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Обструктивная гипертрофическая кардиомиопатия трансплантированного сердца:  
клинический случай

Головина Г. А.1, Ставенчук Т. В.1,2, Кижватова Н. В.1,2, Космачёва Е. Д.1,2

В статье представлен клинический случай развития классического феноти-
па обструктивной гипертрофической кардиомиопатии трансплантированного 
сердца у  мужчины 66 лет в  течение 5 лет после ортотопической трансплан-
тации сердца, обсуждаются особенности данного заболевания, в результате 
которых это стало возможным.

Ключевые слова: гипертрофическая кардиомиопатия, ортотопическая транс
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Hypertrophic obstructive cardiomyopathy in a heart transplant recipient: a case report

Golovina G. A.1, Stavenchuk T. V.1,2, Kizhvatova N. V.1,2, Kosmacheva E. D.1,2

The article presents a case report of developing the classic hypertrophic obstruc
tive cardiomyopathy in a 66-year-old male heart transplant recipient within 5 years 
after orthotopic heart transplantation. The characteristics of this pathology are 
discussed.
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Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП)  — 
генетически обусловленное заболевание миокарда, 
характеризующееся гипертрофией левого желудочка 
(ЛЖ) (ГЛЖ) (>1,5 см) и/или правого желудочка, ча-
ще асимметрического характера за счёт утолщения 
межжелудочковой перегородки (МЖП), что не может 
объясняться исключительно повышением нагрузки 
давлением, и  возникающее при отсутствии другого 
сердечного или системного заболевания, метаболи-
ческого или полиорганного синдрома, связанного 
с  ГЛЖ [1]. Несмотря на хорошую осведомлённость 
кардиологов об этой форме кардиомиопатии, она 
продолжает преподносить немало сюрпризов. Мы 
представляем случай развития классического фе-

нотипа ГКМП с  клинической симптоматикой, обу-
словленной латентной обструкцией выходного трак-
та ЛЖ (ВТЛЖ), у пациента 66 лет спустя 5 лет после 
ортотопической трансплантации сердца (ОТС). 

Пациенту Н. в возрасте 61 года 19.04.2015 выпол-
нена ОТС по поводу терминальной стадии ишеми-
ческой кардиомиопатии. На момент ОТС пациент 
страдал гипертонической болезнью 1 степени с  хо-
рошим контролем артериального давления. Донором 
была 43-летняя женщина, эхокардиографическое 
(ЭхоКГ) исследование патологии донорского сердца 
не выявило. Посттрансплантационная иммуносу-
прессия состояла из такролимуса 3,0  мг/сут. с  под-
держанием целевого уровня в  крови 5-10 нг/мл, 
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микофенолата мофетила 2000  мг/сут. и  метилпред-
низона 4 мг/сут. 

Наблюдение за пациентом проводилось в  соот-
ветствии с  клиническими рекомендациями по веде-
нию пациентов, перенесших трансплантацию сердца 
[2]. Трансторакальное ЭхоКГ выполнялось на аппа-
ратах Acuson Simens SC 2000 и PHILIPS IE 33 соглас-
но стандартному протоколу. 

После ОТС состояние пациента было удовлетво-
рительным. Спустя год после ОТС пациента начали 
беспокоить головокружения при переходе в ортостаз, 
одышка при подъёме на третий этаж, быстрая утом-
ляемость. Толерантность к  физическим нагрузкам 
постепенно снижалась. С  2019г пациент жаловался 
на нарушение зрения, головокружение и  желание 
лечь после перехода в  вертикальное положение или 
через несколько шагов после вставания, одышку при 
ходьбе через 50-100 м. В 2020г пациент периодически 
отмечал отёки стоп и нижних третей голеней, удушье 
после перехода в горизонтальное положение, одыш-
ка возникала при ходьбе через 50  м, сохранялись 
симптомы ортостатической интолерантности.

При физикальном обследовании в  январе 2021г 
выявлены избыточная масса тела с  индексом массы 
тела 29 кг/м2 (рост 170 см, вес 86 кг), малоинтенсив-
ный систолический шум в  точке Боткина. Активная 
ортостатическая проба была в норме, дистанция ше-
стиминутной ходьбы составила 180 м. 

Электрокардиограмма у пациента после ОТС бы-
ла без отклонений, с января 2021г регистрировалась 
преходящая атриовентрикулярная блокада 1 степени 
(PQ 200-240 мс). 

Параметры ЭхоКГ в  период 2015-2021гг пред-
ставлены в  таблицах 1 и  2. Анализ динамики пока-
зателей ЭхоКГ в  этот период показал постепенное 
развитие умеренной ГЛЖ, преимущественно в  ба-
зальной части МЖП до 17  мм, уменьшение поло-
сти ЛЖ, сохранную сократительную функцию ЛЖ 
(фракция выброса ЛЖ 60-64%), увеличение лево-
го предсердия. С  июня 2015г определялось перед-
не-систолическое движение краёв створок и  хорд 
передней створки (ПС) митрального клапана (МК), 
а  с  мая 2016г  — митрально-септальный контакт ПС 
МК. Обструкция ВТЛЖ в  покое была зарегистри-

Таблица 1 
Параметры ЭхоКГ пациента Н. в период 2015-2021гг

Год исследования ЛЖ Максимальный 
градиент в ВТЛЖ,  
мм рт.ст.

ЛП, 
мм

КДР, мм КДО, мл КСО, мл ФВ, % МЖП Базальный отдел МЖП, мм ЗС, мм
2015 48 85 34 60 10 13 10-11 - 41
2016 43 62 19 69 13 18 9 47 45
2017 43 54 21 61 10-11 10-11 13 46
2018 43 62 21 66 10-11 14-15 10 15 44
2019 43 50 13 74 11 16-17 10-11 19 45
2020 43 47 17 64 11 17 10 13 46
2021 43 47 17 64 11 17 10 177 46

Сокращения: ВТЛЖ — выходной тракт левого желудочка, ЗС — задняя стенка, КДР — конечный диастолический размер, КДО — конечный диастолический 
объем, КСО  — конечный систолический объём, ЛЖ  — левый желудочек, ЛП  — левое предсердие, МЖП  — межжелудочковая перегородка, ФВ  — фракция 
выброса.

Таблица 2
Показатели диастолической функции пациента Н. в период 2015-2021гг

Год обследования Пик E, см/с Пик А, см/с Е/А IVRT, мс DT, мс Пик Em, см/с E/Em Регургитация на МК
2015 54,8 39,0 1,4 65 190 8,0 6,8 +/++
05.2016 106 62,3 1,7 75 180 12,1 8,7 ++, однопиковый
2017 107 59,4 1,8 79 177 11,6 9,2 +/++, однопиковый
2018 61,6 44 1,4 70 176 11,2 5,5 ++, узкой струёй
2019 83,6 56 1,5 76 168 10,3 8,1 ++, узкой струёй
2020 106 63 1,7 75 170 11,4 9,2 ++, узкой струёй
2021 100 66 1,8 68 160 9,0 11,0 +++(+++/++++) 

центральной струёйДинамика 72 60 1,2 65 175 9,0 8,0

Сокращения: МК — митральный клапан, пик А — пик позднего диастолического наполнения, пик Е — пик раннего диастолического наполнения, пик Em — ран-
няя диастолическая скорость движения кольца митрального клапана, DT — время замедления пика раннего диастолического наполнения, Е/Еm — соотношение 
пиков раннего диастолического наполнения к ранне-диастолическому смещению тканей боковой части митрального кольца, IVRT — время изволюметрического 
расслабления. 
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рована однократно в  2016г (максимальный градиент 
давления в ВТЛЖ составил 47 мм рт.ст.), однако при 
последующих исследованиях в  покое обструкция не 
определялась вплоть до 2021г. Наблюдалось развитие 
диастолической дисфункции по псевдонормальному 
типу, что сопровождалось увеличением скорости пи-
ка раннего диастолического наполнения движения 
боковой части кольца МК (Ем), соотношения пика 
раннего диастолического наполнения к пику раннего 
диастолического наполнения движения боковой ча-
сти кольца МК (Е/Ем). Правые отделы сердца за этот 
период наблюдения не претерпели заметных измене-
ний: размеры правого предсердия остались на верх-
ней границе нормы (в четырёхкамерном сечении 36-
41 на 51-52 мм в 2015г, 40 на 51 мм в 2021г), размеры 
правого желудочка в  2015г и  2021г составили 26  мм, 
регургитация на трикуспидальном клапане лёгкой 

степени регистрировалась в  2015г и  2021г, клапан 
лёгочной артерии без выраженной гипертензии по 
Д-потоку в  2015г и  в  2021г, систолическое давление 
в  лёгочной артерии составляло 28  мм рт.ст. в  2015г 
и 26 мм рт.ст. в 2021г.

При ЭхоКГ в январе 2021г определялись умерен-
ная ГЛЖ асимметрического характера за счёт утол-
щения МЖП, преимущественно в  базальной части 
до 1,7 см (рис. 1), дилатация левого предсердия, ми-
трально-септальный контакт ПС МК и  хорд МК, 
обструкция ВТЛЖ, диастолическая дисфункция по 
псевдонормальному типу, митральная регургитация 
(табл.  3). Соотношение МЖП/задней стенки ЛЖ 
17/11=1,5 (>1,3). Обструкция ВТЛЖ носила латент-

Рис. 1. В-режим. Парастернальная позиция по длинной оси ЛЖ. Асимметричная 
гипертрофия миокарда ЛЖ с  утолщением миокарда в  базальном сегменте.

Рис. 2. В-режим + CW-режим. Апикальная 5-камерная позиция. Исследование 
кровотока в ВТЛЖ в постоянно-волновом доплеровском режиме (CW-допплер): 
в покое обструкция отсутствует, во время экстрасистолы повышение градиен-
та давления до 125 мм рт.ст. 

Рис. 3. В-режим + CW-режим. Апикальная 5-камерная позиция. Исследование 
кровотока в ВТЛЖ при поведении пробы Вальсальвы. Прирост систолического 
градиента, максимальный систолический градиент 82,8 мм рт.ст.

Рис. 4. Распространённость ГКМП в общей популяции взрослых людей.
Примечание: * — 1:200 взрослых людей — минимальная распространённость 
мутантных генов саркомера в общей популяции, 1:500 взрослых людей — рас-
пространённость необъяснимой ГЛЖ как главного фенотипического про-
явления ГКМП, определяемая ЭхоКГ [3]. **  — 1:3000  — распространённость 
симптомной ГКМП у взрослых в США [4].
Сокращения: ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия, ГЛЖ — гипертро-
фия левого желудочка, ЭхоКГ — эхокардиография.

Эпидемиология ГКМП

1:200*
Генотип-позитивные-фенотип-негативные лица

1:500*
Субклиническая стадия ГКМП

1:3000**
Симптомная

ГКМП
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ный характер. Значимый градиент давления в ВТЛЖ 
в покое был зарегистрирован однократно и составил 
177  мм рт.ст. При повторных ЭхоКГ исследованиях 
градиент давления в  ВТЛЖ в  покое был в  пределах 
нормы (максимальный 20-23  мм рт.ст.), возрастая 
после желудочковых экстрасистол до 75-125 мм рт.ст. 
(рис. 2), а при выполнении пробы Вальсальвы до 30-
40 мм рт.ст. (рис. 3). 

По данным коронароангиографии, включая ис-
следование в  январе 2021г, гемодинамически значи-
мых препятствий кровотоку в  коронарных артериях 
не было выявлено. Эндомиокардиальные биопсии 
проводились в  соответствии с  установленным про-
токолом. У пациента наблюдался один эпизод остро-
го клеточного отторжения степенью 2R в  мае 2015г, 
купированный внутривенной пульс-терапией кор-
тикостероидами. Гистологические и  иммуногисто-
химические признаки отторжения отсутствовали. 
Последняя эндомиокардиальная биопсия была вы-
полнена в  июле 2016г. Результаты эндомиокарди-
альных биопсий были пересмотрены в январе 2021г, 
однако признаков, характерных для ГКМП, в имею-
щихся образцах ткани из области верхушки правого 
желудочка не было выявлено.

Таким образом, у пациента в течение 5 лет после 
трансплантации сердца развилась асимметрическая 
ГЛЖ, преимущественно за счёт базального отде-
ла МЖП, сопровождающаяся возникновением об-
струкции на уровне ВТЛЖ и обратимой митральной 
недостаточности при физических нагрузках, прово
кационных пробах. Пациенту выставлен диагноз 
асимметрической формы ГКМП донорского сердца 
с латентной обструкцией ВТЛЖ. 

Обсуждение 
ГКМП считается наиболее распространенным 

наследственным сердечно-сосудистым заболеванием 
(рис.  4) [5, 6]. Она характеризующееся гипертрофи-
ей преимущественно ЛЖ с  отсутствием дилатации 
камер сердца без признаков другой кардиальной 
патологии или системных заболеваний, ответствен-
ных за развитие гипертрофии. Имеющаяся у нашего 
пациента артериальная гипертония первой степени 
хорошо контролировалась гипотензивной терапией 
и не могла объяснить развитие ГЛЖ. Также у наше-
го пациента в  анамнезе отсутствовали заболевания, 
которые могли бы вызвать развитие ГЛЖ как часть 
синдрома. 

Известно, что приём такролимуса может быть 
причиной ГЛЖ у  детей и  взрослых. У  детей симме-
тричная ГЛЖ развивалась в сроки от 2-3 мес. до че-
тырёх лет после начала приёма такролимуса по пово-
ду трансплантации печени и/или кишечника, почки 
[7-11]. ГКМП у взрослых реципиентов, получающих 
такролимус, посвящены описания отдельных случаев 
и специально спланированные исследования [12-15]. 
Как у детей, так и у взрослых ГКМП вследствие при-
ёма такролимуса отличали симметрический характер 
ГЛЖ, как правило без обструкции ВТЛЖ, и  её об-
ратимость после отмены такролимуса. У  нашего же 
пациента имелся морфологически иной тип гипер-
трофии донорского сердца.

За время наблюдения у  нашего пациента раз-
вился “классический фенотип” ГКМП донорского 
сердца с  симптомами, обусловленными латентной 
обструкцией ВТЛЖ. Электрокардиография после 
ОТС длительное время была без патологии, что на-

Таблица 3
Параметры трансторакальной ЭхоКГ у пациента Н. в январе 2021г

Параметры Значения
Размер ЛП 46 мм. В 4-х камерном сечении 50×82 мм (40×49 мм)
Размеры и объёмы ЛЖ КДР 43 мм; КДО 47 мл; КСО 17 мл
Толщина МЖП 11 мм, в базальном сегменте 17 мм
Толщина ЗС ЛЖ (В-режим) 10 мм
ФВ ЛЖ 64%
Митрально-септальный контакт передней створки МК и хорд МК
ВТЛЖ В ВТЛЖ регистрируется систолический поток с максимальным градиентом давления до 177 мм рт.ст., 

средний 75 мм рт.ст.
МК Регургитация +++(+++/++++) центральной струёй
Диастолическая функция ЛЖ Пик E 106 см/с, пик А 75 см/с,

Е/А 1,4, DT-170 мс, IVRT-70 мс
Пик Em 9,6 см/с, E/Em 11,0

Размер правого предсердия В 4-х камерном сечении 50×51 мм (до 40×49 мм)
Размеры правого желудочка 26 мм (до 28 мм)
Систолическое давление в лёгочной артерии 25-26 мм рт.ст.

Сокращения: ВТЛЖ  — выходной тракт левого желудочка, ЗС  — задняя стенка, КДР  — конечный диастолический размер, КДО  — конечный диастолический 
объем, КСО — конечный систолический объём, ЛЖ — левый желудочек, ЛП — левое предсердие, МЖП — межжелудочковая перегородка, МК — митральный 
клапан, ФВ — фракция выброса.
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блюдается у 5-25% пациентов с ГКМП. Асимметри- 
ческая ГЛЖ с небольшим утолщением стенок и бо-
лее выраженной гипертрофией единичных сегмен-
тов, как в нашем случае, встречается у 1/3 пациен-
тов с  ГКМП [16]. Латентный характер обструкции 
ВТЛЖ в  покое у  симптомных пациентов с  ГКМП 
продемонстрирован не только в  течение несколь-
ких дней между ЭхоКГ исследованиями, но и  в  те-
чение нескольких минут во время катетеризации 
сердца [17-19]. По данным исследования Geske  JB, 
et al. (2011), вариабельность спонтанного градиента 
в  ВТЛЖ составила 49,0±53,1  мм рт.ст. в  диапазоне 
от 0 до 210,8 мм рт.ст., а вариабельность градиента 
в  ВТЛЖ после желудочковых экстрасистол значи-
тельно коррелировала с  вариабельностью градиен-
та ВТЛЖ в покое [19].

На момент проведения ОТС ЭхоКГ донорского серд-
ца не выявила его структурной патологии, что можно 
объяснить особенностями фенотипических проявле-
ний при ГКМП. В настоящее время определены бо-
лее тысячи мутаций примерно в 30 генах, ответствен-
ных за развитие ГКМП [20]. Большинство форм 
ГКМП наследуются по аутосомно-доминантному ти-
пу, но также описаны митохондриальные и аутосом-
но-рецессивные паттерны [21-23]. Следствием вы- 
раженной генетической гетерогенности являет-
ся клиническая гетерогенность ГКМП с  широким 
спектром проявлений от носительства мутантных 
генов (генотип-позитивные-фенотип-негативные 
лица), бессимптомной ГЛЖ до клинических син-
дромов сердечной недостаточности, аритмий и  вне-
запной смерти. Например, проспективное исследо-
вание Maron BJ, et al. (2001) продемонстрировало 
разнообразие фенотипических проявлений ГКМП 

у  лиц с  мутацией миозин-связывающего протеина 
С (MYBCP), а также возможность манифестации за-
болевания в  среднем возрасте [24]. Неполная пене-
трантность заболевания с отсутствием ГЛЖ во взрос-
лом возрасте наиболее характерна для мутаций гена 
MYBCP, гена тяжёлых цепей миозина (MYN7 ) и гена 
тропонина Т [24-26]. В медицинской литературе уже 
описан случай, когда, несмотря на адекватный скри-
нинг донора, у  женщины 66 лет спустя 19 лет после 
трансплантации сердца развилась идиопатическая 
ГКМП со средне-желудочковой обструкцией [27]. 
В то же время, несмотря на типичную клинико-мор-
фологическую картину обструктивной ГКМП в  на-
шем случае, нельзя полностью исключить влияние 
такролимуса, хотя в  литературе до настоящего вре-
мени не описано развитие асимметрической гипер-
трофии при его применении. Запланирован перевод 
пациента на эверолимус.

Заключение 
Данный клинический случай демонстрирует по-

степенное развитие асимметрической ГКМП донор-
ского сердца с латентной обструкцией ВТЛЖ в тече-
ние 5 лет после трансплантации.

С учётом высокой распространённости в  общей 
популяции мутантных генов, ответственных за раз-
витие ГКМП, неполной пенетрантности и  наличия 
догипертрофической стадии ГКМП, необходимо 
быть готовым встретиться с этой патологией у реци-
пиентов сердечного трансплантата. 

Отношения и деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интересов, 
требующего раскрытия в данной статье.
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