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Варианты клинического течения, исходы и прогноз гипертрофической необструктивной 
кардиомиопатии — результаты длительного наблюдения

Богданов Д. В., Шапошник И. И.

Цель. На основании результатов длительного наблюдения выделить клиниче-
ские варианты течения гипертрофической необструктивной кардиомиопатии 
(ГНКМП) и разработать критерии прогрессирования заболевания. 
Материал и методы. Оценивали результаты длительного наблюдения 97 па- 
циентов с  ГНКМП, мужчин  — 57 (58,8%), женщин  — 40 (41,2%), средний воз-
раст  — 42,5±1,52 года (M±σ). Средняя длительность наблюдения  — 11,0±5,73 
года. Методы исследования: физикальное обследование, ЭКГ, суточный мони-
тор ЭКГ с оценкой вариабельности сердечного ритма, эхокардиография (ЭхоКГ) 
с допплерографией. Методика динамического наблюдения: повторный осмотр 
больных с проведением физического и инструментального исследования.
Результаты. Клиническое прогрессирование выявили у  46 (47,4%) больных. 
Наиболее частые варианты прогрессирования  — нарастание хронической 
сердечной недостаточности (54,3%), нарушений ритма сердца (45,7%) и сме-
шанный вариант (37%). Усугубление изменений ЭхоКГ обнаружено у  43 
(44,3%) больных. Наиболее частые варианты прогрессирования: сочетание 
различных вариантов динамики (79,1%), в  том числе снижение подвижности 
стенок левого желудочка (67,4%), увеличение левого предсердия (58,1%), 
нарастание диастолической дисфункции (67,4%). Нарастание гипертрофии 
миокарда отмечено лишь в 3 случаях. В 5 (5,15%) случаях развилась дилатаци-
онная стадия ГНКМП. Предложена балльная модель оценки возможности 
прогрессирования, включающая в себя длительность ГНКМП >20 лет, исходную 
хроническую сердечную недостаточность II ФК и выше, ≥2 клинических проявле-
ний заболевания, индекс массы миокарда левого желудочка >200 г/м2, индекс 
объема левого предсердия >34,0 мл/м2, минутный объем крово обращения 
<5 л/мин, снижение показателей вариабельности сердечного ритма.
Заключение. ГНКМП — заболевание с серьезным прогнозом, прогрессирую-
щее у 64% пациентов, чаще при длительном течении. Клиническое прогресси-
рование ГНКМП проявлялось разнообразной динамикой жалоб. Структурно-
функциональное прогрессирование проявлялось преимущественно сочета-
нием различных вариантов динамики (в 79,1% случаев), в том числе снижением 
подвижности стенок левого желудочка, увеличением левого предсердия, усу-
гублением диастолической дисфункции, но  не нарастанием гипертрофии 
миокарда. Основные критерии прогрессирования: длительность заболевания 
>20 лет, исходная хроническая сердечная недостаточность II ФК и  выше, ≥2 
клинических проявлений заболевания, увеличение индекса массы миокарда 
левого желудочка и объема левого предсердия, снижение минутного объёма 
и показателей вариабельности сердечного ритма. 

Ключевые слова: гипертрофическая необструктивная кардиомиопатия, хро-
ническая сердечная недостаточность, нарушения ритма сердца.
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Clinical variants, outcomes and prognosis of hypertrophic non-obstructive cardiomyopathy:  
results of long-term follow-up

Bogdanov D. V., Shaposhnik I. I.

Aim. Based on the results of a long-term follow-up, to determine the clinical va-
riants of hypertrophic non-obstructive cardiomyopathy (HNOCM) and develop 
criteria for the progression of the disease.
Material and methods. The results of long-term follow-up were evaluated for 97 
patients with HNOCM, men — 57 (58,8%), women — 40 (41,2%), average age — 
42,5±1,52 years (M±σ). The average follow-up was 11,0±5,73 years. Research 
methods were physical examination, electrocardiography (ECG), 24-hour ECG 

monitoring with assessment of heart rate variability, Doppler echocardiography 
(echo). Physical and instrumental re-examination of patients was used for 
determining of changes.
Results. Clinical progression was detected in 46 (47,4%) patients. The most 
common progression variants were deterioration of chronic heart failure (54,3%), 
cardiac arrhythmias (45,7%) and a combined one (37%). The aggravation of echo 
data was found in 43 (44,3%) patients. The most frequent progression variants were 
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП)  — 
одна из  наиболее изученных первичных кардиомио‑
патий. Существующие клинические рекомендации 
уделяют наибольшее внимание гипертрофической 
обструктивной КМП (ГОКМП) ввиду наличия доста‑
точно четких диагностических критериев и  плохого 
прогноза [1, 2]. Работ, посвященных клинике и дли‑
тельному наблюдению пациентов при необструктив‑
ной ГКМП (ГНКМП) немного [3, 4]. Выделенные 
к  настоящему времени варианты течения ГКМП [5, 
6] не отражают в полной мере клинический полимор‑
физм заболевания. Нами в течение длительного вре‑
мени (>20 лет) проводилось наблюдение за  пациен‑
тами с  различными формами и  вариантами течения 
ГКМП. С 2010г выполнялось исследование по оценке 
результатов длительного наблюдения при ГНКМП. 
По  итогам исследования опубликован ряд статей 
[7‑9] и  диссертация, в  которой были предложены 
клинические варианты течения ГНКМП, разрабо‑
таны критерии прогрессирования. Настоящая статья 
подводит итог выполненных ранее исследований, 
резюмируя их для широкого круга читателей. 

Цель работы: на  основании результатов длитель‑
ного наблюдения выделить клинические варианты 
течения гипертрофической необструктивной кардио‑
миопатии (ГНКМП) и  разработать критерии про‑
грессирования заболевания. 

Материал и методы
Обследование больных осуществлялось в  рамках 

диспансерного наблюдения пациентов. Исследова‑
ние выполняли в  соответствии с  принципами Хель‑
синкской декларации Всемирной медицинской ассо‑
циации. Получено положительное заключение этиче‑
ского комитета ВУЗа. До  включения в  исследование 
у всех участников было получено письменное инфор‑
мированное согласие.

Дизайн исследования. Описательное исследование 
по  типу проспективного наблюдения без группы 
сравнения. 

В исследование вошли данные 97 пациентов 
с ГНКМП, мужчин — 57 (58,8%), женщин — 40 (41,2%), 
средний возраст  — 42,5±1,52 года (M±σ). Семейная 
форма заболевания диагностирована у  12 (12,4%) че‑ 
ловек. По  возрасту начала (выявления) заболевания 
больные распределялись следующим образом: до  39 
лет  — 65 (67%), ≥40 лет  — 32 (33%) человек. Объем 
выборки определялся наличием критериев включе‑
ния/невключения/исключения при обследовании па‑ 
циентов с кардиомиопатиями, направляемых на кон‑
сультацию к  авторам исследования из  различных 
лечебных учреждений. 

Диагноз ГНКМП устанавливали согласно сущест‑
вующим рекомендациям [1]. Критерии включения — 
наличие признаков ГНКМП: толщина миокарда 
левого желудочка (ЛЖ) ≥1,5 см; отсутствие признаков 
других заболеваний, которые могли привести к гипер‑
трофии (отсутствие объяснения ее появления повы‑
шением нагрузки и давления); отсутствие обструкции 
желудочков (градиент обструкции ≤30  мм рт.ст.). 
Критерии невключения: признаки другой кардиоло‑
гической патологии, способной привести к развитию 
гипертрофии и  дисфункции ЛЖ, в  т. ч.  фенокопий 
ГКМП. Критерии исключения: выявление признаков 
другой кардиологической патологии в  ходе обследо‑
вания. 

Исследование больных начинали со сбора подроб‑
ного анамнеза. Функциональный класс хронической 
сердечной недостаточности (ФК ХСН) устанавливали 
согласно существующим критериям [10]. Применяли 
опросник шкалы оценки клинического состояния, что 
позволило оценивать выраженность ХСН в динамике 
по  анамнестическим данным, поскольку часть паци‑
ентов была обследована ретроспективно. Применяли 

combination of different dynamics scenarios (79,1%), including a decrease in the 
mobility of left ventricle walls (67,4%), an increase of left atrium dimension (58,1%), 
and diastolic dysfunction deterioration (67,4%). Aggravation of myocardial 
hypertrophy was noted in only 3 cases. In 5 (5,15%) cases, the dilation stage of 
HNOCM was recorded. A scoring model for assessing of progression risk were 
proposed. It includes the duration of HNOCM >20 years, baseline ≥II FC chronic 
heart failure, ≥2 clinical manifestations of the disease, left ventricular myocardial 
mass index >200 g/m2, left atrial volume index >34,0 ml/m2, cardiac output <5 l/min, 
decrease in heart rate variability.
Conclusion. HNOCM is a disease with a complicated prognosis, progressing in 
64% of patients, more often with a long course. The clinical progression of HNOCM 
was manifested by the diverse dynamics of complaints. Structural and functional 
progression was manifested mainly by a combination of different dynamics variants 
(in 79,1% of cases), including a decrease in the mobility of left ventricular walls, an 
increase of left atrium dimension, aggravation of diastolic dysfunction, but not 
deterioration of myocardial hypertrophy. The main criteria for progression: disease 
duration >20 years, baseline ≥II FC chronic heart failure, ≥2 clinical manifestations 
of the disease, increase of left ventricular myocardial mass index and left atrial 
volume index, decrease of cardiac output and heart rate variability.

Key words: hypertrophic non-obstructive cardiomyopathy, chronic heart failure, 
cardiac arrhythmias.
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показатель среднего ФК ХСН в  группах, рассчитан‑
ный как среднее арифметическое значений ФК ХСН 
пациентов группы. Использован также показатель 
“среднего числа жалоб”, каждый вид жалоб прини‑
мали за  1 балл и  конкретный больной характеризо‑
вался суммой баллов. 

Объективный осмотр и  физикальное исследова‑
ние проводили по  общепринятой схеме. ЭКГ реги‑
стрировали на  аппаратах “6‑NEK” и  “Mingograph”. 
Использовали общепринятые ЭКГ‑критерии гипер‑
трофии полостей сердца [11]. Суточное мониториро‑
вание (СМ) ЭКГ и исследование вариабельности сер‑
дечного ритма (ВСР) проводили при помощи сис‑
темы Кардиотехника‑4000 (ИНКАРТ, Россия). При 
исследовании ВСР пациенты находились на обычном 
физиологическом режиме. Анализировали суточную 
запись ЭКГ за 24 ч, в дневное и ночное время. Оце‑
нивали показатели временного анализа с  учетом 
крайних значений, соответствующих “точкам разде‑
ления”, при снижении параметров ВСР ниже кото‑
рых отмечен рост риска смерти. Учитывали норма‑
тивные данные основных показателей [12].

При ЭхоКГ‑исследовании использовали аппараты 
Hewlett‑Packard “SONOS 100CF” и Samsung MEDISON 
“EKO7 rus”. Применяли основные ЭхоКГ‑позиции 
[13]. В расчеты выносили максимальные значения тол‑
щины стенок ЛЖ, оценивали толщину стенок в  диа‑
столу и  систолу, экскурсию стенки. Размер полости 
ЛЖ измеряли в  диастолу и  систолу, рассчитывали 
минутный объем (МО). Массу миокарда ЛЖ (ММЛЖ) 
рассчитывали по формуле ASE с определением индекса 
ММЛЖ (ИММЛЖ). Фракцию выброса (ФВ) ЛЖ рас‑
считывали по методике Симпсона. Для оценки систо‑
лической функции ЛЖ применяли также показатель 
фракции укорочения средних волокон (ФУСВ) [14].

Всем пациентам определяли линейные размеры 
левого предсердия (ЛП) и  индекс ЛП (ИЛП). У  69 
больных (мужчин  — 44, женщин  — 25) рассчитан 
объем ЛП и  индекс объема ЛП (ИОЛП). ИЛП 
≥2,30  см/м2, ИОЛП >34 мл/м2 считали увеличен‑
ными. ЭхоКГ‑исследование правого желудочка (ПЖ) 
проводили из  левого парастернального доступа 
в позиции длинной оси ЛЖ, в М‑режиме. 

Допплер‑ЭхоКГ выполняли с  использованием 
датчика 2,5 MHz в  постоянно‑волновом и  импульс‑
ном режимах в стандартных позициях. Градиент об‑
струкции ЛЖ рассчитывали автоматически по пико‑
вой скорости. Определяли основные параметры кро‑
вотока на  клапанах. Глобальную диастолическую 
функцию оценивали путем измерения Е/А МК и ряда 
других общепринятых показателей [10]. Типы диасто‑
лической дисфункции (ДДФ) выделяли по  соотно‑
шению данных параметров. У 20 пациентов (10 муж‑
чин и 10 женщин) проведена оценка диастолической 
функции ЛЖ с  помощью тканевого допплеровского 
исследования. 

Методика динамического наблюдения включала 
в  себя повторный осмотр больных с  проведением 
физического и  инструментального исследования. 
ЭхоКГ в динамике выполнялась одним и тем же вра‑
чом. Учитывали результаты первого и  последнего 
исследования. Прогрессирование клиники заболева‑
ния принимали в  случае появления новых клиниче‑
ских проявлений либо усугублении существующих. 
Структурно‑функциональное прогрессирование (ди‑ 
намику ЭхоКГ) принимали при изменении линейного 
размера в динамике на ≥0,2 см, прочих показателей — 
более чем на 25%. Каждый больной за время наблюде‑
ния осмотрен от  2 до  4 раз. Наблюдение в  динамике 
с  повторным ЭхоКГ‑исследованием провели за  60 
(61,9%) пациентами. У  37 (38,1%) больных течение 
ГНКМП проанализировано на  основании данных 
анамнеза. За время наблюдения умерли 4 больных, в 2 
случаях — внезапная сердечная смерть (ВСС), в 2 слу‑
чаях — прогрессирование ХСН. По другим причинам 
из исследования выбыли 5 человек, в их числе 3 умерли 
от внесердечных причин. Наблюдение в срок до 10 лет 
проведено за  65 (67,0%) больными, ≥10 лет  — за  32 
(33,0%), в т. ч. ≥20 лет — за 6 (6,20%). Средняя длитель‑
ность наблюдения — 11,0±5,73 года, M±σ. 

Статистическая обработка материала выполнена 
при помощи программ STATISTICA версии 8.0.359.0, 
SPSS Statistics версии 17.0.0, Microsoft Office Excel 
2010. Использовали непараметрические критерии 
согласия, корреляционный, регрессионный анализ. 
Уровень доверительной вероятности был задан рав‑
ным 95%, решение о  различии групповых средних 
принимали при р<0,05 (5%). Для параметров с  рас‑
пределением, отличным от  нормального, приведена 
медиана и перцентили Р25 и Р75 (Ме [Р25;Р75]). Про‑
чие показатели представлены в  виде M±σ, где М  — 
среднее, σ — среднее квадратичное отклонение. В та‑ 
блице 1 приведены основные статистические мето‑
дики. 

Рассчитывали относительный риск (RR) по обще‑
принятым формулам, результат в таблицах приведен 
в виде: RR±стандартная ошибка, а также 95% довери‑
тельный интервал (ДИ). Для описания взаимосвязей 
между различными зависимыми показателями 
выполняли регрессионный анализ. Для построения 
математических моделей использовали методику 
пошагового дискриминантного анализа.

Результаты
В процессе длительного наблюдения больных 

ГНКМП клиническое прогрессирование выявлено 
у 46 (47,4%) больных. В таблице 2 приведены основ‑
ные клинические варианты прогрессирования, при 
смешанном варианте в  динамике появлялись сразу 
несколько дополнительных клинических проявле‑
ний. Представлена доля данных вариантов в  общем 
числе пациентов с клиническим прогрессированием. 
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Самый частый вариант прогрессирования — усу‑
губление ХСН, затем  — появление “аритмических” 
жалоб и кардиалгий. У 16 (16,5%) из 97 больных имела 
место артериальная гипертензия (АГ), выявленная 
после установления диагноза ГНКМП. Данные паци‑
енты наблюдались в среднем 12,8±12,4 года, М±σ. 

Усугубление изменений ЭхоКГ обнаружено у  43 
(44,3%) больных. При этом в  16 случаях динамика 
ЭхоКГ не  сопровождалась динамикой клинических 
проявлений. Истинно стабильными можно считать 
лишь 35 (36,1%) больных  — 3 бессимптомных и  32 
с минимальными клиническими проявлениями забо‑
левания. На рисунке 1 представлены варианты тече‑
ния ГНКМП. 

В таблице 3 представлены основные варианты 
динамики ЭхоКГ. Среди вариантов динамики ЭхоКГ 
преобладали снижение подвижности стенок и увели‑
чение ЛП. Случаи увеличения толщины стенок 
наблюдались в 3 случаях у молодых пациентов. Соче‑
тание различных вариантов структурно‑функцио‑
нального прогрессирования имело место у 79% боль‑
ных. В  динамике увеличились размеры ЛП, а  также 
скорость потока на  легочной артерии (ЛА). Четкой 
динамики ММЛЖ и  толщины его стенок не  отме‑
чено. 

В таблице 4 представлено сравнение структур‑ 
но‑функциональных параметров у  60 пациентов 
с ГНКМП исходно и в динамике. Как видно из таб‑
лицы, в динамике статистически значимо увеличи‑
лись размеры ЛП, но  не толщина стенок и  масса 
миокарда. 

При сравнении основных структурно‑функцио‑
нальных параметров в зависимости от наличия дина‑
мики показателей ЭхоКГ статистически значимые 
различия выявлены для максимального размера ЛП. 
У пациентов с наличием динамики ЭхоКГ он соста‑

Таблица 1
Основные статистические методики

Вид взаимосвязей Метод 
Независимые между собой группы критерии Вальда-

Вольфовица, Манна-Уитни, 
Колмогорова-Смирнова

Групповые средние в динамике критерий знаков и критерий 
знаковых рангов Уилкоксона

Относительные величины критерий χ2 с поправкой Йетса
Корреляционные зависимости коэффициенты ранговой 

корреляции, значимые статистики 
соответствовали коэффициенту 
ранговой корреляции r>0,362, 
р<0,05

Таблица 2
Основные клинические варианты прогрессирования  

у 46 больных ГНКМП 

Вариант прогрессирования Число больных %
Появление стенокардии 7 15,2
Появление синкопальных состояний 3 6,5
Появление кардиалгий 8 17,4
Появление фибрилляции предсердий 4 8,7
Появление “аритмических” жалоб 21 45,7
Усугубление ХСН 25 54,3
Смешанный вариант прогрессирования 17 37,0

Таблица 3
Варианты динамики ЭхоКГ у 43 больных ГНКМП

Вариант динамики Число больных %
Снижение ФВ от исходной на 25% и более 10 23,2
Снижение ФВ <45% и увеличение полости ЛЖ 5 11,7
Усугубление диастолической дисфункции 29 67,4
Снижение подвижности стенок 29 67,4
Увеличение левого предсердия 25 58,1
Увеличение полости ПЖ 11 25,6
Увеличение массы миокарда ЛЖ 14 32,6
Сочетание различных вариантов динамики 34 79,1

Бессимптомные
n=3

Только динамика ЭхоКГ, 
клиника стабильна

n=16 

Увеличение числа
жалоб + динамика

ЭхоКГ
n=22 

Д-ГКМП
n=5 

ВСС
n=2

Смерть на фоне
прогрессирования

ХСН
n=2 

Минимальная стабильная
симптоматика

n=32 

Прогрессирующее течение
n=62

Стабильное течение
n=35

Увеличение
числа жалоб

n=19

ГНКМП
n=97

Длительное 
наблюдение 

Клиническое
прогрессирование

46 пациентов

Рис. 1. Варианты течения ГНКМП. 
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вил 3,67±0,11 см, при стабильном течении заболева‑
ния — 3,61±0,08 см, р=0,03.

Корреляционный анализ показал связь прогресси‑
рования заболевания с  его длительностью. Для дли‑
тельности ≥20 лет и для наличия любого прогрессиро‑
вания коэффициент корреляции (r) составил 0,575; 
для длительности 10‑19 лет и  наличия клинического 
прогрессирования r=0,637 (р<0,05 в  обоих случаях). 

При снижении основных параметров ВСР про‑
грессирование ХСН отмечено у 10 (18,9%) пациентов 
из  33, при сохранной ВСР  — у  4 (7,55%) из  20, 
RR=1,51±0,52 (95% ДИ 0,55‑4,19), χ2=0,68, р>0,05. 
Снижение в  динамике подвижности стенок ЛЖ 
в  первой группе имело место у  13 (24,5%) больных, 
во второй — у 6 (11,3%), RR=1,31±0,40 (95% ДИ 0,60‑
2,90), χ2=0,48, р>0,05. Можно предполагать связь 
снижения ВСР с  прогрессированием заболевания. 
Для ИОЛП >34,0 мл/м2 обнаружена отрицательная 
корреляция со  стабильным течением заболевания 
(r=‑0,480 при р<0,05). 

Присутствие “псевдонормального” и рестриктив‑
ного типов ДДФ соответствовало ОР прогрессирова‑
ния >1 (для псевдонормального типа RR=1,14±0,22, 
95% ДИ 0,74‑1,75; для рестриктивного RR=1,06±0,72, 
95% ДИ 0,26‑4,29; р<0,05). 

Проведен дискриминантный анализ с  целью 
создания математической модели для предсказания 
прогрессирования ГНКМП (табл. 5). Группы разде‑
ляли по показателю прогрессирования (как клиниче‑
ского, так и динамики ЭхоКГ), где прогрессирование 
=1, стабильное течение =0,6. 7,2% исходных сгруппи‑
рованных наблюдений было классифицировано пра‑
вильно. Чувствительность модели составила 78,6%, 
специфичность — 58,3%.

Валидизация модели: 30 пациентов с ГНКМП, 17 
мужчин и 13 женщин, средний возраст 45,0 [36,0;51,0] 
года (Ме [Р25;Р75]), прогрессирование  — у  16 боль‑
ных. Подгруппа создана путем автоматической ран‑
домизации 33 пациентов, не  вошедших в  группу 
построения дискриминантной модели. Чувствитель‑

Таблица 4
Динамика структурно- функциональных параметров у 60 больных ГНКМП

Показатель Исходное Динамика р
Толщина межжелудочковой перегородки (ТМЖП), см 1,86±0,07 1,91±0,06 0,55
Конечно-диастолический размер ЛЖ, см 4,63±0,10 4,56±0,12 0,12
Толщина задней стенки ЛЖ, см 1,09±0,03 1,09±0,03 1,00
Максимальный размер ЛП, см 3,64±0,07 3,92±0,11 0,04
Минимальный размер ЛП, см 2,61±0,08 2,97±0,11 0,02
ММЛЖ, г 344±18,5 343±15,9 0,96
ИММЛЖ, г/м2 188±12,7 185±8,96 0,08

Таблица 5
Коэффициенты канонической  

дискриминантной функции  
для оценки возможности прогрессирования ГНКМП  

и вид полученной функции

Предиктор Коэффициенты
Аритмические жалобы (АЖ, 0 — нет, 1 — есть) 4,040
Фибрилляция предсердий (ФП, 0 — нет, 1 — есть) 5,983
Депрессия STI (Д STI, 0 — нет, 1 — есть) -1,780
SV1(V2) ≤2 мм (SV1(V2), 0 — нет, 1 — есть) 5,392
ЧСС, уд./мин -0,117
Минутный объем (MO), л/мин 0,046
Экскурсия передней стенки ПЖ (ЭПСПЖ), см -6,901
ИЛП, см/м2 -1,808
(Константа) 14,329
Функция =АЖ*4,040+ФП*5,983–Д STI*1,780+SV1(V2)*5,392–ЧСС*0,117+МО*0,046– 
–ЭПСПЖ*6,901–ИЛП*1,808+14,329
Прогрессирование Функция
0 -3,475
1 2,941
Прогрессирование ГНКМП соответствует значению функции >-0,267  
(точка разделения)

40,7%
45,5%

61,9%
46,2%

70,6%

0%

10%

20%

30%

40%

50%

60%

70%

80%

90%

100%

До 9 лет От 10 до 19 лет ≥20 лет
Динамика ЭхоКГ
Клиническое прогресс.

Рис. 2. Частота возникновения клинического прогрессирования и динамики 
ЭхоКГ в зависимости от длительности ГНКМП.
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ность модели составила 63%, специфичность — 86%, 
диагностическая точность — 73%. 

У 5 (5,15%) пациентов в динамике возникло увели‑
чение КДРЛЖ ≥6,0  см (максимально 6,30  см). При 
этом отмечали увеличение одышки, повышение ФК 
ХСН (у 3 пациентов), и/или учащение жалоб на пере‑
бои в работе сердца и сердцебиения (у 3 пациентов), 
у  2 больных  — учащение эпизодов синкопальных 
состояний, вероятно, связанных с  нарушениями 
ритма. Речь идет о  так называемой дилатационной 
стадии ГКМП (Д‑ГКМП). 

Итак, можно предположить, что при ГНКМП пер‑
воначально возникало увеличение ЛП, параллельное 
прогрессированию ДДФ, затем  — снижение ФВ. 
Нарушения сократимости стенок могли присутство‑
вать исходно, но  их прогрессирование нарастало 
после 20 лет стажа заболевания. На рисунке 2 пред‑
ставлена связь клинического прогрессирования 
и  динамики ЭхоКГ с  длительностью заболевания 
по трём временным периодам. С учетом полученных 
выше результатов, можно предложить балльную 
шкалу оценки прогрессирования ГНКМП (табл. 6). 

Обсуждение
Обычно указывается, что стабильное течение за‑ 

болевания имело место в  25‑70% случаев ГКМП, 
в  т. ч.  и  при ГНКМП [3‑5]. В  исследованной нами 
группе клиническое прогрессирование имело место 
в  47,4% случаев. Следовательно, клинически ста‑
бильными оставались 52,6% пациентов. В целом это 
соответствует литературным данным, разброс числа 

пациентов с различными вариантами течения отра‑
жал особенности отбора и  длительность наблюде‑
ния, а также различия использования термина “про‑
грессирование” — с точки зрения клинических либо 
структурно‑функциональных нарушений. В наблю‑
давшейся нами группе число пациентов с  прогрес‑
сированием заболевания нарастало по мере продол‑
жения наблюдения. Группа со стабильным течением 
оказалась неоднородной  — в  нее вошли как пер‑
вично бессимптомные пациенты, так и  больные 
с  минимальным количеством жалоб. Усугубление 
“аритмических” жалоб по  частоте уступало лишь 
прогрессированию ХСН. В то же время, смешанный 
вариант прогрессирования имел место у 37,0% паци‑
ентов, а прочие варианты — в 6‑17% случаев. У 17,4% 
пациентов в динамике появились кардиалгии. Таким 
образом, помимо общепринятых вариантов про‑
грессирования заболевания могут существовать 
и  такие их виды, как появление “аритмических” 
жалоб и  кардиалгий. Структурно‑функциональная 
динамика при ГНКМП не  была параллельной раз‑
витию клиники. У 16 пациентов усугубление струк‑
турно‑функциональных проявлений имело место 
без отрицательной клинической динамики. Таким 
образом, группа больных с прогрессированием уве‑
личилась до  62 (63,9%) пациентов. Это заставляет 
считать ГНКМП заболеванием с серьезным прогно‑
зом, с  неуклонным прогрессированием в  течение 
времени. Наиболее часто динамика структурно‑
функциональных параметров при ГНКМП проявля‑
лась снижением подвижности стенок, увеличением 
ЛП, усугублением диастолической дисфункции. Это 
сходно с динамикой, выявленной другими исследо‑
вателями [5, 15]. Нами не  обнаружено утолщение 
стенок в динамике, хотя такие данные приводят дру‑
гие авторы [3]. Переход в  Д‑ГКМП имел место 
в 5,15% случаев, что несколько реже, чем по литера‑
турным данным [3, 15], хотя частота такой динамики 
зависит от особенностей выборки. Предложена бал‑
льная система оценки возможности прогрессирова‑
ния ГНКМП, пригодная для практического приме‑
нения. 

Заключение 
1. ГНКМП  — заболевание с  серьезным прогно‑

зом. При длительном наблюдении выделены два 
основных варианта течения ГНКМП: с прогрессиро‑
ванием (63,9%) и  со  стабильным течением (36,1%). 
Прогрессирование встречалось чаще у  пациентов 
с длительным течением заболевания, с исходно боль‑
шими размерами ЛП. 

2. Клиническое прогрессирование ГНКМП про‑
являлось разнообразной динамикой жалоб  — преи‑
мущественно усугублением хронической сердечной 
недостаточности (54,3%), нарушениями сердечного 
ритма (45,7%) и смешанным вариантом с отрицатель‑

Таблица 6
Балльная шкала оценки прогрессирования ГНКМП

Предиктор Баллы
Большие предикторы
Стаж заболевания >20 лет 1
ХСН II ФК и выше 1
≥2 клинических проявлений 1
Стенокардия 1
Прогрессирование заболевания ожидаемо при сумме 3 и более баллов
Малые предикторы
Нарушения ритма 1
Фибрилляция предсердий 1
ИММЛЖ >200 г/м2 1
ИЛП >2,40 см/м2 1
ИОЛП >34,0 мл/м2 1
МО <5 л/мин 1
Снижение ВСР 1
ЧСС <60 или >80 уд./мин 1
SV1(V2) ≤2 мм 1
Депрессия STI 1
Прогрессирование заболевания ожидаемо при сумме 2 и более баллов для 
больших плюс 4 и более баллов для малых предикторов, либо при общей 
сумме более 5 баллов
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ной динамикой различных клинических проявлений 
(37,0%).

3. Структурно‑функциональное прогрессирова‑
ние ГНКМП проявлялось преимущественно соче‑
танием различных вариантов динамики (79,1% слу‑
чаев), в  т. ч.  снижением подвижности стенок левого 
желудочка, увеличением ЛП, усугублением диасто‑
лической дисфункции, но не нарастанием гипертро‑
фии миокарда.

4. Критерии прогрессирования ГНКМП: длитель‑
ность заболевания >20 лет, исходная ХСН II ФК и выше, 
≥2 клинических проявлений заболевания, ИММЛЖ 
>200 г/м2, ИОЛП >34,0 мл/м2, МО <5 л/мин, снижение 
показателей ВСР. 

Конфликт интересов: все авторы заявляют об отсут‑
ствии потенциального конфликта интересов, требую‑
щего раскрытия в данной статье.
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