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Гіпертрофічна кардіоміопатія (ГКМП) – це 
найчастіша форма первинної патології міо-

карда, рідкісним ускладненням її є верхівкові 
аневризми (до 2 %). Вони характерні для серед-
ньошлуночкової форми, яка становить до 10 % 
від загальної кількості пацієнтів із ГКМП. 
Спектр клінічних виявів ГКМП може бути дуже 
різноманітним: від асимптомного перебігу до 
раптової смерті. ГКМП із середньошлуночковою 
обструкцією (СШО) має гірший прогноз, ніж 
інші фенотипи, особливо за наявності апікальної 
аневризми, яка є предиктором виникнення небез-
печних аритмій, системної емболії та серцевої 
недостатності. Аневризма верхівки вимагає 
диференціації з іншою, найчастіше коронароген-
ною, патологією міокарда, а також з дивертику-
лом лівого шлуночка (ЛШ), синдромом такоцу-
бо, хворобою Андерсона – Фабрі, саркоїдозом 
серця. Для діагностики використовують усі мето-
ди візуалізації серця. У сумнівних випадках оста-
точний діагноз встановлюють при біопсії міокар-
да з електронною мікроскопією. Наводимо при-
клад пацієнта з апікальною аневризмою внаслі-
док середньошлуночкової форми ГКМП, клініч-

ним виявом якої були кількаразові ішемічні 
інсульти емболічного генезу. 

Клінічний випадок

Пацієнт К., 1949 року народження, госпіталі-
зований до кардіохірургічної клініки зі скаргами 
на задишку та болі стенокардитичного характеру 
при фізичному навантаженні. Попередній діа-
гноз: ішемічна хвороба серця (ІХС), стабільна 
стенокардія ІІ функціонального класу, після-
інфарктний кардіосклероз, підозра на псевдо-
аневризму верхівково-бічного сегмента ЛШ. За 
1 місяць до госпіталізації – втрата свідомості, 
діагностували транзиторну ішемічну атаку. При 
магнітно-резонансній візуалізації (МРВ) голов-
ного мозку виявили ознаки перенесених іше-
мічних інсультів, ймовірно емболічного генезу. 
При пошуку джерела системної емболії вико-
нали ехокардіографію, під час якої запідозрили 
післяінфарктну аневризму або псевдоаневриз-
му ЛШ. Скерований на подальше обстеження 
у Львівський кардіологічний центр. Стан при 
госпіталізації задовільний. Тони серця ритмічні 
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Гіпертрофічна кардіоміопатія 
із середньошлуночковою обструкцією 

та верхівковою аневризмою 

У статті описано випадок діагностики та хірургічного лікування апікальної аневризми лівого шлуночка 
внаслідок гіпертрофічної кардіоміопатії із середньошлуночковою обструкцією. Ехокардіографія була методом 
виявлення аневризми та середньошлуночкової обструкції, комп’ютерна томографія серця дозволила деталізу-
вати анатомічні особливості аневризми. При коронарографії не виявили обструктивного ураження вінцевих 
артерій. Враховуючи особливості перебігу (множинні ішемічні мозкові вогнища ймовірно емболічного генезу), 
пацієнту виконали резекцію аневризми та лінійну пластику лівого шлуночка. Електронна мікроскопія біоптату 
міокарда підтвердила діагноз гіпертрофічної кардіоміопатії як причини аневризми.
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з частотою скорочень серця 76 за 1 хв. Границі 
серця не розширені, систолічний шум вздовж 
лівого краю груднини. Артеріальний тиск 130/ 
80 мм рт. ст. Фізикальних ознак патології інших 
органів не виявили. ЕКГ-ознаки гіпертрофії ЛШ 
з негативним зубцем Т у лівих грудних від-
веденнях (V4–V6). При трансторакальній ехо-
кардіографії виявили патологічну гіпертрофію 
стінок ЛШ (перегородка 16 мм, бічна стінка ЛШ 
15 мм) із СШО (рис.  1), градієнт тиску посеред-
ині ЛШ становив 30 мм рт. ст., та аневризму вер-
хівково-бічного сегмента ЛШ з вузькими вхідни-
ми воротами, яка нагадувала за анатомією після-
інфарктну псевдоаневризму (рис. 2). ЛШ уна-
слідок вираженої гіпертрофії і СШО під час сис-
толи набував форми пісочного годинника (див. 
рис. 1Б) з майже повною облітерацією порожни-
ни ЛШ у середніх сегментах. Турбулентний потік 

між базальним та верхівковим відділами ЛШ мав 
типову для СШО часову особливість: тривав у 
систолу та в початковий період діастоли, під час 
ізоволюмічної релаксації ЛШ (рис. 3). 

Для кращої анатомічної характеристики 
гіпер   трофії ЛШ та аневризми ЛШ виконали 
комп’ютерну томографію (КТ) серця. Виявили 
вип’ячування передньо-лівого контуру верхів-
ки ЛШ з нерівномірним стоншенням стінки до 
2,5–4 мм, потовщення перегородки та вільної 
стінки ЛШ поза межами аневризми до 15 мм. 
(рис. 4). Зміни інтерпретували як післяінфарктну 
аневризму ЛШ.

Пацієнту виконали коронарографію, ура-
жень зі стенозом вінцевих артерій не виявили. 
У зв’язку з повторними ішемічними мозковими 
інсультами та протипоказаннями до антикоагу-
ляції (виразкова хвороба в анамнезі) прийняли 

Рис. 1. Модифікована 4-камерна верхівкова проекція. А – середньошлуночкова обструкція ділить лівий 
шлуночок на дві камери – проксимальну (1) і дистальну (2). Б – повна облітерація порожнини лівого шлуночка 
під час систоли (стрілка)

Рис. 2. Верхівкова 3-камерна проекція. Порожнина аневризми (стрілка) під час систоли (А) та діастоли (Б)

БА

БА
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аневризми трактували як можливий перенесений 
інфаркт міокарда на тлі тромбозу коронарної 
судини з наступною повною реканалізацією.

Операція 19.06.2013 р. – візуалізували й 
розкрили аневризму ЛШ. При ревізії вияви-
ли масивну трабекулярну сітку в ділянці анев-
ризми ЛШ, яка відділяла аневризму від осно-
вної порожнини ЛШ, що не є характерним для 
післяінфарктної аневризми. Трабекулярну сітку 
висікли, з епікардіального боку нашили лату з 
протезного матеріалу на ЛШ, виконали лінійну 
пластику ЛШ. Післяопераційний період – без 
ускладнень. Періопераційно виконали біопсію 
міокарда з ділянки хронічної аневризми.

При електронній мікроскопії біопсії міокар-
да (рис. 5) виявили аномально гіпертрофовані і 
ремодельовані кардіоміоцити (КМЦ) з ознаками 
оглушення (перескорочення – перерозтягнення 
міофібрил), гібернації (нагромадження гранул 
глікогену в саркоплазмі), некрозу і кальцифікації 
[1]. Деякі з них мали ознаки disarray – віяло-
подібне розходження міофібрил, класичне для 
ГКМП. Поряд розташовувалися значно збільше-
ні як у ширину, так і в довжину клітини (КМЦ-3) 
з ознаками релаксації міофібрил та І-диск некро-
зів (некроз світлих дисків саркомерів), що завер-
шується повним некрозом КМЦ. На найбільшу 
увагу заслуговував оглушений і гібернований 
КМЦ-1, у саркоплазмі якого між міофібрила-
ми розташована надмірна кількість глікогену 
(доступного для візуалізації при збільшенні в 
понад 5000 разів). Він повністю кальцифіко-
ваний, електронно-оптично темний, порівняно 
із сусідніми клітинами, які електронно-оптично 

сірі. Виявлені ознаки дозволили встановити діа-
гноз ГКМП на ультраструктурному рівні.

Обговорення та огляд літератури

Аневризма верхівки ЛШ – рідкісне ускладнен-
ня ГКМП. Апікальні аневризми характерні для 
середньошлуночкової форми ГКМП, яку вияв-
ляють у 8,0–12,9 % пацієнтів із ГКМП [4, 9, 12], 
рідше вони трапляються при апікальній формі 
ГКМП [10]. Якщо частота апікальних аневризм в 
осіб з ГКМП становить у середньому 2,2–3,2 %, то 
при СШО їх частота – 23–28,3 % [4, 12].

У проаналізованій літературі трапляються 
здебільшого поодинокі випадки опису апікаль-
них аневризм унаслідок ГКМП [3, 5, 7, 13, 16], 
є лише кілька систематичних аналізів перебігу 
ГКМП з апікальними аневризмами, які дозво-
ляють сформувати погляд на причини, перебіг 
та значення цієї патології [4, 9, 12, 19]. У всіх 
наведених дослідженнях заперечили обструктив-
ну хворобу вінцевих артерій та ІХС як причину 
аневризми.

Найбільша когорта хворих із апікальними 
аневризмами, спричиненими ГКМП, представ-
лена М. Maron та співавторами [9], які досліджу-
вали частоту апікальних аневризм у пацієнтів із 
ГКМП у двох великих кардіологічних осередках 
упродовж 13 років. Серед загальної кількості па  -
цієнтів із ГКМП (1229 осіб) верхівкові аневриз    -
ми виявили у 28 (2,2 %) осіб. У всіх хворих 
з апікальними аневризмами при МРВ з кон  -
трастуванням виявили трасмуральний фіброз 
міокарда, який поширювався на прилеглі сегмен-
ти міокарда. Морфологічний тип ГКМП у паці-

Рис. 3. Верхівкова 5-камерна проекція, постійно-
хвильова допплерографія, середньошлуночковий 
градієнт тиску. Турбулентний потік під час систоли, 
характерний для ГКМП (горизонтальна стрілка), 
та під час діастоли (вертикальна стрілка), 
характерний для середньошлуночкової обструкції 
і запізнілого діастолічного розслаблення

Рис. 4. Комп’ютерна томографія з контрастуванням. 
Гіпертрофія стінок лівого шлуночка (зірочки). 
Порожнина аневризми лівого шлуночка (стрілки)
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єнтів з апікальними аневризмами у 65 % випад-
ків був представлений середньошлуночковою 
формою, у 35 % – апікальною формою ГКМП. 
У дослідженні Y. Minami та співавторів [12] 
проаналізували морфофункціональні характе-
ристики та перебіг середньошлуночкової форми 
ГКМП у пацієнтів упродовж 25 років. Із 490 осіб 
з ГКМП ознаки СШО виявили у 9,4 %, апікальні 
аневризми – у 16 (3,2 %). Верхівкові аневризми 
діагностували у 28,3 % хворих із СШО. Цікаво, 
що в половини пацієнтів аневризму виявили при 
початковому обстеженні, в інших вона формува-
лася упродовж періоду спостереження за пацієн-
том, який тривав у середньому 10 років. 

Діагностика

Для діагностики апікальних аневризм при 
ГКМП використовують усі методи візуалізації: 
ехокардіографію, КТ, МРВ [9, 10, 11, 13]. ЛШ 
у пацієнтів із середньошлуночковою формою 
ГКМП набуває форми пісочного годинника із 
двома камерами – проксимальною і дисталь-
ною, між якими існує певний градієнт тиску 
під час систоли. Дистальна камера, тиск усеред-
ині якої підвищений внаслідок СШО, є місцем 
формування аневризм некоронарного генезу при 
ГКМП. У ній же слід шукати тромби, які можуть 
бути причиною системної емболії. 

Апікальні аневризми не завжди вдається діа-
гностувати за допомогою трансторакальної ехо-
кардіографії. У дослідженні М. Maron лише у 16 

(57 %) з 28 пацієнтів  ехокардіографія була ін  -
формативною для виявлення аневризми, в інших 
випадках діагноз встановили лише за допомогою 
МРВ серця [9]. МРВ серця має значні переваги 
серед інших методів візуалізації: завдяки добрій 
роздільній здатності при МРВ виявляють анев-
ризму, а додаткове введення контрасту дозволяє 
оцінити ступінь фіброзу міокарда [10, 12, 14]. У 
наведеному клінічному випадку КТ-ангіографія 
з контрастуванням дозволила уточнити анато-
мічні характеристики аневризми, але була недо-
статньо інформативною для уточнення генезу 
аневризми та причини гіпертрофії. Діагностика 
ГКМП як причини аневризми вимагала цілісно-
го клінічного підходу з урахуванням клініки та 
результатів інструментальних досліджень (гіпер-
трофія міокарда без клінічних виявів артеріаль-
ної гіпертензії, наявність СШО, відсутність клі-
нічних симптомів інфаркту міокарда, відсутність 
обструктивного ураження коронарних судин при 
коронароангіографії. Остаточний діагноз вста-
новлено після біопсії міокарда з ділянки анев-
ризми з наступною електронною мікроскопією, 
що дало можливість на ультраструктурному рівні 
діагностувати ГКМП.

За допомогою ехокардіографії при ГКМП 
визначають градієнт тиску між проксималь-
ною і дистальною камерами, який відповідає 
ступеню СШО, а одновимірна ехокардіографія 
дозволяє оцінити тривалість облітерації порож-
нини камери [11]. Середньошлуночковий граді-

Рис. 5. Електронна мікрофотографія. Різний ступінь ураження гіпертрофованих кардіоміоцитів. 
КМЦ-1 з ознаками оглушення (□), гібернації (Г) і тотальної кальцифікації міофібрил (електронно-оптично 
темний КМЦ) і ліпофусцину (○). КМЦ-2 з ознаками disarray міофібрил і кальцифікації ліпофусцину (○). 
КМЦ-3 з ознаками релаксації та І-диск некрозу.× 2000 
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лише упродовж систоли, а й під час ізоволюміч-
ної релаксації, це відображає запізніле діастоліч-
не розслаблення [4, 9, 12]. 

Клінічна картина гіпертрофічної 
кардіоміопатії з верхівковою аневризмою 
та середньошлуночкової форми 
гіпертрофічної кардіоміопатії

Пацієнти з верхівковими аневризмами при 
ГКМП мають більшу частоту порушень ритму 
[9, 12, 15]. Так, у 42 % хворих з аневризмами у 
групі М. Maron при холтерівському моніторуван-
ні ЕКГ зареєстрували епізоди нестійкої шлуноч-
кової тахікардії, у 18 пацієнтів були встановлені 
кардіовертери (із них у 3 – для вторинної про-
філактики після зупинки серця, у 15 – для пер-
винної профілактики раптової смерті) [9]. У 38 % 
хворих з апікальними аневризмами при ГКМП у 
групі Y. Xiao зареєстровано епізоди стійкої шлу-
ночкової тахікардії [19].

Упродовж 4 років спостереження у 43 % паці-
єнтів у групі M. Maron настали фатальні серцево-
судинні ускладнення: у 2 осіб – раптова смерть 
(в одного з них попередньо був тромбоішемічний 
інсульт), у двох – реанімація з приводу зупинки 
серця, у 3 – адекватні розряди кардіовертера. З 
чотирьох хворих із зупинкою серця у трьох не 
було жодного фактора ризику раптової смерті 
при ГКМП, що свідчить про самостійне значення 
апікальної аневризми як фактора ризику серце-
вої смерті. У 5 пацієнтів прогресували симптоми 
серцевої недостатності, у 6 – розвинулася систо-
лічна дисфункція ЛШ (фракція викиду < 50 %).

За даними різних авторів, частота інсультів у 
пацієнтів з апікальними аневризмами та СШО 
становить 7–10 % [4, 9, 12,19]. Серед повідомле-
них випадків апікальної аневризми при ГКМП 
часто виявляють муральні тромби в порожнині 
аневризми [3, 7, 16, 18], у групі Y. Xiao тромби 
виявили у 46 % хворих [19]. У 2 пацієнтів з ін -
сультами в дослідженні M. Maron та в інших двох 
з муральними тромбами був синусовий ритм і не 
зареєстровано епізодів фібриляції передсердь [9]. 
Отже, аневризма як потенційне джерело тромбів 
є самостійним чинником ризику системної ембо-
лії (навіть за відсутності порушень ритму серця 
або виявлених у ній тромбів). У нашого пацієнта 
були як маніфестовані, так і «німі» транзиторні 
ішемічні атаки, з вогнищевими ішемічними змі-
нами головного мозку на КТ. 

Вплив середньошлуночкової обструкції на 
прогноз при гіпертрофічній кардіоміопатії

Частота раптової смерті та її аналогів (успіш-
ної реанімації, адекватного розряду кардіоверте-

ра) серед хворих із середньошлуночковою фор-
мою ГКМП становила 17–24 % [4, 12], а в паці-
єнтів і з апікальними аневризмами – 25 % [9] і 
значно перевищувала середній рівень смертності 
в осіб з ГКМП. Річна частота негативних серце-
во-судинних подій у хворих із аневризмою ЛШ 
становила 10,5–11,7 % (була набагато вищою, ніж 
у пацієнтів із ГКМП загалом) [9, 19]. Серед хво-
рих із СШО смертність, пов’язана з ГКМП, була 
удвічі більшою в осіб з апікальними аневризма-
ми, ніж без них [12]. 

Ризик виникнення комбінованої кінцевої 
точки (раптова смерть і потенційно летальні 
аритмії) також вищий у пацієнтів із СШО, ніж 
при обструкції вихідного тракту ЛШ [4], незва-
жаючи на те, що градієнти тиску при СШО 
нижчі, ніж при обструкції вихідного тракту ЛШ. 
Низькі градієнти тиску можуть призвести до 
недооцінки значення СШО для пацієнта і відтер-
мінування адекватного лікування. При мульти-
варіантному аналізі виявили, що СШО є неза-
лежним чинником ризику раптової смерті нарів-
ні з класичними чинниками ризику (відношення 
ризиків 2,23) [12], а також незалежним предикто-
ром комбінованої кінцевої точки (р = 0,016) [4]. 
Аневризма ЛШ у хворих із СШО є вагомим 
предиктором смерті від ГКМП (відношення 
ризиків 3,47; р = 0,0008). Чутливість показника 
СШО як преди  ктора раптової смерті в пацієнтів 
із ГКМП становила 17,25, а специфічність – 
91,8 % [12].

Патогенез 

Механізм формування апікальної аневризми 
при середньошлуночковій формі ГКМП точно 
нез’ясований. Ймовірною причиною є високий 
тиск у дистальній камері (за місцем обструкції), 
підвищене навантаження на міокард верхівки, 
що збільшує метаболічні потреби, та зменшене 
постачання крові внаслідок стиснення коронар-
них судин [4]. Окрім зовнішнього стиснення 
інтрамуральних судин, характерними для ГКМП 
є зміни малих інтрамуральних вінцевих артерій 
(звуження просвіту, потовщення стінки, пери-
васкулярний фіброз), які виявляють у 80 % паці-
єнтів із ГКМП [4, 5, 8, 17]. Описано випадки 
виявлення міокардіальних містків при ГКМП, 
які можуть бути додатковими чинниками виник-
нення ішемії, фіброзу та формування аневризми 
[5, 9].

Дефекти перфузії при однофотонній емісійній 
комп’ютерній томографії з технецієм при незмі-
нених вінцевих артеріях у пацієнтів із середньо-
шлуночковою ГКМП свідчать про мікроваску-
лярну дисфункцію, яка призводить до апоптозу 
КМЦ та замісного фіброзу [2, 5, 14]. При мікро-
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скопічному дослідженні виявляють аномальну 
гіпертрофію КМЦ з дезорганізацією їх, у ділянці 
аневризми – осередки фіброзу, посеред якого є 
гіпертрофовані міокардіальні волокна [2]. Синтез 
колагену збільшений навіть у носіїв патологічних 
мутацій саркомерів ГКМП до розвитку клінічних 
виявів і фенотипу ГКМП [6]. Причиною фіброзу 
вважають передчасну смерть КМЦ унаслідок 
їхньої мутації, а також унаслідок підвищеного 
стресу стінки ЛШ [6]. Високий тиск усередині 
дистальної камери ЛШ на тлі структурних ано-
малій КМЦ, які зменшують їхню здатність утри-
мувати неперервність міокардіального волокна, 
сприяє формуванню апікальної аневризми [2]. 

Опубліковано випадки гострого перебігу фор-
мування аневризми ЛШ у пацієнтів із середньо-
шлуночковою формою ГКМП [13, 16]. Автори 
описали формування аневризми ЛШ упродовж 
10 днів за відсутності обструкції або тромбозу 
вінцевих артерій. Можливим механізмом є комп-
ресія інтрамуральних артерій, яка призводить 
до тривалої ішемії і некрозу міокарда, а підви-
щений тиск у дистальній камері при СШО – це 
додатковий чинник швидкої експансії інфаркту 
міокарда.

Значення аневризми

Фіброзно-змінена стінка аневризми є арит-
могенним субстратом (більше 40 % пацієнтів 
у дослідженні М. Maron мали напади нестій-
кої шлуночкової тахікардії). Тому дуже важливе 
дослідження МРВ з контрастуванням для вияв-
лення зон фіброзу та холтерівське моніторуван-
ня ЕКГ для виявлення шлуночкових порушень 
ритму [9, 14]. 

Дискінетична порожнина аневризми – це по   -
тенційне місце формування тромбів. У двох хво-
рих у дослідженні М. Maron був тромбоішеміч-
ний інсульт, ще у двох виявлено тромби в порож-
нині аневризми. Описано поодинокі випадки 
тромбів у верхівкових аневризмах при ГКМП, 
виявлені під час ехокардіографії та МРВ серця 
[3, 7, 16, 18, 19]. Муральні тромби виявили у 
43 % пацієнтів із верхівковими аневризмами при 
ГКМП у дослідженні Y. Xiao [19].

Цей факт, незважаючи на малу кількість ви  -
падків, дозволяє стверджувати про необхідність 
антикоагулянтної терапії при ГКМП з апікаль-
ною аневризмою. У представленому випадку 
причиною кількох тромбоішемічних мозкових 
епізодів (з яких лише два мали клінічні вияви) за 
відсутності атеросклеротичного ураження сон    -
них артерій з найбільшою ймовірністю були 
тромби, які походили з аневризми ЛШ. Хірургіч  -
не лікування (аневризмектомія) дозволяє ради-
кально усунути причину тромбоутворення за 

умови зниження середньошлуночкового граді-
єнта тиску медикаментозними або хірургічними 
способами.

Перехід до систолічної дисфункції при ГКМП 
у 17–25 % пацієнтів з апікальною аневризмою 
[4, 9, 12] може свідчити про патологічне ремоде-
лювання ЛШ унаслідок фіброзу та формування 
аневризми, подібне до такого при ІХС. Частота 
систолічної дисфункції набагато вища при СШО 
та апікальних аневризмах, ніж у цілому серед 
пацієнтів із ГКМП. Такі хворі вимагають актив-
ного лікування із залученням антагоністів аль-
достерону, блокаторів ренін-ангіотензин-альдос-
теронової системи, зниження постнавантаження. 

Диференціація

Апікальні аневризми при ГКМП потребують 
диференціації з післяінфарктними аневризма-
ми та псевдоаневризмами, природженим дивер-
тикулом ЛШ, саркоїдозом серця, міокардитом, 
хворобою Шагаса, Бехчета, сифілісом [13, 16]. 
Методами диференціації є візуальна діагностика 
ознак ГКМП: виявлення гіпертрофії міокарда, 
непропорційної до рівня артеріального тиску, 
наявність середньошлуночкового градієнта тис  -
ку, відсутність обструктивної хвороби субепікар-
діальних коронарних судин при коронарографії. 
Ендоміокардіальна біопсія підтверджує діагноз 
ГКМП на клітинному рівні.

Ехокардіографічна картина при середньошлу-
ночковій формі ГКМП має певні особливості. 
Для виявлення СШО виконують кольорове кар-
тування, турбулентний потік виявляють посе-
редині шлуночка. За допомогою постійнохви-
льової допплерографії реєструють потік високої 
швидкості посередині ЛШ, потік має характерну 
графіку (див. рис. 3), триває під час систоли та в 
початковий період діастоли, відображаючи висо-
кий тиск у дистальній камері ЛШ і порушене 
діастолічне розслаблення, особливо характерне 
для дистальної камери. Ці процеси є важливими 
патогенетичними чинниками формування анев-
ризми верхівки, разом з мікроваскулярною дис-
функцією, характерною для ГКМП, та фіброзом 
міокарда. 

Для підтвердження діагнозу апікальної анев-
ризми в більшості випадків потрібні інші методи 
візуалізації (КТ або МРВ), бо вони дозволяють 
точніше визначити анатомічні особливості анев-
ризми [5, 9, 10]. Перевагу надають МРВ серця з 
контрастуванням гадолінієм, оскільки цей метод 
дозволяє додатково оцінити поширеність фіброз-
них змін міокарда та визначити пов’язаний із цим 
ризик. Іншим способом підтвердження діагнозу є 
ендоміокардіальна біопсія, результат якої дозво-
ляє встановити діагноз кардіоміопатії.
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Питання лікування пацієнтів із середньошлу-
ночковою формою ГКМП та апікальними анев-
ризмами при ГКМП є складним. При виявленні 
шлуночкових порушень ритму таким хворим 
рекомендовано встановлення кардіо   вертера-
дефібрилятора [9]. Для зменшення СШО при-
значають β-адреноблокатори, за неефективності 
можливе використання двокамерної стимуляції 
шлуночків, алкогольна абляція перегородки або 
хірургічна міотомія. Жоден із інвазивних методів 
лікування не має достатніх доказів ефективності. 
Питання хірургічної пластики аневризми вирі-
шують індивідуально в кожному випадку.

У нашому випадку при ехокардіографічному 
обстеженні аневризма бічної стінки нагадувала 
псевдоаневризму з вузькими вхідними ворота-
ми внаслідок післяінфарктного розриву міокар-
да. Однак у пацієнта не було типово больового 
синдрому, який міг відповідати виявам інфарк-
ту міокарда; клінічними симптомами у хворого 
були задишка при навантаженнях, синкопаль-
ні стани та транзиторні ішемічні мозкові події. 
Ехокардіографічні ознаки ГКМП із СШО дозво-
лили запідозрити некоронарогенну причину 
аневризми. Результати коронарографії заперечи-
ли обструктивну ІХС як причину інфаркту міо-
карда й аневризми ЛШ. Анатомічні особливості, 
виявлені під час операції (виражена трабекуляр-
на сітка між аневризмою і шлуночком), запере-
чували діагноз післяінфарктної аневризми, однак 
залишалася потреба диференціації з дивертику-
лом ЛШ або іншою специфічною патологією міо-
карда, яка призводить до формування аневризм 
(саркоїдозом, міокардитом). Біопсія міокарда 
з наступною електронною мікроскопією (озна-
ки аномальної гіпертрофії КМЦ з апоптозом і 
замісним фіброзом та кальцифікацією) остаточ-

но встановили діагноз ГКМП як причини анев-
ризми. Обґрунтуванням для прийняття рішення 
про пластику шлуночка були множинні ішемічні 
мозкові інсульти, оскільки аневризма була най-
більш імовірною причиною системних емболій. 
Пацієнтові призначили β-адреноблокатори для 
зменшення СШО. Через 3 роки після операції 
стан пацієнта стабільний, без синкопальних ста-
нів та негативних серцево-судинних або мозко-
вих подій.

Висновки

ГКМП із СШО може спричинювати неко-
ронарогенний некроз і фіброз верхівки та фор-
мування апікальної аневризми. Аневризма є 
потенційним джерелом системної емболії, жит-
тєво небезпечних аритмій та раптової смерті, 
чинником ризику формування систолічної дис-
функції та серцевої недостатності. Діагностика 
верхівкової аневризми та середньошлуноч-
кової форми ГКМП ґрунтується на методах 
візуалізації серця: ехокардіографії, МРВ, КТ. 
Для точної характеристики анатомічних осо-
бливостей ГКМП та фіброзу міокарда методом 
вибору є МРВ з контрастуванням гадолінієм. 
У сумнівних випадках вирішальне значення 
має періопераційна біопсія міокарда: виявлення 
аномально гіпертрофованих та ремодельованих 
КМЦ з ознаками disarray, гібернації, оглушен-
ня і кальцифікації, а також фіброзу інтерсти-
цію. Спостерігаються як вогнищеві, так і зливні 
некрози КМЦ і розриви міокарда між кальци-
фікованими та відносно збереженими КМЦ, що 
сприяє формуванню хронічної аневризми ЛШ. 
Вибір лікування вимагає індивідуального під-
ходу з урахуванням клініко-морфологічних та 
функціональних змін. 
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Гипертрофическая кардиомиопатия со среднежелудочковой обструкцией 
и апикальной аневризмой 

В статье описан случай диагностики и хирургического лечения апикальной аневризмы левого желудочка 
вследствие гипертрофической кардиомиопатии со среднежелудочковой обструкцией. Эхокардиография была 
методом диагностики аневризмы и среднежелудочковой обструкции, компьютерная томография позволила 
детализировать анатомические особенности аневризмы. При коронарографии не выявили обструктивно-
го поражения венечных артерий. Учитывая особенности клиники (множественные ишемические мозговые 
очаги), пациенту выполнили резекцию аневризмы и линейную пластику левого желудочка. Электронная 
микроскопия биоптата подтвердила диагноз гипертрофической кардиомиопатии как причины аневризмы.

Ключевые слова: апикальная аневризма, эхокардиография, гипертрофическая кардиомиопатия, сред-
нежелудочковая обструкция.
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Hypertrophic cardiomyopathy with mid-ventricular obstruction and apical aneurysm 

A case report of apical left ventricular aneurysm in patient with hypertrophic cardiomyopathy with mid-
ventricular obstruction (diagnosis and surgical treatment) is presented. We revealed apical aneurysm and mid-
ventricular obstruction during echocardiography and specified anatomical characteristics of aneurysm during 
computer tomography. There was no evidence of obstructive coronary artery disease during coronary angiography. 
Taking into consideration multiple cerebral infarcts, aneurysm resection and left ventricular plastics was performed. 
Electronic microscopy of myocardium confirmed the diagnosis of hypertrophic cardiomyopathy.

Key words: apical aneurysm, echocardiography, hypertrophic cardiomyopathy, mid-ventricular obstruction.


