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Цель: на основании данных эхокардиографии (ЭхоКГ) с допплеровскими режимами оценить наличие и особен-
ность диастолической дисфункции (ДДФ) левого желудочка (ЛЖ) при различных фенотипических вариантах гипер-
трофической кардиомиопатии (ГКМП). Материалы и методы: обследованы 305 больных с ГКМП в возрасте 18–88 
лет (средний возраст 60,6±11 лет, 189 (62%) мужчин, 116 (38%) женщин. Диагноз устанавливали на основании данных 
двухмерной ЭхоКГ при обнаружении гипертрофии миокарда ЛЖ при отсутствии любого другого патологического про-
цесса, ответственного за выраженность такой гипертрофии. Контрольную группу составили 50 практически здоровых 
человека, сравнимых по полу и возрасту. Оценивались выраженность, локализация и протяженность гипертрофии, 
параметры трансмитрального кровотока, размер и объём левого предсердия. В зависимости от преимущественной 
локализации гипертрофии все больные были распределены в 8 морфологических групп согласно рекомендациям по 
ГКМП МЗ РФ 2020 г. Проведены анализ и сравнение параметров диастолической функции в зависимости от фенотипа 
ГКМП. Результаты: 305 пациентов с ГКМП распределены в 8 типических групп. 128 больных — в I группу (гипертрофия 
базальной части межжелудочковой перегородки, МЖП), 45 — во II группу (гипертрофия всей МЖП, «нейтральная 
МЖП»), 50 — в III группу (гипертрофия МЖП «обратной кривизны»), 11 — в IV группу (комбинированная гипертрофия 
МЖП и других отделов ЛЖ или правого желудочка), 7 — в V группу (апикальная гипертрофия с или без вовлечения 
других сегментов ЛЖ), 11 — в VI группу (средне-желудочковая гипертрофия МЖП с гипертрофией свободной стенки 
ЛЖ), 12 — в VII группу (гипертрофия свободной стенки ЛЖ) и 41 — в VIII группу (симметричная или концентрическая 
гипертрофия ЛЖ). Среди всех пациентов ДДФ выявлена в 286 (93,8%) случаях. Наиболее часто регистрировалась ДДФ 
I типа (нарушение релаксации) — у 196 (64,3%) больных, II типа (псевдонормальный) — у 64 (21%) и III типа (рестрик-
тивный) — у 26 (8,5%). В группе контроля ДДФ I типа регистрировалась у 8 (16%) больных, II типа — у 6 (12%) и ни в 
одном случае III типа. При отмеченных вариациях в частоте выявления того или иного типа ДДФ в фенотипических 
группах, статистический анализ не выявил существенных различий. Заключение: нарушения диастолической функ-
ции обнаружены у подавляющего числа пациентов с ГКМП — в 93,8% случаев. Спектр ДДФ при этом заболевании 
широк, он включает все типы нарушения диастолической функции. У пациентов с ГКМП нарушение релаксации (ДДФ 
I типа) выявляется у 64,3% больных, псевдонормализация (II типа) — у 21% и рестриктивный тип (III типа) — у 8,5%. 
Анализ зависимости частоты регистрации отмеченных типов ДДФ от того или иного фенотипа гипертрофии не по-
казал существенных различий.
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трансмитральный кровоток.

Для цитирования: Тарадин Г.Г. Особенности диастолической дисфункции у пациентов с различными фенотипами гипертрофиче-
ской кардиомиопатии. Южно-Российский журнал терапевтической практики. 2025;6(3):24-33. DOI: 10.21886/2712-8156-2025-6-3-24-33.

Контактное лицо: Геннадий Геннадьевич Тарадин, taradin@inbox.ru.
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Objective: to evaluate the presence and characteristics of left ventricular (LV) diastolic dysfunction (DDА) in various 
phenotypic variants of hypertrophic cardiomyopathy (HCM) based on Doppler echocardiography (EchoCG). Materials and 
methods: a total of 305 patients with HCM aged 18-88 years (mean age 60.6±11 years) were examined, including 189 (62%) 
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men and 116 (38%) women. The diagnosis was established based on two-dimensional EchoCG data upon detection of LV 
myocardial hypertrophy in the absence of any other pathological process responsible for the severity of such hypertrophy. 
The control group consisted of 50 practically healthy individuals comparable in gender and age. The severity, localization and 
extent of hypertrophy, transmitral blood flow parameters, size and volume of the left atrium were assessed. Depending on 
the predominant localization of hypertrophy, all patients were divided into 8 morphological groups according to the recom-
mendations for HCM of the Ministry of Health of the Russian Federation 2020. An analysis and comparison of the parameters 
of diastolic function was carried out depending on the HCM phenotype. Results: 305 patients with HCM were divided into 
8 typical groups: 128 patients in group 1 (hypertrophy of the basal part of the interventricular septum, IVS), 45 — in group 
2 (hypertrophy of the entire IVS, “neutral septum”), 50 — in group 3 (IVS hypertrophy of “reverse curve”), 11 — in group 4 
(combined hypertrophy of the IVS and other parts of the left or right ventricle), 7 — in group 5 (apical hypertrophy with or 
without involvement of other LV segments), 11 — in group 6 (midventricular IVS hypertrophy with LV free wall hypertrophy), 
12 — in group 7 (LV free wall hypertrophy), and 41 — in group 8 (symmetrical or concentric LV hypertrophy). Among all 
patients, DDF was detected in 286 (93.8%) of cases. The most frequently recorded DDF type I (impaired relaxation) was in 
196 (64.3%) patients, type II (pseudonormalization) — in 64 (21%) and type III (restrictive type) — in 26 (8.5%). In the control 
group, DDF type I was recorded in 8 (16%) patients, type II — in 6 (12%) and type III in none of the cases. Despite the noted 
variations in the frequency of detection of one or another type of DDF in the phenotypic groups, statistical analysis did not 
reveal any significant differences. Conclusion: diastolic function disorders were detected in the overwhelming majority of 
patients with HCM: in 93.8% of cases. The spectrum of DDF in this disease is wide and includes all types of diastolic abnormali-
ties. In patients with HCM, impaired relaxation (DDF type I) is detected in 64.3% of patients, pseudonormalization (II) — in 
21% and restrictive type (III) — in 8.5%. Analysis of the dependence of the frequency of registration of the noted types of 
DDF depending on any hypertrophy phenotype did not show significant differences.
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Введение

Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) 
представляет собой наследуемое заболевание 
сердечной мышцы, характеризующееся выра-
женной гипертрофией преимущественно левого 
желудочка (ЛЖ) с отсутствием дилатации ка-
мер сердца и без признаков другой кардиальной 
патологии или системных заболеваний, ответ-
ственных за развитие гипертрофии1 [1–2].

Одним из основных патофизиологических 
механизмов ГКМП, лежащим в основе клиниче-
ских проявлений заболевания и развития сер-
дечной недостаточности (СН), является диа-
столическая дисфункция (ДДФ) ЛЖ, которая 
наблюдается у 80–90% пациентов [1, 3–5]. Па-
тогенез ДДФ при ГКМП — многофакторный, он 
включает изменения на молекулярном (мута-
ции генов белков саркомера, нарушение кальци-
евого обмена), тканевом (гипертрофия миокар-
да, разнонаправленность мышечных волокон, 
фиброз) и глобальном уровнях ЛЖ (изменение 
наполнения ЛЖ в фазу ранней диастолы, нару-
шение апикального скручивания и снижения 
присасывающего эффекта) [6, 7]. 

Нарушения диастолической функции на-
блюдаются, как правило, в доклинической ста-

1 Клинические рекомендации. Гипертрофическая кардио-
миопатия. Российское кардиологическое общество, Ассоци-
ация сердечно-сосудистых хирургов, Российское общество 
медицинских генетиков, 2025; 198 с. https://scardio.ru/
content/Guidelines/2025/KR_Hyper_cardiomiopatiya.pdf

дии, до развития выраженной гипертрофии ми-
окарда ЛЖ, и определение ДДФ играет важную 
роль в своевременной диагностике ГКМП у род-
ственников больных и у лиц с имеющимися па-
тогенными мутациями [8, 9]. При применении 
современных методов визуализации отмечено, 
что диастолические нарушения наблюдаются 
в сегментах миокарда нормальной толщины 
до наступления морфологического ремодели-
рования и систолической дисфункции [10, 11]. 
Состояние диастолической функции влияет на 
качество жизни пациентов, клинические про-
явления и прогноз заболевания: пациенты с 
нарушением диастолического наполнения ЛЖ 
подвержены более высокому риску неблаго-
приятного исхода даже при сохранной фракции 
выброса ЛЖ [11].

ГКМП проявляется различными сценариями 
клинического течения: от бессимптомной кар-
тины, одышки, боли в грудной клетке до аритмо-
генных событий и внезапной сердечной смерти 
[9]. При этом заболевании отмечен также широ-
кий спектр локализации и протяженности гипер-
трофии миокарда [3, 9]. Согласно рекомендациям 
российских экспертов по ГКМП, выделяют 8 ос-
новных морфологических фенотипов гипертро-
фии миокарда1 [12]. Однако в настоящее время 
отсутствуют данные о распространённости и осо-
бенностях ДДФ у больных ГКМП с разными фе-
нотипами гипертрофического ремоделирования.

Цель исследования — оценить наличие и 
особенности ДДФ ЛЖ у больных с различными 
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фенотипами ГКМП на основании данных двух-
мерной и допплеровской эхокардиографии 
(ЭхоКГ).

Материалы и методы

В исследование было включены 305 больных 
с ГКМП. В ретроспективный анализ вошли 88 
пациентов, под проспективным наблюдением 
находились 217 больных (189 (62%) мужчин, 
116 (38%) женщин) в возрасте 18–88 лет (сред-
ний возраст — 60,6±11 лет).

Контрольную группу составили 50 практи-
чески здоровых человека, сравнимых по полу и 
возрасту с больными ГКМП: 31 (62%) мужчина 
и 19 (38%) женщин, в возрасте 25–78 лет (сред-
ний возраст — 60,4±8,8 года). 

Всем больным выполняли ЭхоКГ на аппара-
те «Vivid-3 Pro» (General Electric, США) фазовым 
датчиком с частотой 3 МГц в положении больно-
го лёжа на левом боку при спокойном дыхании 
и на высоте выдоха согласно рекомендациям 
по трансторакальной ЭхоКГ American Society of 
Echocardiography 2019г. [13].

Диагноз «ГКМП» устанавливали на основа-
нии данных двухмерной ЭхоКГ при определении 

толщины одного или более сегментов ЛЖ ≥15 
мм при отсутствии любого другого патологи-
ческого процесса, ответственного за выражен-
ность такой гипертрофии1 [2, 12].

После диагностики ГКМП оценивались вы-
раженность, локализация и протяжённость ги-
пертрофии. В зависимости от локализации ги-
пертрофии больные распределялись на группы 
основных фенотипов, предложенных российски-
ми экспертами по ГКМП1 [12]: гипертрофия ба-
зальной части межжелудочковой перегородки 
(МЖП) (1 тип); гипертрофия всей МЖП («ней-
тральная МЖП») (2), гипертрофия МЖП «обрат-
ной кривизны» (3), комбинированная гипертро-
фия МЖП и других отделов ЛЖ или правого же-
лудочка (4), апикальная гипертрофия с или без 
вовлечения других сегментов ЛЖ (5), средне-
желудочковая гипертрофия МЖП наряду с ги-
пертрофией свободной стенки ЛЖ (6), гипер-
трофия свободной стенки ЛЖ (7) и симметрич-
ная (или концентрическая) гипертрофия ЛЖ (8) 
(рис. 1) [14].

Расчёт размеров, объёмов и массы миокарды 
отделов сердца (левого предсердия (ЛП), конеч-
но-диастолического и кончено-систолического 
объёмов, ударного объёма, фракции изгнания, 

Рисунок 1. Основные фенотипы ГКМП согласно морфологическому принципу классификации [12]. Отмечены 
следующие фенотипы: 1 — гипертрофия базальной части межжелудочковой перегородки (МЖП); 2 — гипертрофия 

всей МЖП («нейтральная МЖП»); 3 — гипертрофия МЖП «обратной кривизны»; 4 — комбинированная гипертрофия 
МЖП и других отделов ЛЖ или ПЖ; 5 — апикальная гипертрофия; 6 — средне-желудочковая гипертрофия МЖП 
наряду с гипертрофией свободной стенки ЛЖ; 7 — гипертрофия свободной стенки ЛЖ; 8 — симметричная (или 

концентрическая) гипертрофия ЛЖ; N — схематическое изображение сердца здорового человека.
Figure 1. The main phenotypes of HCM according to the morphological classification principle [3, 13]. The following phenotypes 

are noted: 1 — hypertrophy of the basal part of the interventricular septum (IVS); 2 — hypertrophy of the entire IVS (“neutral 
IVS”); 3 — hypertrophy of the IVS “reverse curvature”; 4 — combined hypertrophy of the IVS and other parts of the LV or RV; 5 — 

apical hypertrophy; 6 — midventricular hypertrophy of the IVS along with hypertrophy of the LV free wall; 7 — hypertrophy of 
the LV free wall; 8 — symmetrical (or concentric) hypertrophy of the LV; N — schematic representation of the heart of a healthy 

person.

1 2 3 4
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толщин передней стенки правого желудочка, 
МЖП, задней стенки ЛЖ, относительной тол-
щины стенки, массы миокарда и индекс массы 
миокарда ЛЖ) выполнялись согласно стандарт-
ным протоколам проведения трансторакальной 
ЭхоКГ [12, 15].

Для оценки диастолической функции ЛЖ 
использовали параметры трансмитрального 
кровотока, полученные по данным допплеро-
графического ЭхоКГ-исследования. Измеря-
ли пиковые скорости раннего (Е) и позднего 
(А) потоков, вычисляли их отношение (E/A), 
оценивали время замедления потока быстро-
го наполнения ЛЖ (deceleration time — DT) и 
время изоволюметрического расслабления 
ЛЖ (isovolumetric relaxation time — IVRT) от за-
крытия аортального до открытия митрально-
го клапана (МК). Нормальная диастолическая 
функция и типы ДДФ характеризовались следу-
ющим образом [16–19]: 

0 тип — отсутствие ДДФ (E/A = 0,75–1,5, IVRT 
= 70-90 мс, DT = 150–220 мс);

I тип — нарушение расслабления (Е/А <1, 
IVRT > 100 мс, DT >220 мс);

II тип — псевдонормальный (Е/А = 1–2, IVRT 
= 60-100 мс, DT = 150–220 мс);

III тип — рестриктивный (Е/А >2, IVRT <60 
мс, DT <150 мс).

Для подтверждения нарушения диастоличе-
ской функции ЛЖ также использовали показа-
тели тканевой допплерографии кольца МК (e’, 

a’, E/e’), дилатацию ЛП (переднезадний размер 
>40 мм, индекс объёма ≥34 мл/м2) и трикуспи-
дальной регургитации [16, 18].

Статистическая обработка результатов ис-
следований выполнена в лицензионном паке-
те Jamovi 2.3.21.0. Показатели оценивались на 
предмет соответствия нормальному распреде-
лению, для чего использовался критерий Ша-
пиро-Уилка. Данные представлены как среднее 
арифметическое и стандартное отклонение 
(М±SD) для показателей с нормальным распре-
делением, медиана с интерквартильным раз-
махом (Me (IQR)) для параметров с распреде-
лением, отличающимся от нормального. Кате-
гориальные переменные представлены в виде 
абсолютных чисел и процентов. При сравнении 
групп по качественному признаку применялся 
критерий хи-квадрат (χ²), для сравнения выбо-
рок по количественным признакам использо-
вали t-критерий Стьюдента или критерий Ман-
на-Уитни. Результаты, полученные при p <0,05, 
считались статистически значимыми.

Результаты

В исследовании приняли участие 305 пациен-
тов с ГКМП. Основные демографические и кли-
нические данные представлены в таблице 1.

В зависимости от локализации гипертрофии 
ЛЖ больные были распределены на следующие 
фенотипические группы: 128 (42,0%) пациентов 

Таблица / Table 1
Демографические и клинические данные больных 

Demographic and clinical data of patients

Параметр Всего Мужчины
n (%)

Женщины
n (%) Значение p

Всего больных 305 189 (62) 116 (38) р=0,99
Возрастные группы, годы:

18–29 8 (2,6) 6 (3,2)* 2 (1,7)* р=0,44
30–45 28 (9,2) 19 (10,1) 9 (7,8) р=0,50
46–60 109 (35,7) 73 (23,9) 36 (31) р=0,18
61–69 75 (24,6) 48 (15,7) 27 (23,3) р=0,68
≥70 85 (27,9) 44 (14,4) 41 (35,3) р=0,02

Жалобы:
Боль в грудной клетке 216 (70,8) 132 (69,8) 84 (72,4) р=0,63
Одышка 207 (67,9) 125 (66,1) 82 (70,7) р=0,51
Перебои в деятельности сердца 141 (46,2) 74 (39,2) 67 (57,8) р=0,002
Головокружение 119 (39) 64 (33,9) 55 (47,4) р=0,019
Слабость 232 (76,1) 135 (71,4) 97 (83,6) р=0,015
Обмороки 28 (9,2) 17 (9,0) 11 (9,5) р=0,88

Примечания: * — указаны проценты, рассчитанные от количества мужчин и женщин; курсивом выделены значения «р» как 
достоверные (р<0,05).
Notes: * — percentages calculated from the number of men and women; “p” values ​​are shown in italics as significant (p<0.05).



28 Южно-Российский журнал терапевтической практики
South Russian Journal of Therapeutic Practice

2025;6(3):24-33

ОРИГИНАЛЬНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯГ.Г. Тарадин
ОСОБЕННОСТИ ДИАСТОЛИЧЕСКОЙ ДИСФУНКЦИИ У ПАЦИЕНТОВ  
С РАЗЛИЧНЫМИ ФЕНОТИПАМИ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ

в I группе (гипертрофия базальной части МЖП); 
45 (14,8)  — во II (гипертрофия всей МЖП, 
«нейтральная МЖП»); 50 (16,4%) — в III груп-
пе (гипертрофия МЖП «обратной кривизны»); 
11 (3,6%) — в IV (комбинированная гипертро-
фия МЖП и других отделов ЛЖ); 7 (2,3%) — в V 
(апикальная гипертрофия); 11 (3,6%) — в VI 
(среднежелудочковая гипертрофия МЖП с ги-
пертрофией свободной стенки ЛЖ); 12 (3,9%) — 
в VII (гипертрофия свободной стенки ЛЖ) и 
41 (13,4%) — в VIII (концентрическая гипертро-
фия ЛЖ) (рис. 2).

Выполнена оценка параметров трансми-
трального кровотока и диастолической функ-
ции, а также сравнение этих значений среди лиц 
контроля и пациентов с ГКМП (табл. 2).

По сравнению с лицами контроля у пациен-
тов с ГКМП размер и индекс объёма ЛП были 
достоверно больше: 37,7±1,67 и 46,1±4,9 мм, 
25,6±2,32 и 38,3±11,2 мл/м2 соответственно. При 
анализе средних значений показателей транс-
митрального кровотока отмечено существен-
но более низкая скорость раннего кровотока 
у больных ГКМП (80,9±9,0 и 76,4±9,4 мс), хотя 

45
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41

Рисунок 2. Распределение пациентов с ГКМП по фенотипическим  
группам гипертрофии миокарда левого желудочка (ЛЖ). 

Figure 2. Distribution of HCM patients by phenotypic groups of left ventricular (LV) myocardial hypertrophy.
Примечание: МЖП — межжелудочковая перегородка; ГЛЖ — гипертрофия ЛЖ.

Note: IVS – interventricular septum; LVH – LV hypertrophy.

Таблица / Table 2

Параметр Контроль, n (%)
50 (100)

ГКМП, n (%)
305 (100) Значение р

Мужчины, n (%) 31 (62%) 189 (62%)
Возраст, диапазон лет (средний) 25-78 (60,4 ± 8,8) 18-88 (60,6 ± 11)
ЛП, мм, М±SD 37,7 ± 1,67 46,1 ± 4,9 р=0,00001
Индекс объема ЛП, мл/м2, М±SD 25,6 ± 2,32 38,3 ± 11,2 р=0,00001
Скорость раннего трансмитрального кровотока Е, мм/с 80,9 ± 9,0 76,4 ± 9,4 р=0,0012
Скорость позднего трансмитрального кровотока А, м/с 73,4 ± 7,8 75,7 ± 12,3 р=0,0797
Отношение Е/А 1,11 ± 0,1 1,04 ± 0,1 р=0,00001
Время изоволюмического расслабления (IVRT), мс 88 ± 8,2 96 ± 8,7 р=0,00001

Время замедления потока быстрого наполнения ЛЖ (DT), мс 206 ± 18,2 212 ± 22,2 р=0,0373

Диастолическая дисфункция всего, n (%) 14 (28) 286 (93,8) р=0,0018
I типа, n (%) 8 (16) 196 (64,3) р=0,0018
II типа, n (%) 6 (12) 64 (21,0) р=0,1407
III типа, n (%) 0 26 (8,5)

Примечания: ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия; ЛЖ — левый желудочек; М±SD — среднее значение и стандарт-
ное отклонение; ЛП — левое предсердие; курсивом выделены значения «р» как достоверные (р<0,05).

Notes: HCM – hypertrophic cardiomyopathy; LV – left ventricle; M±SD – mean and standard deviation; LA – left atrium; p-values ​​are 
italicized as significant (p<0.05).
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Таблица / Table 3
Сравнение эхокардиографических данных, включая параметры диастолической функции 

в разных фенотипических группах больных ГКМП

Comparison of echocardiographic data, including parameters of diastolic function in different 
phenotypic groups of patients with HCM

Параметры
Кон-

троль,
n (%)

Фенотипические группы пациентов с ГКМП, n=350 (100%) 

1 2 3 4 5 6 7 8

Количество 
пациентов, n 
(%)

50  
(100)

128  
(42)

45  
(14,8)

50 
(16,4%)

11  
(3,6%)

7  
(2,3)

11  
(3,6%)

12  
(3,9%)

41 
(13,4%)

ЛП, мм, М±SD 37,7± 
1,7

46,2± 
5,1*3

47,5± 
5,9*3,7

44,2 ±  
4,0*1,2,5,6

46,7± 
4,3

49,5± 
6,9*3

47,3± 
3,1*3,7

44,2± 
3,7*2,6

46,0± 
4,2

Индекс объ-
ема ЛП, мл/
м2, М±SD

25,6± 
2,3

37,2± 
4,6*2,5

38,8± 
4,7*1,3,5

36,1± 
3,8*2,5,8

37,6± 
4,2*5

42,5± 
4,4*1,2,3,4,6,7,8

37,9± 
4,7*5

36,1± 
4,1*5

37,8± 
4,2*3,5

Скорость ран-
него транс-
митрального 
кровотока Е, 
мм/с М±SD

80,9± 
9,0

76,1± 
8,9*4

79,4± 
11,5

74,1± 
10,0*4,6

82,1± 
8,1*1,3,7,8

75,4± 
9,1

80,2± 
8,3*3

75,2± 
6,5*4

75,4± 
8,2*4

Скорость 
позднего 
трансми-
трального 
кровотока А, 
м/с М±SD

73,4± 
7,8

75,4± 
11,2*6,7

79,7± 
14,4*5,7

74,1± 
13,7*6,7

76,8± 
10,5*7

69,8± 
8,7*2,6

84,5± 
12,9*1,3,5,7,8

67,8± 
6,5*1,2,3,4,6,8

74,8± 
13,8*6,7

Отношение 
Е/А М±SD

1,11± 
0,1

1,03± 
0,1*4,7

1,0± 
0,4

1,03± 
0,1*4

1,1± 
0,1*1,3,6,8

1,1± 
0,1*8

1,0± 
0,1*4,7

1,1± 
0,1*1,6,8

1,0± 
0,1*4,5,7

Время изово-
люмического 
расслабления 
(IVRT), мс 
М±SD

88,1± 
8,2

92,3± 
8,1*7,8

93,2± 
9,1*8

92,5± 
8,8*7,8

90,2± 
8,8*7,8

90,3± 
9,9

96,6± 
10,1

99,5± 
10,1*1,3,4

98,4± 
10,3*1,2,3,4

Время замед-
ления потока 
быстрого 
наполнения 
ЛЖ (DT), мс 
М±SD

206,4± 
18,2

208,2± 
19,3*8

210,2± 
18,6

209,3± 
19,7

206,9± 
19,3

205,3± 
17,6

204,2± 
16,7*6

206,3± 
18,7

216,6± 
21,5*1,6

ДДФ всего, n 
(%)

14  
(28)

121 
(94,5)

41  
(91,1)

48  
(96)

9  
(81,2)

7  
(100)

9  
(81,2)

11  
(91,7)

40  
(97,6)

ДДФ I 
типа, n (%)

8  
(16)

80  
(62,5)

32  
(71,1)

30  
(60)

7  
(63,6)

5  
(71,4)

7  
(63,6)

9  
(75)

26  
(63,4)

ДДФ II 
типа, n (%)

6  
(12)

31  
(24,2)

6  
(13,3)

12  
(24)

1  
(9,1)

1  
(14,3)

2  
(18)

2  
(16,7)

9  
(22,0)

ДДФ III 
типа, n (%) 0 10  

(7,8)
3  

(6,7)
6  

(12)
1  

(9,1)
1  

(14,3) 0 0 5  
(12,2)

Примечания: ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия; ЛЖ — левый желудочек; М±SD — среднее значение и стандарт-
ное отклонение; ЛП — левое предсердие; ДДФ — диастолическая дисфункция; характеристика гипертрофии в фенотипи-
ческих группах 1-8 указана в легенде рисунка 1; * — отмечено статистически значимое различие (p<0,05) между группами, 
номера которых приведены в верхнем регистре.

Notes: HCM — hypertrophic cardiomyopathy; LV — left ventricle; M±SD — mean and standard deviation; LA — left atrium; DDF — 
diastolic dysfunction; hypertrophy characteristics in phenotypic groups 1–8 are given in the legend to Figure 1; * — statistically signif-
icant difference (p<0.05) between groups, numbers of which are given in upper case, is noted.
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скорость позднего трансмитрального кровото-
ка не отличалась. У пациентов с ГКМП отмече-
но более высокие временные показатели IVRT 
и замедления потока быстрого наполнения ЛЖ: 
96±8,7 и 88±8,2 мс, а также 212±22,2 и 206±18,2 
мс соответственно (р<0,05). Если у лиц контро-
ля нарушения диастолической функции выяв-
лены у 14 (28%) человек, то среди пациентов 
с ГКМП ДДФ отмечена у подавляющего числа 
больных — в 286 (93,8%) случаев. При анализе 
частоты регистрации типов ДДФ в группе кон-
троля ДДФ I типа регистрировалась у 8 (16%) 
больных, II типа — у 6 (12%) и ни в одном случае 
III типа. Среди больных ГКМП наиболее часто 
выявлялась ДДФ I типа — 196 (64,3%), II типа — 
64 (21,0%) и III типа — 26 (8,5%).

На основании ЭхоКГ-данных пациентов с раз-
личными фенотипами гипертрофии миокарда 
был выполнен сравнительный анализ диастоли-
ческой функции ЛЖ (табл. 3). Средние показате-
ли размера и объёма ЛП были максимальными 
(49,5±6,9 мм и 42,5±4,4 мл/м2) в V фенотипиче-
ской группе, а минимальными — в III и VII груп-
пах (44,2±4,0 мм и 36,1±3,8 мл/м2, 44,2±3,7 мм и 
36,1±4,1 мл/м2 соответственно). Объём ЛП в V 
группе был существенно больше, чем таковой во 
всех других фенотипических группах.

При сравнительном анализе скоростей транс-
митрального кровотока выявлено, что макси-
мальные показатели скорости раннего диасто-
лического наполнения (пик Е) были в IV и VI 
группах (82,1±8,1 и 80,2±8,3 м/с соответствен-
но), причем в IV группе достоверность различий 
отмечена в сравнении с показателями I, III, VII и 
VIII групп (р=0,02, р=0,0063, р=0,036, р=0,0187 
соответственно). При сравнении скоростей 
позднего диастолического наполнения (пик А) 
отмечены их максимальные значения в VI и II 
группах (84,5±12,9 и 79,7±14,4 м/с), а минималь-
ные — в VII и V группах (67,8±6,5 и 69,8±8,7 м/с 
соответственно). При этом показатели скорости 
позднего кровотока в VI группе существенно 
превышали аналогичные I, III, V, VII и VIII групп. 
Отмечено значимое различие при сравнении 
скорости пика А II группы по отношению к V и 
VII группам. Соотношение скоростей раннего и 
позднего трансмитрального кровотока варьиро-
валось от 1,0±0,1 до 1,1±0,1. При изучении отли-
чий соотношения Е/А отмечено статистически 
значимое более высокие значения в IV группе 
по сравнению с аналогичными показателями I, 
III, VI и VIII групп (р=0,0275, р=0,0398, р=0,0294 и 
р=0,0049 соответственно). Минимальные значе-
ния соотношения Е/А выявлены в VI фенотипи-
ческой группе и были существенно ниже показа-
телей в IV и VII группах.

При анализе IVRT обнаружены его макси-
мальные значения в VII и VIII группах (99,5±10,1 

и 98,4±10,3 мс соответственно) и минималь-
ные в IV и V (90,2±8,8 и 90,3±9,9 мс соответ-
ственно). Статистически значимые различия 
выявлены при сравнении показателей IVRT VII 
группы с данными I, III и IV групп (р=0,0178, 
р=0,031, р=0,0281 соответственно) и показате-
лей VIII группы со значениями I, II, III и IV групп 
(р=0,0007, р=0,0155, р=0,0142 и р=0,0106 соот-
ветственно).

Максимальные показатели времени замед-
ления кровотока быстрого наполнения (DT) от-
мечены у пациентов VIII и II группы (216,6±21,5 
и 210,2±18,6 мс соответственно), а минималь-
ные — в VI и V группах (205,3±17,6 и 204,2±16,7 
мс соответственно). Статистические разли-
чия выявлены при сравнении показателей DT 
VIII группы с данными I и VI групп (р=0,027 и 
р=0,0457 соответственно).

Как в целом для пациентов с ГКМП, так и во 
всех фенотипических группах отмечена высокая 
частота ДДФ ЛЖ, которая регистрировалась у 
81,2–100% больных. Наиболее часто ДДФ вы-
являлась в V группе: у всех 7 (100%) пациентов, 
а также в VIII (у 40 из 41, 97,6%) и III (у 48 из 50, 
96%). Наиболее низкая частота ДДФ отмечена в 
IV и VI группах: у 9 из 11 больных (81,2%).

При анализе типов ДДФ выявлено, что наи-
более часто регистрировался I тип (нарушение 
расслабления) — в 60–75% случаев. При этом 
наиболее часто отмечался I тип ДДФ в VII группе 
(у 9 из 11 пациентов, 75%), а реже всего — в III 
группе (у 30 из 50, 60%). Вторым по распростра-
нённости типом ДДФ в фенотипических груп-
пах был II-ой — псевдонормальный, — который 
отмечался в 9,1–24,2% случаев. Самая высокая 
частота ДДФ II типа выявлена в I группе (у 31 из 
128 пациентов, 24,2%), наиболее низкая — в IV 
(у 1 из 11, 9,1%). При сравнении распространён-
ности ДДФ III-го типа (рестриктивный) отмече-
но, что этот тип наиболее часто регистрировал-
ся в V группе (у 1 из пациентов, 14,3%) и ни разу 
в VI и VII группах (из 11 и 12 пациентов соответ-
ственно). Статистический анализ зависимости 
частоты регистрации различных типов ДДФ от 
того или иного фенотипа не показал существен-
ного преобладания типа в группах. Все имеющи-
еся различия не продемонстрировали статисти-
чески значимых значений (табл. 3).

Обсуждение

ГКМП — генетически обусловленное заболе-
вание миокарда, характеризующееся различны-
ми вариантами гипертрофии, миокардиальным 
фиброзом, высоким риском жизнеугрожающих 
аритмий и внезапной сердечной смерти [2]. Если 
систолическая функция у больных ГКМП долгое 
время остаётся нормальной или даже усилен-
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ной, то диастолические нарушения , обусловли-
вающие клинические проявления заболевания, 
выявляются у большинства пациентов [11, 20]. 
Наличие ДДФ ассоциируется с неблагоприят-
ным прогнозом у пациентов с необструктивной 
формой ГКМП и после выполнения процедур по 
септальной редукции у больных с обструктив-
ной формой [21].

Выполнены многочисленные исследования, 
посвящённые изучению особенностей диасто-
лической функции при ГКМП с применением 
как инвазивных, так и неинвазивных методов, 
включая ЭхоКГ и магнитно-резонансную томо-
графию [22]. При применении современных ме-
тодов визуализации отмечено, что диастоличе-
ские нарушения наблюдаются в сегментах ми-
окарда нормальной толщины до наступления 
морфологического ремоделирования и систоли-
ческой дисфункции [10, 11, 20–22].

В нашем исследовании при обследовании 305 
пациентов с ГКМП с применением ЭхоКГ при-
знаки ДДФ обнаружены у подавляющего числа 
больных — в 286 (93,8%) случаев, что согласу-
ется с ранее опубликованными данными других 
исследователей [23, 24]. При изучении особен-
ностей ДДФ в зависимости от её типов выявле-
но, что наиболее часто регистрировалась ДДФ I 
типа — у 196 (64,3%) больных, затем II типа — у 
64 (21%) и III типа — у 26 (8,5%). При изучении 
особенностей диастолической функции ЛЖ у 97 
пациентов с необструктивной формой ГКМП Д.В. 
Богданов обнаружил ДДФ у 80 (83%) больных. 
При этом I тип ДДФ выявлен у 48%, II — у 32% и 
III — у 2% [23]. 

При оценке диастолической функции у на-
ших пациентов мы использовали в основном 
допплеровский режим, представляющий собой 
чувствительный метод оценки диастолической 
функции, но на его результаты оказывают вли-
яние такие факторы, как частота сердечных 
сокращений, возраст пациентов и условия на-
грузки [19]. Необходимо отметить, что параме-
тры трансмитрального кровотока (пик Е, Е/А-
соотношение и DT) плохо коррелируют с конеч-
но-диастолическим давлением ЛЖ у пациентов 
с ГКМП [11, 25, 26]. Показано, что соотношение 
E∕e’ с использованием тканевой допплер-ЭхоКГ 
предоставляет более точную оценку конечно-
диастолического давления ЛЖ при этой пато-
логии. При исследовании диастолической функ-
ции рекомендуется комплексный подход с из-
учением показателей трансмитрального кро-
вотока, тканевой допплерографии кольца МК, 
скоростей кровотока в легочных венах, объёма и 
размера ЛП, максимальной скорости трикуспи-
дальной регургитации [11, 26]. При выполнении 
исследования у нас не было технической воз-
можности выполнить всестороннюю оценку ди-

астолической функции у всех пациентов с ГКМП, 
включая параметров тканевой допплерографии, 
скоростей кровотока в лёгочных венах, что воз-
можно повлияло на результаты оценки распро-
страненности и выраженности ДДФ.

Таким образом, оценка диастолической функ-
ции при ГКМП вызывает определённые слож-
ности. Кроме того, исследователи отмечают не-
достаток данных, подтверждающих надежность 
различных диастолических индексов при этом 
заболевании [27]. Морфологические проявле-
ния ГКМП чрезвычайно вариабельны, даже при 
наличии одной и той же мутации. У различных 
пациентов отмечается широкая вариация степе-
ни и расположения гипертрофии миокарда, раз-
нонаправленности миоцитов (феномен “myocar-
dial disarray”), степени фиброза, а также разме-
ров и функции ЛП [6, 27]. У большинства паци-
ентов на изменения допплеровских показателей 
влияют как нарушения релаксации, так и диа-
столической комплаентности, что затрудняет их 
интерпретацию [27].

В литературе имеется ограниченное коли-
чество сообщений об особенностях диастоли-
ческой функции у больных ГКМП в зависимо-
сти от фенотипических вариантов. В частности, 
R. Aslannif et al. [24] при изучении диастоличе-
ской функции при применении ЭхоКГ у 50 паци-
ентов с апикальной ГКМП обнаружили ДДФ у 37 
(74%) из них, при этом ДДФ I типа обнаружена в 
42% случаев, II типа — в 22% и III типа — в 10%. 
Таким образом, наиболее частым типом ДДФ у 
больных ГКМП с апикальным фенотипом явля-
ется 1-ый тип (нарушение расслабления). 

В контексте темы нашего исследования осо-
бый интерес представляют результаты работы G. 
Finocchiaro et al. [29], посвящённой особенностям 
диастолической функции у пациентов с ГКМП с 
различными морфологическими фенотипами. 
Все 383 пациента с нормальной систолической 
функцией были распределены в 5 фенотипиче-
ских групп: «обратной кривизны» (n=218, 57%), 
сигмоидного типа (гипертрофия базальной ча-
сти МЖП, n=27, 7%), симметричной гипертрофии 
(n=69, 18%), апикальной гипертрофии (n=16, 4%) 
и неопределённой гипертрофии или «нейтраль-
ной» гипертрофии МЖП (n=53, 14%). Результаты 
исследования показали, что особенности ДДФ у 
пациентов с ГКМП с различными морфологиче-
скими фенотипами были сравнимыми без чёт-
кого преобладания типов ДДФ в зависимости от 
фенотипа гипертрофии [28]. 

Сравнимые результаты получены и в нашем 
исследовании. Наиболее часто регистрировался 
I тип ДДФ, реже — II, редко — рестриктивный 
тип. При этом различия по частоте того или ино-
го типа ДДФ в зависимости от фенотипа гипер-
трофии были не существенными.
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Выводы

При применении допплер-ЭхоКГ частота 
ДДФ у больных ГКМП составляет 93,8%. Наи-
более распространённым вариантом ДДФ яв-
ляется I тип (нарушение расслабления), ко-
торый регистрировался у 64,3% пациентов, II 
тип (псевдонормальный) — у 21% и III тип (ре-
стриктивный) — у 8,5%. При сравнительном 
изучении особенностей диастолической функ-
ции, которое включало размер и объём ЛП, ско-
рости раннего и позднего трансмитрального 
кровотока, время изоволюмического рассла-
бления и время замедления потока быстрого 
наполнения, при некоторых различиях этих па-

раметров, не отмечено существенных различий 
в характеристике типов ДДФ среди пациентов 
различных фенотипических групп. Представ-
ляет интерес изучение дополнительных па-
раметров, характеризующих диастолическую 
функцию ЛЖ, включая показатели тканевой 
допплерографии кольца МК, скоростей крово-
тока в легочных венах и максимальной скоро-
сти трикуспидальной регургитации, у пациен-
тов с ГКМП.
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