иммуногистохимического исследования верифици‑
рованы легкие цепи иммуноглобулина, каппа-вари‑
ант. При проведении генетического анализа мутации 
в гене транстиретина не установлены. 

Формулировка диагноза по  классификации 
MOGE(S): M

H+R(↓ECG voltages)
O

H
G

N
E

A-L
S

С-IV
, 

где M
H+R(↓ECG voltages)

  —
 
гипертрофический + рестрик‑

тивный фенотип, сниженный вольтаж ЭКГ; O
H

  — 
сердце; G

N 
— отсутствие семейного анамнеза; E

A-L
 — 

AL-амилоидоз; S
С-IV

 — стадия сердечной недостаточ‑
ности С, IV ФК. 

Клинический случай № 3 
Ведущими жалобами у пациентки 50 лет, госпита‑

лизированной в  отделение реанимации, являлись: 
развитие повторных пресинкопальных состояний 
на  фоне приступов учащенного сердцебиения, 
одышка при умеренной физической нагрузке.

При проведении эхокардиографического исследо‑
вания установлен гипертрофический фенотип, соот‑
ветствующий критериям ГКМП: МЖП 17 мм (неод‑
нородной структуры с  мелкими гиперэхогенными 
включениями), ЗС ЛЖ 10 мм, ИММ ЛЖ 118 г/м2, ЛП 
29 мм, индекс объема ЛП 24 мл/м2, КДР ЛЖ 39 мм, 
конечно-диастолический объем левого желудочка 
(КДО ЛЖ) 59 мл. У  пациентки имела место ХСН 
с  сохраненной ФВ (ФВ ЛЖ по  Simpson  — 56%). 
По  результатам СМЭКГ были зарегистрированы 
желудочковые нарушения ритма высоких градаций.

На стационарном этапе повторно развивается гемо‑
динамически значимый пароксизм устойчивой моно‑
морфной желудочковой тахикардии с  частотой сокра‑
щения желудочков 200 в мин. Была выполнена попытка 
восстановления синусового ритма введением 150 мг 
кордарона — без эффекта. Синусовый ритм был восста‑
новлен путем проведения экстренной электрической 
кардиоверсии. Пациентке была выполнена радиоча‑
стотная аблация очага желудочковой тахикардии. 

При эхокардиографическом исследовании через 
10 дней от  момента госпитализации зафиксирована 
гипокинезия МЖП, глобальная систолическая функ‑
ция ЛЖ на нижней границе нормы, выпота в полости 
перикарда нет. 

Спустя 13 дней от момента поступления в стацио‑
нар обнаружено развитие гипо-акинезии МЖП, рас‑
хождение листков перикарда вдоль ПП 6-7 мм, вдоль 
ПЖ, задней и боковой стенки ЛЖ 4-6 мм, отмечается 
снижение сократительной способности ЛЖ (ФВ 
ЛЖ — 38%). При оценке клинической картины обра‑
щает внимание нарастание проявлений ХСН, по дан‑
ным рентгенограммы органов грудной клетки выяв‑
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лено усиление легочного рисунка в  нижних отделах 
легких, небольшое количество жидкости в  синусах. 

На 14 день при проведении полного протокола эхо‑
кардиографического исследования отмечается истон‑
чение стенок ЛЖ: МЖП — 7 мм, ЗС ЛЖ — 9 мм, уве‑
личение размера ЛП до  34  мм и  КДР ЛЖ до  50  мм, 
снижение ФВ ЛЖ до  23%. Сократительная способ‑
ность миокарда ЛЖ снижена за счет акинезии перего‑
родки, передней стенки, гипокинезии остальных отде‑
лов. Расхождение листков перикарда 4-6 мм. Клиниче‑
ские проявления ХСН нарастают до IV ФК по NYHA. 
На рентгенограмме органов грудной клетки сохраня‑
ется усиление сосудистого рисунка, жидкость в  уме‑
ренном количестве в плевральных полостях.

Уровень тропонина на  момент госпитализации 
составил менее 0,0001 нг/мл, без нарастания в дина‑
мике за весь период стационарного лечения. 

Учитывая острое начало заболевания с появления 
желудочковых нарушений ритма высоких градаций, 
наличие прогрессирующей сердечной недостаточно‑
сти, быструю динамику ремоделирования сердца, 
диагностический поиск был направлен на верифика‑
цию миокардита или фенокопий ГКМП. 

При выполнении магнитно-резонансной томогра‑
фии сердца выявлены изменения, характерные для 
острого течения воспалительного процесса в миокарде. 

С целью проведения дифференциального диа
гноза была выполнена эндомиокардиальная биопсия, 
по результатам которой обнаружен активный неказе‑
озный гранулематозный миокардит. Пациентке уста‑
новлен диагноз изолированного саркоидоза сердца.

Согласно классификации MOGE(S) у  пациентки 
первоначально имел место гипертрофический фено‑
тип: M

H
O

H
G

N
E

M-sarcoidosis
S

С-II
 с трансформацией в дру‑

гой морфо-функциональный фенотип: M
NS

O
H

G
N

E
M-

sarcoidosis
S

С-IV
, где M

NS
  — неспецифический фенотип; 

O
H 

— сердце; G
N

  —
 
отсутствие семейного анамнеза; 

E
M-sarcoidosis

  — миокардит (саркоидоз); S
С-IV

  — стадия 
сердечной недостаточности С, IV ФК. 

Пациентке начата терапия глюкокортикостерои‑
дами, на  фоне которой наблюдалась положительная 
динамика в виде улучшения самочувствия, уменьше‑
ния количества и тяжести желудочковых нарушений 
ритма сердца, компенсации ХСН на  уровне III ФК 
и увеличения ФВ ЛЖ.

Обсуждение 
В практической кардиологии в  настоящее время 

широко применяется подход, заключающийся в отне‑
сении каждого случая ГКМП к одному из двух вари‑
антов: идиопатической ГКМП или фенокопиям 
ГКМП, предложенный в  клинических рекоменда‑
циях Европейского общества кардиологов по диагно‑
стике и лечению ГКМП от 2014г [1]. Однако некото‑
рые заболевания, в частности, саркоидоз сердца и ряд 
эндокринологических патологий, сопровождающих- 

ся развитием гипертрофического фенотипа, не могут 
быть классифицированы в  соответствии с  данным 
документом. В  этих случаях удобным инструментом 
является система MOGE(S), предложенная в  2013г 
Всемирной федерацией сердца [3], и  объединяющая 
принципы, лежащие в  основе классификаций Аме‑
риканской ассоциации сердца от 2006г (генотипиче‑
ский) и Европейского общества кардиологов от 2008г 
(фенотипический).

Представленные в  данной статье клинические 
примеры демонстрируют особенности клинического 
течения, алгоритмы диагностики наиболее распро‑
страненных фенокопий ГКМП, а  также удобство 
применения формулы MOGE(S) при ведении паци‑
ентов с различными кардиомиопатиями.

Приведенный клинический пример № 1 представ‑
ляет одну из  редких фенокопий ГКМП  — болезнь 
Данона, характеризующуюся формированием ГЛЖ, 
развитием периферической миопатии, цитолитиче‑
ского синдрома и когнитивных нарушений [5]. 

Хорошо известно, что проявления ХСН и наруше‑
ния ритма сердца могут являться первыми клиниче‑
скими симптомами целого ряда нейромышечных 
заболеваний [6], исключение которых также прове‑
дено у наблюдаемого нами пациента. 

Развитие клиники ХСН и нарушений ритма серд-
ца (пароксизмы фибрилляции предсердий), регистра‑
ция WPW-синдрома, выявление ГКМП фенотипа 
по  данным эхокардиографического исследования 
в сочетании с типичными внесердечными проявлени‑
ями позволили заподозрить болезни накопления гли‑
когена. Проведение секвенирования нового поколе‑
ния с включением в панель исследования генов LAMP2 
и  PRKAG2 (гамма-2 субъединица аденозин-монофос‑
фат-активируемой протеинкиназы) подтвердило 
наличие соответствующего генетического варианта 
в гене LAMP2 — V310I (rs104894858), имеющего пато‑
генное значение согласно рекомендациям Американ‑
ского общества медицинской генетики от  2015г [7]. 

У пациентки № 2 особенности клинической кар‑
тины заболевания в  виде быстропрогрессирующей 
бивентрикулярной ХСН, нарастание толщины мио‑
карда с формированием сочетанного морфо-функцио
нального фенотипа (гипертрофический+рестриктив
ный) по данным эхокардиографического исследования, 
и в то же время низковольтажный характер ЭКГ, то есть 
аномальное соотношение масса/вольтаж, позволили 
предположить наличие амилоидоза сердца [8-12]. Про‑
ведение современных дополнительных методов обсле‑
дования (магнитно-резонансная томография сердца, 
эндомиокардиальная биопсия, генетический анализ) 
привели к постановке диагноза AL-амилоидоза.

Особенностью описанного клинического наблю‑
дения является изолированное поражение сердца при 
AL-амилоидозе, что представляет наибольшие слож‑
ности при проведении дифференциального диагноза 



41

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

41

при фенокопиях ГКМП. Кроме того, дополнитель‑
ную сложность в установлении диагноза вносило то, 
что уровень свободных лямбда- и  каппа  — легких 
цепей иммуноглобулинов в  сыворотке крови оста‑
вался в пределах нормальных значений.

Клиническое наблюдение № 3 демонстрирует про‑
грессию ХСН, развитие опасных для жизни желудочко‑
вых нарушений сердечного ритма на  фоне относи‑
тельно быстрого ремоделирования сердца в виде истон‑
чения стенок ЛЖ, увеличения предсердий и КДР ЛЖ, 
снижения ФВ ЛЖ. Проведение магнитно-резонансной 
томографии сердца позволило предположить наличие 
у  пациентки миокардита. Для окончательной верифи‑
кации диагноза изолированного саркоидоза сердца 
потребовалось проведение инвазивного диагностиче‑
ского метода — эндомиокардиальной биопсии.

Изолированное поражение сердца при саркоидозе 
представляет собой сложный диагноз, встречаемость 
которого в  соответствии с  литературными данными 
варьируется в  широких пределах  — от  27% до  54% 
[13]. В верификации изолированного саркоидоза сердца 
применяются современные неинвазивные (магнит-
но-резонансная томография и  позитронно-эмис- 
сионная томография сердца) и инвазивные (эндомио
кардиальная биопсия) методы диагностики [13-15]. 

Следует отметить, что гипертрофический фенотип 
при саркоидозе сердца не может быть отнесен к фено‑
копиям ГКМП в  соответствии с  Европейскими кли‑
ническими рекомендациями по  диагностике и  лече‑
нию ГКМП от 2014г [1]. Применение классификации 
MOGE(S) позволяет решить эту задачу и  наглядно 

представить имеющийся у пациентки морфо-функцио
нальный фенотип и отразить его динамику [3]. 

Таким образом, для проведения дифференциаль‑
ного диагноза фенокопий ГКМП с  идиопатической 
ГКМП необходим комплексный подход к  каждому 
случаю, включающий оценку клинической картины, 
в  том числе уточнение анамнеза заболевания и  типа 
наследования, объективное обследование, лаборатор‑
ный (определение активности фермента альфа-галак‑
тозидазы А, маркеров цитолитического синдрома) 
и генетический анализ, выполнение ЭКГ и современ‑
ных неинвазивных (эхокардиография, магнитно-резо‑
нансная томография, сцинтиграфия и  позитронно-
эмиссионная томография сердца) и  инвазивных 
(эндомиокардиальная биопсия) методов диагностики. 

Заключение 
Во всех возрастных группах преобладает идиопати‑

ческая ГКМП. Обнаружена высокая частота изолиро‑
ванного поражения сердца амилоидозом в  молодом 
возрасте. Этиологическая структура фенокопий ГКМП 
в  пожилом возрасте представлена преимущественно 
ATTР(mt)- и ATTР(wt)-амилоидозом. Представленные 
клинические случаи демонстрируют сложности прове‑
дения дифференциального диагноза при фенокопиях 
ГКМП, особенно, при изолированном поражении 
сердца или стертых внесердечных проявлениях. 
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