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Ïðèâîäÿòñÿ äàííûå êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé ñ ñåìåéíîé îáñòðóêòèâíîé
ãèïåðòðîôè÷åñêîé êàðäèîìèîïàòèåé è îáñóæäàþòñÿ ìåòîäû ìåäèêàìåíòîçíîãî è õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ.
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The data of clinical and instrumental examination of a female patient with familial obstructive hypertrophic
cardiomyopathy are given, the methods of medical and surgical treatment of such patient are discussed.

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, echocardiography, prosthetic cardiac valve, Wolff-Parkinson-White
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Ãèïåðòðîôè÷åñêàÿ êàðäèîìèîïàòèÿ (ÃÊÌÏ) ÿâëÿ-
åòñÿ ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåííûì çàáîëåâàíèåì ñ ïðî-
ãðåññèðóþùèì òå÷åíèåì è íå îêîí÷àòåëüíî óñòàíîâëåí-
íûì ïàòîãåíåçîì. Â åãî îñíîâå ëåæàò ìíîæåñòâåííûå
äåôåêòû ãåíîâ, êîäèðóþùèõ ñèíòåç ñîêðàòèòåëüíûõ áåë-
êîâ ñàðêîìåðà [1]. Íåñìîòðÿ íà îïðåäåëåííûå äîñòèæå-
íèÿ â ïîíèìàíèè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé è ýòèîëîãèè
çàáîëåâàíèÿ, òàêòèêà âåäåíèÿ êîíêðåòíûõ áîëüíûõ ñ ñå-
ìåéíûìè è ñïîðàäè÷åñêèìè ôîðìàìè ÃÊÌÏ ïðåäñòàâ-
ëÿåò ñóùåñòâåííûå òðóäíîñòè. Ìû ðàñïîëàãàåì äàííû-
ìè êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ áîëüíîé ñ ñåìåéíîé îá-
ñòðóêòèâíîé ÃÊÌÏ è ñ÷èòàåì öåëåñîîáðàçíûì ðàñøè-
ðåíî ïðåäñòàâèòü ñâåäåíèÿ ëèòåðàòóðû ïðè îïèñàíèè
ýòîé ðåäêîé è, â öåëîì, íåäîñòàòî÷íî èçó÷åííîé ïàòîëî-
ãèè. Ïðèâîäèì äàííûå êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíîãî îá-
ñëåäîâàíèÿ áîëüíîé Á., 18 ëåò.

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ.
Ñ÷èòàåò ñåáÿ áîëüíîé ñ 6 ëåò, êîãäà åé è äðóãèì

÷ëåíàì ñåìüè (ìàòü è áðàò) áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç
ÃÊÌÏ. Îñíîâàíèåì äëÿ îáñëåäîâàíèÿ âñåõ ÷ëåíîâ ñåìüè
ïîñëóæèëà ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà ãèïåðòðîôè÷åñêîé
êàðäèîìèîïàòèè (ñðàçó ïîñëå ðîæäåíèÿ) ó ìëàäøåãî
áðàòà.

Ðåçóëüòàòû îáñëåäîâàíèÿ ÷ëåíîâ ñåìüè.
Ìàòü 1958 ãîäà ðîæäåíèÿ (42 ãîäà). Äèàãíîç:

ÃÊÌÏ. ÝõîÊÃ îò 10.2000: ïîëîñòè ñåðäöà íå ðàñøèðå-
íû. Ãèïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà ëåâîãî æåëóäî÷êà (ËÆ). Â
îáëàñòè ñðåäíåãî ñåãìåíòà ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðå-
ãîðîäêè (ÌÆÏ) îïðåäåëÿåòñÿ ó÷àñòîê óòîëùåíèÿ ìè-
îêàðäà (äî 1.9 ñì), ñêîðîñòü êðîâîòîêà â âûõîäíîì
îòäåëå ËÆ (äî 1.4 ì/ñ, ãðàäèåíò äàâëåíèÿ 7.7 ìì
ðò.ñò.). Ñòåíêè êîðíÿ àîðòû óïëîòíåíû. Î÷åâèäíûõ íà-
ðóøåíèé ëîêàëüíîé ñîêðàòèìîñòè íå âûÿâëåíî. Ôðàê-
öèÿ âûáðîñà (ÔÂ) ïî Òåéõîëüöó – 72 %, ôðàêöèÿ óêîðî-
÷åíèÿ (ÔÓ) – 34.33, èíäåêñ ìàññû ìèîêàðäà ËÆ
(ÈÌÌËÆ) - 131.45 ã/ì2. Äîïëåð ÊÃ: ëîöèðóåòñÿ êîðîò-
êàÿ ìèòðàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ (ÌÐ). Çàêëþ÷åíèå: àñèì-
ìåòðè÷íàÿ ãèïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà ËÆ. Êëèíè÷åñêèå
ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ îòñóòñòâóþò.

Îòåö 1950 ãîäà ðîæäåíèÿ (50 ëåò). Äèàãíîç:
âðîæäåííàÿ äèñïëàçèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè. Ìèêñî-

ìàòîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî êëàïàíà.
Äèñôóíêöèÿ ïàïèëëÿðíûõ ìûøö ìèòðàëüíîãî è òðèêóñ-
ïèäàëüíîãî êëàïàíà, ÌÐ I ñò., òðèêóñïèäàëüíàÿ ðåãóð-
ãèòàöèÿ (ÒÐ) I ñò. ÝõîÊÃ îò 02.10.00. Ðàçìåðû ïîëîñ-
òåé ñåðäöà, òîëùèíà ìèîêàðäà â ïðåäåëàõ íîðìàëüíûõ
çíà÷åíèé. Ïîêàçàòåëè ãëîáàëüíîé ñîêðàòèòåëüíîé ñïî-
ñîáíîñòè ñîõðàíåíû. ÈÌÌËÆ - 77.48 ã/ì2, ÔÂ – 51 %,
ÔÓ – 21.25 %. Ñòåíêè êîðíÿ àîðòû óïëîòíåíû, îòìå-
÷àåòñÿ óòîëùåíèå ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî êëàïàíà (ìèê-
ñîìàòîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ). Î÷åâèäíûõ çîí íàðóøåíèÿ
ñîêðàòèìîñòè íåò. Äîïïëåð ÊÃ: ëîöèðóåòñÿ ÌÐ I ñò.
Çàêëþ÷åíèå: ìèêñîìàòîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ ñòâîðîê ìèò-
ðàëüíîãî êëàïàíà.

Áðàò 1988 ãîäà ðîæäåíèÿ (12 ëåò). Äèàãíîç: ñå-
ìåéíàÿ îáñòðóêòèâíàÿ ãèïåðòðîôè÷åñêàÿ êàðäèîìèî-
ïàòèÿ. ÝõîÊÃ îò 31.03.00: äèëàòàöèÿ ïîëîñòè ëåâîãî
ïðåäñåðäèÿ (ËÏ) äî 3.8 ñì. Ïîëîñòü ËÆ óìåíüøåíà (äè-
àñòîëà 2.7 ñì; ñèñòîëà 1.2 ñì). Ðåçêî âûðàæåííàÿ ãè-
ïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà ËÆ, òîëùèíà çàäíåé ñòåíêè ËÆ
â äèàñòîëó ÇÑËÆä – 3.4 ñì, ñ ïðèçíàêàìè ÷àñòè÷íîé
îáñòðóêöèè âûíîñÿùåãî òðàêòà ËÆ, ðàñ÷åòíûé ãðà-
äèåíò äàâëåíèÿ â âûíîñÿùåì òðàêòå ËÆ óâåëè÷åí äî
29.3 ìì ðò.ñò. Ðàñ÷åòíîå äàâëåíèå â ñòâîëå ëåãî÷íîé
àðòåðèè 25.0 ìì.ðò.ñò. Êëàïàíû èíòàêòíû. Ïðèêëà-
ïàííàÿ ÌÐ I ñò. Â èþíå 2000 ã. – âíåçàïíàÿ ñìåðòü íà
äà÷å âî âðåìÿ èãðû ñî ñâåðñòíèêàìè.

Ñåñòðà 1985 ãîäà ðîæäåíèÿ (15 ëåò). Äèàãíîç:
âðîæäåííàÿ äèñïëàçèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè. Ìèêñî-
ìàòîçíàÿ äåãåíåðàöèÿ ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî êëàïàíà.
Ãåìîäèíàìè÷åñêè ìàëîçíà÷èìûé ïðîëàïñ ìèòðàëüíî-
ãî êëàïàíà ÌÐ 0-1 ñò. Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëå-
âàíèÿ îòñóòñòâóþò.

Ðåçóëüòàòû îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé Á.
Æàëîáû íà ìîìåíò îñìîòðà (20.08.2000) íà îá-

ùóþ ñëàáîñòü, îäûøêó ïðè íåáîëüøîì óâåëè÷åíèè òåì-
ïà õîäüáû è ïîäúåìå ïî ëåñòíèöå (1 ýòàæ), ïðèñòóïû
ñåðäöåáèåíèÿ, ðàçíîîáðàçíûå áîëåâûå îùóùåíèÿ â ãðóä-
íîé êëåòêå, íå íîñÿùèå õàðàêòåðà ñòåíîêàðäèè (êàð-
äèàëãèè) è áîëè â ëåâîì ëîêòåâîì ñóñòàâå, ÷åòêî ñâÿ-
çàííûå ñ ôèçè÷åñêîé íàãðóçêîé (õîäüáà â áûñòðîì òåì-
ïå), ïðîõîäÿùèå â ïîêîå (ýêâèâàëåíòû ñòåíîêàðäèòè-
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÷åñêèõ). Áîëè ïîÿâèëèñü îêîëî äâóõ ëåò íàçàä. Â òå÷å-
íèå ýòîãî ïåðèîäà îòìå÷àåò àðòåðèàëüíóþ ãèïîòî-
íèþ, âûçûâàþùóþ äèñêîìôîðò, ïëîõóþ ïåðåíîñèìîñòü
ãîëîäà, îíåìåíèå ðóê, èçðåäêà íîã. Ýïèçîäîâ ïîòåðè
ñîçíàíèÿ íå áûëî. Ïðèñòóïû òàõèêàðäèè áåñïîêîÿò
òîëüêî âî âðåìÿ ôèçè÷åñêèõ íàãðóçîê. Èç àíàìíåçà èç-
âåñòíî, ÷òî äî 1996 ãîäà (14 ëåò) ÷óâñòâîâàëà ñåáÿ
óäîâëåòâîðèòåëüíî è æàëîá íå ïðåäúÿâëÿëà. Ó÷àñòâî-
âàëà â äåòñêèõ èãðàõ, ïîñåùàëà çàíÿòèÿ ôèçêóëüòóðîé
â îñíîâíîé ãðóïïå.

ÝÊÃ îò 05.10.96 (äî îïåðàöèè): ðåãðåññ çóáöîâ R
ñ V1 ïî V3 (Rv1>Rv3), ïàòîëîãè÷åñêèå çóáöû Q (8–10 ìì)
íà ôîíå î÷åíü íèçêèõ R ñ V4 ïî V6, QS â I è aVL îòâåäåíè-
ÿõ. Àñèíõðîíèçì äå- è ðåïîëÿðèçàöèè: ïàòîëîãè÷åñêèì
çóáöàì Q ñîîòâåòñòâóþò âûñîêîàìïëèòóäíûå ïîëî-
æèòåëüíûå T; àìïëèòóäà T â îòâåäåíèè V4 äîñòèãàåò
22 ìì (ðèñ 1à). Çàêëþ÷åíèå: Ñèíóñîâûé ðèòì. ÝÊÃ-êàð-
òèíà âåñüìà õàðàêòåðíà äëÿ àñèììåòðè÷íîé ÃËÆ. Òà-
êîé òèï ÝÊÃ – ïàòîëîãè÷åñêèå Q â ðÿäå îòâåäåíèé è
àñèíõðîíèçì äå- è ðåïîëÿðèçàöèè âñòðå÷àåòñÿ ïðè âû-
ðàæåííîé ãèïåðòðîôèè ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãî-
ðîäêè. Â òðàêòîâêå èçìåíåíèé ðåïîëÿðèçàöèè ìîæåò
îáñóæäàòüñÿ äèàñòîëè÷åñêàÿ ïåðåãðóçêà ËÆ.

Ïðè ÝÕÎ ÊÃ âûÿâëåíû ïðèçíàêè ìèêñîìàòîçíîé
äåãåíåðàöèè ìèòðàëüíîãî êëàïàíà è àñèììåòðè÷íîé
ãèïåðòðîôèè ìèîêàðäà. Ìàêñèìàëüíî ãèïåðòðîôèðî-
âàííûé ó÷àñòîê ëåâîãî æåëóäî÷êà – ìåææåëóäî÷êî-
âàÿ ïåðåãîðîäêà (ÇÑËÆä=0.96 ñì; ÌÆÏä=2.50 ñì), ÔÂ
– 88 %. ÌÐ I ñò. Ãðàäèåíò äàâëåíèÿ â âûõîäíîì òðàêòå
ËÆ â ïðåäåëàõ íîðìàëüíûõ çíà÷åíèé.

Ñ 1996 ãîäà ïîÿâèëîñü óõóäøåíèå â ïåðåíîñèìîñ-
òè ôèçè÷åñêèõ íàãðóçîê, ñëàáîñòü, ñòàëà áåñïîêîèòü
îäûøêà. Ïðè ÝÕÎ ÊÃ â äèíàìèêå çà ïåðèîä ñ 1996–98
ãã. ñòåïåíü ÌÐ óâåëè÷èëàñü îò I äî III. Âûÿâëåíû óâåëè-
÷åíèå ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ â âûõîäíîì îòäåëå ËÆ (88
ìì ðò.ñò.) è ïðèçíàêè ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè I ñòåïåíè,
ïðîÿâëåíèÿ ÑÍ II ô. êë. (NYHA), ÷òî è îïðåäåëèëî ïîêà-
çàíèÿ ê îïåðàöèè. Â ôåâðàëå 1999 ãîäà áîëüíîé áûëà

âûïîëíåíà îïåðàöèÿ ïðîòåçèðîâàíèÿ ìèòðàëüíîãî êëà-
ïàíà, ìèîòîìèÿ ñ ÷àñòè÷íîé ìèîýêòîìèåé â ñóáàîð-
òàëüíîé çîíå ÌÆÏ. Ïðè ðåâèçèè: ìèòðàëüíûé êëàïàí
ïîäòÿíóò â ëåâûé æåëóäî÷åê óêîðî÷åííûìè óòîëùåí-
íûìè õîðäàìè. Ðåâèçèÿ ïîëîñòè ËÆ ïîêàçàëà âûðà-
æåííóþ ãèïåðòðîôèþ òðàáåêóë ìåææåëóäî÷êîâîé
ïåðåãîðîäêè. Ñòâîðêè ìèòðàëüíîãî êëàïàíà ôèáðîç-
íî óïëîòíåíû, óòîëùåíû, ñìîðùåíû, ïîëíîñòüþ íå ñìû-
êàþòñÿ. Êëàïàí ïðèçíàí ôóíêöèîíàëüíî íåïðèãîäíûì,
èññå÷åí âìåñòå ñ õîðäàìè è âåðõóøêàìè ðåçêî ãèïåðò-
ðîôèðîâàííûõ ïàïèëëÿðíûõ ìûøö. Èìïëàíòèðîâàí
èñêóññòâåííûé êëàïàí ñåðäöà (ÈÊÑ) Carbo Mådica â
ìèòðàëüíóþ ïîçèöèþ.

Â îêòÿáðå 2000 ãîäà áîëüíàÿ ïðîøëà îáñëåäîâà-
íèå â êëèíèêå ôàêóëüòåòñêîé òåðàïèè ÑÏáÃÌÓ èì.
àêàä. È.Ï.Ïàâëîâà. Ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå.
Áëåäíîñòü êîæíûõ ïîêðîâîâ è ñëèçèñòûõ. Îäûøêè â
ïîêîå íåò. Ïóëüñ 60 â ìèí., ðèòìè÷íûé, óäîâëåòâîðè-
òåëüíîãî íàïîëíåíèÿ, ÀÄ 95/55 ìì.ðò.ñò. Òîíû ñåðäöà:
I òîí > II òîíà íà âåðõóøêå êîðîòêèé ñèñòîëè÷åñêèé
øóì â òî÷êå Áîòêèíà-Ýðáà áåç ïðîâåäåíèÿ â äðóãèå
àóñêóëüòàòèâíûå òî÷êè. Ðèòì ðàáîòû ïðîòåçà â ìèò-
ðàëüíîé ïîçèöèè. Äûõàíèå âåçèêóëÿðíîå, õðèïîâ íåò.
Æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé, ïå÷åíü íå âûñòóïàåò
èç-ïîä êðàÿ ðåáåðíîé äóãè ïî l. mediaclavicularis dextra.
Ïåðèôåðè÷åñêèõ îòåêîâ íåò.

ÝÊÃ îò 25.09.00 (13.30) ïîñëå îïåðàöèè (ðèñ. 1á):
ïî ñðàâíåíèþ ñ ÝÊÃ îò 1996 ãîäà ïîÿâëÿþòñÿ ïðèçíà-
êè áîëåå âûðàæåííîãî îòêëîíåíèÿ ýëåêòðè÷åñêîé îñè
Ð âëåâî è óâåëè÷èâàåòñÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü çóáöà Ð
äî 0.12 ñåê, ÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î ãèïåðòðîôèè (äè-
ëàòàöèè) ëåâîãî ïðåäñåðäèÿ. Ïðèñîåäèíåíèå áëîêàäû
ïåðåäíå-âåðõíåãî ðàçâåòâëåíèÿ ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà
(<α =-60î) ìåíÿåò õàðàêòåð ÝÊÃ – ïîÿâëÿþòñÿ R â îò-
âåäåíèè I è aVL, à òàêæå S â ëåâûõ ãðóäíûõ îòâåäåíèÿõ,
îäíàêî ïàòîëîãè÷åñêèå çóáöû Q â òåõ æå îòâåäåíèÿõ
îñòàþòñÿ, àìïëèòóäà çóáöîâ T çíà÷èòåëüíî óìåíüøà-
åòñÿ, íàìå÷àåòñÿ òåíäåíöèÿ ê äåôîðìàöèè T â îòâåäå-

Ðèñ. 1. ÝÊÃ áîëüíîé Á.: à - äî îïåðàöèè (05.10.1996), á - ïîñëå îïåðàöèè (13:15 25.09.2000 ã).

à                                                                                                      á
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íèÿõ V3, V4 (+-+). Ïîÿâëÿ-
åòñÿ íåáîëüøàÿ äåïðåñ-
ñèÿ ñåãìåíòà ST â îòâå-
äåíèÿõ I, aVL, V5, V6. Çàê-
ëþ÷åíèå: ñèíóñîâûé
ðèòì. Áëîêàäà ïåðåäíå-
âåðõíåãî ðàçâåòâëåíèÿ
ëåâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà.
Óêàçàíèå íà óâåëè÷åíèå
ëåâîãî ïðåäñåðäèÿ. ÝÊÃ –
ïðèçíàêè àñèììåòðè÷íîé
ÃËÆ – ãèïåðòðîôèè
ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðå-
ãîðîäêè. Óìåðåííûå ïðî-
ÿâëåíèÿ ñèñòîëè÷åñêîé
ïåðåãðóçêè ËÆ.

Ïðè ïîâòîðíîé
ñúåìêå ÝÊÃ ÷åðåç 15 ìèí.
ïåðåä âûïîëíåíèåì âåëî-
ýðãîìåòðèè (ÂÝÌ) çàðå-

ãèñòðèðîâàí èíòåðìèòòèðóþùèé ôåíîìåí WPW (ðèñ.
2à), êîòîðûé â õîäå íàãðóçî÷íîé ïðîáû (ïðè ×ÑÑ 80
óä/ìèí è áîëüøå) ïåðåñòàë îïðåäåëÿòüñÿ (ðèñ. 2á),
÷òî êîñâåííî ìîæåò ñâèäåòåëüñòâîâàòü î äîñòà-
òî÷íî äëèííîì ðåôðàêòåðíîì ïåðèîäå äîïîëíèòåëü-
íîãî ïóòè, ÷òî, ïî-âèäèìîìó, ñïîñîáñòâîâàëî áëàãî-
ïðèÿòíîìó òå÷åíèþ ôåíîìåíà WPW. Ïðè÷èíîé ïðå-
êðàùåíèÿ ÂÝÌ ó ïàöèåíòêè íà 3-åé ìèíóòå I ñòóïåíè
íàãðóçêè (50 âò) ïîñëóæèëà îáùàÿ óñòàëîñòü è âîç-
íèêøàÿ îäûøêà, ÷òî óêàçûâàåò íà íèçêóþ òîëåðàíò-
íîñòü ê íàãðóçêå. Íàðóøåíèé ðèòìà âî âðåìÿ íàãðó-
çî÷íîãî òåñòà íå áûëî. Äèíàìèêà ÀÄ: äî íàãðóçêè –
90/60 ìì ðò.ñò., íà âûñîòå íàãðóçêè – 110/65 ìì.ðò.ñò.
Âîññòàíîâèòåëüíûé ïåðèîä áåç îñîáåííîñòåé (ðèñ 2â).
Ïðèçíàêè WPW âåðíóëèñü íà 5 ìèíóòå âîññòàíîâèòåëü-
íîãî ïåðèîäà ïðè ×ÑÑ>60 â 1 ìèí. (ðèñ. 2ã).

Ïðè ïðîâåäåíèè õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâà-
íèÿ ìàêñèìàëüíàÿ ×ÑÑ – 198, ìèíèìàëüíàÿ – 46 óä/
ìèí. Ôåíîìåí WPW íîñèë èíòåðìèòòèðóþùèé õàðàê-
òåð, â îñíîâíîì íàáëþäàëîñü íîðìàëüíîå AB ïðîâå-
äåíèå. Çàðåãèñòðèðîâàíû åäèíè÷íûå îäèíî÷íûå ñóï-
ðàâåíòðèêóëÿðíûå è æåëóäî÷êîâûå êîìïëåêñû. Ïà-
òîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ñåãìåíòà ST íå çàôèêñèðî-
âàíî (ðèñ. 3).

ÝõîÊÃ îò 02.10.2000. Ïîëîñòè ñåðäöà íå ðàñ-
øèðåíû. Àñèììåòðè÷íàÿ ãèïåðòðîôèÿ ìèîêàðäà
ËÆ (ÇÑËÆä - 1.09 ñì; ÌÆÏä – 2.12 ñì; ÈÌÌËÆ –
172.31 ã/ì2). Ìàêñèìàëüíî ãèïåðòðîôèðîâàííûé
ó÷àñòîê ËÆ – ÌÆÏ. Ñòðóêòóðà ïðîòåçèðîâàííî-
ãî êëàïàíà ïðåäñòàâëÿåòñÿ íåèçìåíåííîé, ãåìîäè-
íàìè÷åñêè çíà÷èìîé ðåãóðãèòàöèè íå âûÿâëåíî.
Ïðèçíàêè íàðóøåíèÿ äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè ïî
ðåñòðèêòèâíîìó òèïó. Î÷åâèäíûõ íàðóøåíèé ëî-
êàëüíîé ñîêðàòèìîñòè íå âûÿâëåíî, ÔÂ – 80 %. Äîï-
ïëåð ÊÃ: ëîöèðóåòñÿ ïóëüìîíàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ,
êîðîòêàÿ òðèêóñïèäàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ, îòìå÷à-
åòñÿ óñêîðåíèå êðîâîòîêà â âûíîñÿùåì òðàêòå ËÆ
äî 2 ì/ñåê. Çàêëþ÷åíèå: àñèììåòðè÷íàÿ ãèïåðòðî-
ôèÿ ìèîêàðäà ËÆ ñ íåáîëüøîé îáñòðóêöèåé âûíî-
ñÿùåãî òðàêòà â ïîêîå (ãðàäèåíò äàâëåíèÿ â âûíî-

Ðèñ. 3.  Ôðàãìåíòû õîëòåðîâñêîãî ìîíèòîðèðîâàíèÿ
áîëüíîé Á. (18.01.2001 ã): à - ×ÑÑ 62 óä/ìèí, á - ×ÑÑ 57
óä/ìèí, â - ×ÑÑ 139 óä/ìèí.

Ðèñ. 2. Ðåçóëüòàòû âåëîýðãîìåòðèè áîëüíîé Á.: à - äî íàãðóçêè (65 óä/ìèí), á - íà
âûñîòå íàãðóçêè, â, ã - âîññòàíîâèòåëüíûé ïåðèîä.

à                                      á                                   â                                            ã
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ñÿùåì òðàêòå 16 ìì ðò.ñò.). Íîðìàëüíî ôóíêöèîíè-
ðóþùèé ïðîòåç ìèòðàëüíîãî êëàïàíà (ðèñ 4).

Äèàãíîç: Ñåìåéíàÿ îáñòðóêòèâíàÿ ãèïåðòðîôè-
÷åñêàÿ êàðäèîìèîïàòèÿ. Îïåðàöèÿ: ìèîòîìèÿ ñ ÷àñ-
òè÷íîé ìèîýêòîìèåé ÌÆÏ è ïðîòåçèðîâàíèåì ìèò-
ðàëüíîãî êëàïàíà II 1999 ã. Âðîæäåííàÿ äèñïëàçèÿ ñî-
åäèíèòåëüíîé òêàíè. Ôåíîìåí WPW. Ñåðäå÷íàÿ íåäî-
ñòàòî÷íîñòü II ô.êë. NYHA.

Â ýòîì êëèíè÷åñêîì íàáëþäåíèè ñ êëèíè÷åñêè äî-
êàçàííûì âàðèàíòîì ñåìåéíîé îáñòðóêòèâíîé ÃÊÌÏ
ïðåäñòàâëåíî ñî÷åòàíèå ôåíîìåíà WPW è ÃÊÌÏ, ÷òî
ñîãëàñíî ñâåäåíèÿì ëèòåðàòóðû âñòðå÷àåòñÿ â 10 % ñëó-
÷àåâ. Çà ðàçâèòèå ÃÊÌÏ â ñî÷åòàíèè ñ ñèíäðîìîì WPW

îòâå÷àåò îáëàñòü íà õðîìîñîìå 7q3 [5]. Íà ïðîòÿæåíèè
ìíîãèõ ëåò âåäóùèì â êëèíèêå áûëî íàëè÷èå ôèêñèðî-
âàííîé îáñòðóêöèè âûõîäíîãî òðàêòà ËÆ (ÎÂÒëæ), êîòî-
ðàÿ, êàê èçâåñòíî, èçíà÷àëüíî îáóñëîâëåíà ñðåäíå-ñèñ-
òîëè÷åñêèì ïðîòèâîñòîÿíèåì ìèòðàëüíîãî êëàïàíà è ãè-
ïåðòðîôèðîâàííûõ ñòåíîê ËÆ è ÌÆÏ. Ïîÿâëåíèå
ÎÂÒëæ ó òàêèõ ïàöèåíòîâ ñòèìóëèðóåò ïðîãðåññèðîâà-
íèå ãèïåðòðîôèè ËÆ â îáëàñòè åãî îñíîâàíèÿ, ÷òî ñïî-
ñîáñòâóåò äàëüíåéøåìó ðîñòó ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ â âû-
õîäíîì îòäåëå ËÆ [6]. Êðîìå ÎÂÒëæ ðàññòðîéñòâà âíóò-
ðèñåðäå÷íîé ãåìîäèíàìèêè â äàííîì êëèíè÷åñêîì íà-
áëþäåíèè ïðåäñòàâëåíû íàðóøåíèåì äèàñòîëè÷åñêîé
ôóíêöèè ïî ðåñòðèêòèâíîìó òèïó è ïðîãðåññèðîâàíè-

Ðèñ 4. Ýõîêàðäèîãðàììà áîëüíîé Á. ïîñëå îïåðàöèè.
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åì ìèòðàëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, êîòîðàÿ íà ìîìåíò îïå-
ðàöèè ñîîòâåòñòâîâàëà III ñòåïåíè. Ìåõàíèçìû âîçíèê-
íîâåíèÿ è ïðîãðåññèðîâàíèÿ ìèòðàëüíîé íåäîñòàòî÷íî-
ñòè ìîãóò áûòü ñàìûìè ðàçíîîáðàçíûìè, îäíàêî, ïî÷òè
âñå îíè òàê èëè èíà÷å ñâÿçàíû ñ ÎÂÒëæ. Íàëè÷èå ìèêñî-
ìàòîçíîé äåãåíåðàöèè ñòâîðîê ìèòðàëüíîãî êëàïàíà ÿâ-
ëÿåòñÿ äîïîëíèòåëüíûì ôàêòîðîì, ñïîñîáñòâóþùèì
óâåëè÷åíèþ òÿæåñòè ìèòðàëüíîé ðåãóðãèòàöèè.

Ïîëó÷åííûé íàìè èíòðàîïåðàöèîííûé ìèîêàðä
ïîñëå îêðàñêè ïî Âàí-Ãèçîíó áûë ïðîàíàëèçèðîâàí íà
ïðåäìåò ñîîòíîøåíèÿ ìûøå÷íîãî è ñòðîìàëüíîãî êîì-
ïîíåíòîâ â çîíå ñåãìåíòàðíîé ãèïåðòðîôèè ìèîêàðäà
ÌÆÏ è ñîñî÷êîâîé ìûøöû ËÆ. Â çîíå ñåãìåíòàðíîé
ãèïåðòðîôèè ÌÆÏ âûÿâëåíî çíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå
ñòðîìàëüíîãî êîìïîíåíòà. Ýòî ñîîòíîøåíèå ñîñòàâëÿåò
175/169 óñëîâíûõ åäèíèö, ñîîòâåòñòâåííî 50.8 è 49.2 %.
Ñòåïåíü “disarray” (íåóïîðÿäî÷åííîå ðàñïîëîæåíèå
ìèîôèáðèëë è ÊÌÖ) ïðèáëèæàåòñÿ ê IV (ðèñ 5). Äëÿ ñî-
ñî÷êîâîé ìûøöû ËÆ ñîîòíîøåíèå ìûøå÷íîãî êîìïî-
íåíòà ê ñòðîìàëüíîìó ñîñòàâëÿåò 289/57 ñîîòâåòñòâåííî
84.4 è 15.6 %. Èìååò ìåñòî II ñòåïåíü “disarray”, íîðìàëü-
íûé õîä ìûøå÷íûõ âîëîêîí ñîñòàâëÿåò îêîëî 50% ïðî-
àíàëèçèðîâàííîé ïëîùàäè ìèîêàðäà. Ïëîùàäü ñòðî-
ìàëüíîãî êîìïîíåíòà â çîíå ñåãìåíòàðíîé ãèïåðòðîôèè
ÌÆÏ, ïî íàøèì äàííûì, ïðèáëèçèòåëüíî â 3 ðàçà áîëü-
øå, ÷åì â ñîñî÷êîâîé ìûøöå æåëóäî÷êà, 169/57 ñîîòâåò-
ñòâåííî 49.2 è 15.6 %.

Âûÿâëåííûé â äàííîì íàáëþäåíèè ðåñòðèêòèâíûé
òèï íàðóøåíèÿ äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè ÿâëÿåòñÿ õàðàê-
òåðíûì è îáÿçàòåëüíûì ïðèçíàêîì ÃÊÌÏ. Òÿæåñòü íà-
ðóøåíèé äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè â çíà÷èòåëüíîé ìåðå
îïðåäåëÿåòñÿ ñîñòîÿíèåì ñòðîìû, ò.å. íàëè÷èåì è âûðà-
æåííîñòüþ ôèáðîçà (èíòåðñòèöèàëüíîãî, ðåïàðàòèâíî-
ãî, ïåðèâàñêóëÿðíîãî è ò.ä.). Â ïîñëåäíèå ãîäû ñ ïîìî-
ùüþ òêàíåâîé Äîïïëåð ÝõîÊÃ (ÒÄÝ) ïîëó÷åíû äîêàçà-
òåëüñòâà ãëóáîêèõ íàðóøåíèé íå òîëüêî äèàñòîëè÷åñêîé,
íî è ñèñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè, êëàññè÷åñêè îïðåäåëÿåìîé
êàê íîðìàëüíàÿ è “ñóïåðíîðìàëüíàÿ”. Ïðè ýòîì âàæíî,
÷òî òÿæåëàÿ ñèñòîëè÷åñêàÿ äèñôóíêöèÿ, îïðåäåëÿåìàÿ
íà òêàíåâîì óðîâíå, èìååò ìåñòî â óñëîâèÿõ íîðìàëüíî-
ãî òðàíñìèòðàëüíîãî êðîâîòîêà è äàæå ïðè îòñóòñòâèè

ãèïåðòðîôèè ËÆ [3]. Íîâûé âçãëÿä íà ñîñòîÿíèå ñèñòî-
ëè÷åñêîé ôóíêöèè ïðè ÃÊÌÏ, ïîëó÷åííîé ñ ïîìîùüþ
ÒÄÝ, ïîëíîñòüþ ñîãëàñóåòñÿ ñ ðåçóëüòàòàìè èçó÷åíèÿ
ìèîêàðäà íà òêàíåâîì óðîâíå, âûÿâëÿþùèìè ó ýòèõ áîëü-
íûõ íåóïîðÿäî÷åííîå ðàñïîëîæåíèå êàðäèîìèîöèòîâ,
ìèîôèáðèëë è óâåëè÷åíèå ñòðîìàëüíîãî êîìïîíåíòà [7].
“Ñâåðõíîðìàëüíàÿ” ñèñòîëè÷åñêàÿ ôóíêöèÿ (äèíàìèêà
ÔÂ ó íàøåé áîëüíîé 88%; 80%) ÿâëÿåòñÿ, ïî âñåé âèäè-
ìîñòè, îäíèì èç ìåõàíèçìîâ îáåñïå÷åíèÿ íàñîñíîé ôóí-
êöèè â îñîáûõ óñëîâèÿõ ñòðóêòóðíîãî ðåìîäåëèðîâàíèÿ
ìèîêàðäà áîëüíûõ ÃÊÌÏ.

Àíãèíîçíûìè ïðèñòóïàìè ñòðàäàåò áîëüøèíñòâî
áîëüíûõ ÃÊÌÏ. Ïðè÷åì, êàê ïðàâèëî, ýòî ïðèñòóïû ñòå-
íîêàðäèè íàïðÿæåíèÿ. Ïðîèñõîæäåíèå ñòåíîêàðäèòè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ ñâÿçàíî ñ èøåìèåé ìèîêàðäà, òÿæåñòü êî-
òîðîé, ïðè îòñóòñòâèè îáñòðóêòèâíîãî àòåðîñêëåðîçà
êðóïíûõ êîðîíàðíûõ àðòåðèé îïðåäåëÿåòñÿ âûðàæåííî-
ñòüþ íàðóøåíèé äèàñòîëè÷åñêîé ôóíêöèè, âåëè÷èíîé
ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ â âûõîäíîì òðàêòå ËÆ, íàëè÷èåì
äèñòàëüíîé àíãèîïàòèè (äèñïëàñòè÷åñêîå ïîðàæåíèå
èíòðàìóðàëüíûõ àðòåðèé è àðòåðèîë) [4]. Èøåìèÿ ìèî-
êàðäà ó äåòåé ñ îáñòðóêòèâíîé ÃÊÌÏ àññîöèèðóåòñÿ ñ
íàëè÷èåì àðòåðèàëüíîé ãèïîòîíèè, ÷òî, ïî äàííûì
J.Brugada (1998), ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ ïðè ìóòàöèÿõ ãåíà
òÿæåëûõ öåïåé β-ìèîçèíà [2]. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòîíèÿ
óñóãóáëÿåò ñòåïåíü íàðóøåíèÿ ïåðôóçèè ðåçêî ãèïåðò-
ðîôèðîâàííîãî ìèîêàðäà, ÷òî, âîçìîæíî, ïðèâîäèò
ÊÌÖ ê ãèáåëè ïî ìåõàíèçìó íåêðîçà è/èëè àïîïòîçà.

Òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ó íàáëþäàåìîé íàìè ïàöè-
åíòêè âî ìíîãîì ñîîòâåòñòâóåò ëèòåðàòóðíûì äàííûì:
ñíèæåíèå òîëåðàíòíîñòè ê ôèçè÷åñêèì íàãðóçêàì è îò-
ñóòñòâèå óëó÷øåíèÿ èõ ïåðåíîñèìîñòè ïðè óìåíüøåíèè
ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ â âûõîäíîì òðàêòå ëåâîãî æåëóäî÷êà
(äèíàìèêà ïîêàçàòåëåé ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ âûõîäíîãî
òðàêòà ËÆ â äî- è ïîñòîïåðàöèîííîì ïåðèîäå), íàëè÷èå
àðòåðèàëüíîé ãèïîòîíèè è áîëåâîãî ñèíäðîìà ïî òèïó
ýêâèâàëåíòîâ ñòåíîêàðäèè, “disarray” òÿæåëîé ñòåïåíè
[2, 5, 7, 8].

Íàèáîëåå íåáëàãîïðèÿòíûìè äëÿ ïðîãíîçà ïîêàçà-
òåëÿìè ó äàííîé áîëüíîé ÿâëÿþòñÿ:
• ñåìåéíûé àíàìíåç âíåçàïíîé ñìåðòè;
• òÿæåëàÿ ñòåïåíü “disarray” êàê ñàìîñòîÿòåëüíûé ìàð-
êåð âíåçàïíîé ñìåðòè, íåçàâèñèìûé îò àðèòìîãåíåçà;
• ðèñê òðîìáîýìáîëè÷åñêèõ îñëîæíåíèé;
• íàëè÷èå âûðàæåííîé àñèììåòðè÷íîé ãèïåðòðîôèè
ìèîêàðäà (ãèïåðòðîôèÿ ÌÆÏ);
• ïðèçíàêè ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè II ô.êë. NYHA;
• ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòåíçèÿ;
• ðåñòðèêòèâíûé òèï íàðóøåíèÿ äèàñòîëè÷åñêîé ôóíê-
öèè ïî ÝÕÎ ÊÃ;
• ýêâèâàëåíòû ñòåíîêàðäèòè÷åñêèõ áîëåé.

Ëå÷åíèå áîëüíûõ ÃÊÌÏ, êàê ïî÷òè ëþáîé ãåíåòè-
÷åñêè îáóñëîâëåííîé ïàòîëîãèè, ìîæåò áûòü òîëüêî ïàë-
ëèàòèâíûì. Â òîæå âðåìÿ õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî
ÿâëÿåòñÿ íàèáîëåå ðàäèêàëüíûì ïîäõîäîì ê ëå÷åíèþ áîëü-
íûõ ÃÊÌÏ. Îíî ðàññ÷èòàíî íà óëó÷øåíèå êà÷åñòâà æèç-
íè è óâåëè÷åíèå åå ïðîäîëæèòåëüíîñòè. Õèðóðãè÷åñêèé
ïîäõîä âêëþ÷àåò òðàíñàîðòàëüíóþ ìèîòîìèþ è îòêðû-
òóþ ìèîòîìèþ ñ ìèîýêòîìèåé ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðå-
ãîðîäêè, à òàêæå ïðîòåçèðîâàíèå ìèòðàëüíîãî êëàïàíà.
Ïîêàçàíèåì ê ïðîòåçèðîâàíèþ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà ÿâ-

Ðèñ. 5. Ãèñòîëîãè÷åñêèé ïðåïàðàò ìèîêàðäà
áîëüíîé Á. (îêðàñêà ïî Âàí-Ãèçîíó). Ôåíîìåí
disarray IV ñòåïåíè.
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ëÿåòñÿ íàëè÷èå âûðàæåííûõ ñòðóêòóðíî-ôóíêöèîíàëüíûõ
ïîâðåæäåíèé, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ ïðè÷èíîé ãåìîäèíàìè-
÷åñêè çíà÷èìîé ìèòðàëüíîé ðåãóðãèòàöèè è ó÷àñòâóþò â
ôîðìèðîâàíèè ÎÂÒëæ , ÷òî, ñîáñòâåííî, è èìåëî ìåñòî ó
íàáëþäàåìîé íàìè ïàöèåíòêè. Â ïîñëåäíèå ãîäû äëÿ
óìåíüøåíèÿ ãðàäèåíòà äàâëåíèÿ â âûõîäíîì îòäåëå ËÆ
ïðèçíàíà ýôôåêòèâíîé íåõèðóðãè÷åñêàÿ ìèîêàðäèàëüíàÿ
ðåäóêöèÿ (ÍÕÌÐ) ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãîðîäêè. Ñîãëàñ-
íî îïóáëèêîâàííûì ðåçóëüòàòàì àíàëèçà êëèíè÷åñêîãî
íàáëþäåíèÿ çà 42 ïàöèåíòàìè ÎÃÊÌÏ â òå÷åíèè 1 ãîäà
ïîñëå ïðîâåäåíèÿ ÍÕÌÐ, ýòà ïðîöåäóðà ñ÷èòàåòñÿ áåçî-
ïàñíîé â ïëàíå âëèÿíèÿ íà ïðîãðåññèðîâàíèå íàðóøåíèé
ðèòìà è ïðîâîäèìîñòè [6]. Ââèäó íàëè÷èÿ ãðóáûõ ñòðóê-
òóðíûõ èçìåíåíèé ìèòðàëüíîãî êëàïàíà, ïîêàçàíèÿ ê
ÍÕÌÐ ó íàøåé ïàöèåíòêè îòñóòñòâîâàëè. Äî 1996 ãîäà (14
ëåò) ó áîëüíîé íàáëþäàëîñü ìàëîñèìïòîìíîå òå÷åíèå çà-
áîëåâàíèå è áûëà îïðàâäàíà âûæèäàòåëüíàÿ òàêòèêà. Ñ
1996-98 ãã. ïðîâîäèëàñü ìîíîòåðàïèÿ àòåíîëîëîì â ñóòî÷-
íîé äîçå 37.5 ìã. Íà ôîíå íàçíà÷åíèÿ áåòà-áëîêàòîðîâ ñà-
ìî÷óâñòâèå ïåðâîå âðåìÿ íåñêîëüêî óëó÷øèëîñü, ïðåêðà-
òèëèñü ïðèñòóïû òàõèêàðäèè ïðè ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå,
óëó÷øèëàñü åå ïåðåíîñèìîñòü.

Òåðàïèþ áåòà-áëîêàòîðàìè ó áîëüíûõ ÃÊÌÏ èñ-
ïîëüçóþò ìàêñèìàëüíî øèðîêî. Áåòà-áëîêàòîðû ñíèæà-
þò âûðàæåííîñòü êîðîíàðíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ñóùå-
ñòâåííî îñëàáëÿþò ñèìïàòè÷åñêîå âëèÿíèå íà ìèîêàðä.
Òåîðåòè÷åñêè ÿâëÿåòñÿ ïðèâëåêàòåëüíûì èõ ñïîñîáíîñòü
ïîäàâëÿòü ãèïåðòðîôèþ ìèîêàðäà è îêàçûâàòü àíòèàðèò-
ìè÷åñêèé ýôôåêò. Îäíàêî, âñëåäñòâèå çàêîíîìåðíîãî
ïðîãðåññèðîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ â ôåâðàëå 1999 ãîäà áîëü-
íîé ïîòðåáîâàëàñü õèðóðãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ.

Íàçíà÷åíèå àíòèêîàãóëÿíòîâ â ïîñòîïåðàöèîííîì
ïåðèîäå (ôåíèëèí â ñóòî÷íîé äîçå 45 ìã) ïðîäèêòîâàíî
íåîáõîäèìîñòüþ îñóùåñòâëÿòü ïðîôèëàêòèêó òðîìáî-
ýìáîëè÷åñêèõ îñëîæíåíèé. Â ïîñëåäíèå ãîäû ÿâëÿåòñÿ
îïðàâäàííûì íàçíà÷åíèå òàêèì áîëüíûì êóðàíòèëà â

ñóòî÷íîé äîçå 150 ìã, òàê êàê ïîëó÷åíû äàííûå î ïîëî-
æèòåëüíîì âëèÿíèè ýòîãî ïðåïàðàòà íà ïåðôóçèþ ìèî-
êàðäà è óëó÷øåíèå ïåðåíîñèìîñòè ôèçè÷åñêèõ íàãðó-
çîê. Íà ôîíå äëèòåëüíîãî ïðèåìà êóðàíòèëà ó îïèñûâà-
åìîé áîëüíîé ïîñëåäíèå ïîëãîäà îòñóòñòâóþò ïðèñòó-
ïû ñòåíîêàðäèè íàïðÿæåíèÿ. Ïîïûòêà òåðàïèè èíãèáè-
òîðàìè àíãèîòåíçèí-ïðåâðàùàþùåãî ôåðìåíòà (ýíàëàï-
ðèë â ñóòî÷íîé äîçå 5 ìã) âûçâàëà ðàçâèòèå ñèìïòîìàòè-
÷åñêîé àðòåðèàëüíîé ãèïîòîíèè (ñíèæåíèå àðòåðèàëü-
íîãî äàâëåíèÿ äî 60/40 ìì.ðò.ñò.), ÷òî èñêëþ÷èëî äàëü-
íåéøåå èñïîëüçîâàíèå ýòèõ ïðåïàðàòîâ. Ñ ó÷åòîì äàí-
íûõ J.Brugada (1998) îá óñóãóáëåíèè ïåðôóçèîííûõ íà-
ðóøåíèé â ìèîêàðäå äåòåé ÎÃÊÌÏ â óñëîâèÿõ àðòåðè-
àëüíîé ãèïîòîíèè, ê íàçíà÷åíèþ ÈÀÏÔ íàäî îòíîñèòñÿ
ñ îñòîðîæíîñòüþ, íåñìîòðÿ íà èõ ñïîñîáíîñòü ïîäàâ-
ëÿòü ãèïåðòðîôèþ ìèîêàðäà è óëó÷øàòü ñèìïòîìû çàñ-
òîéíîé ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè [2].

Íàëè÷èå ïðîòåçà â ìèòðàëüíîé ïîçèöèè, ñëîæíûå
íàðóøåíèÿ ðèòìà, îòíîñèòåëüíî ìàëîïîäâèæíûé îáðàç
æèçíè ñïîñîáñòâóþò óâåëè÷åíèþ ðèñêà òðîìáîýìáîëè-
÷åñêèõ îñëîæíåíèé, íåñìîòðÿ íà ïðîâîäèìóþ òåðàïèþ
àíòèêîàãóëÿíòàìè. Ó÷èòûâàÿ íåáëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç,
çàâèñÿùèé îò ðàçëè÷íûõ ïðè÷èí, è, â ÷àñòíîñòè, íàðó-
øåíèé ðèòìà è ïðîâîäèìîñòè, òåîðåòè÷åñêè, â ïåðñïåê-
òèâå ëå÷åíèå äàííîé áîëüíîé ìîæåò áûòü äîïîëíåíî ýëåê-
òðîêàðäèîòåðàïèåé: èìïëàíòàöèåé äâóõêàìåðíîãî êàð-
äèîñòèìóëÿòîðà è âíóòðèñåðäå÷íîãî äåôèáðèëëÿòîðà [6].

Ïîòðåáíîñòü â àäåêâàòíûõ è ñâîåâðåìåííûõ ìåòî-
äàõ òåðàïèè ó áîëüíûõ ÃÊÌÏ ïî÷òè âñåãäà îïðåäåëÿåòñÿ
íàëè÷èåì æèçíåííûõ ïîêàçàíèé. Íàçðåëà íåîáõîäèìîñòü
ñîçäàíèÿ åäèíîãî íàöèîíàëüíîãî áàíêà äàííûõ, îáìåíà
èíôîðìàöèåé î êàæäîì êîíêðåòíîì êëèíè÷åñêîì ñëó-
÷àå ÃÊÌÏ. Ïðåäñòàâëÿåòñÿ öåëåñîîáðàçíûì áîëåå øè-
ðîêîå èñïîëüçîâàíèå ïðàêòèêóþùèìè âðà÷àìè ðóêîâîä-
ñòâà ïî îáùèì âîïðîñàì âðà÷åáíîé òàêòèêè ïðè ñåìåé-
íûõ è ñïîðàäè÷åñêèõ ôîðìàõ çàáîëåâàíèÿ [6].
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