
2010, том 13, № 2 ТАВРИЧЕСКИЙ  МЕДИКО-БИОЛОГИЧЕСКИЙ  ВЕСТНИК  
 

 - 6 - 

цитокинов и смертность в эксперементальных моделях 
на животных.  

Антиаритмические средства назначаются по стро-
гим показаниям, поскольку большинство из них имеет 
отрицательный инотропный эффект. По показаниям 
проводится трансвенозная кардиостимуляция, имплан-
тация искусственного водителя ритма. 

Несмотря на широкое применение нестероидных 
противовоспалительных препаратов в практике, их эф-
фективность при миокардите не доказана. Более того, 
имеются данные о способности салицилатов, индоме-
тацина и ибупрофена увеличивать репликацию вирусов 
в миокарде, тяжесть его воспалительного повреждения 
и летальность у мышей с Коксаки В - вирусным миока-
рдитом при их назначении в первые 2 недели от начала 
заболевания (Rezkalla S. и соавт., 1986 и др.) Глюкокор-
тикостероиды (преднизолон), в целом, целесообразно 
назначать при тяжелой форме миокардита, сопровож-
дающейся выраженной сердечной недостаточностью 
или тяжелыми нарушениями ритма сердца, при сопутс-
твующем выпоте в перикард, при аллергической или 
аутоиммунной природе миокардита.  

Прогноз миокардита вариабельный и зависит от возра-
ста ребенка, этиологического фактора, состояния иммун-
ной системы. Возможные исходы миокардита: внезапная 
смерть, нарушения ритма и проводимости, сердечная не-
достаточность, тромбоэмболии, кардиосклероз, дилатаци-
онная кардиомиопатия, выздоровление.  Большинство 
пациентов с легким течением заболевания выздоравлива-
ют без резидуальной дисфункции сердца. Bernstein D. 
(Nelson Textbook of Pediatrics, 2007) указывает на спон-
танное разрешение заболевания в 10-50% пациентов. Бе-
лозеров Ю.М. (2004) указывает, что при традиционном 
лечении миокардита ежегодная смертность составляет 
20%, четырехлетняя смертность достигает 56% у пациен-
тов с застойной сердечной недостаточностью и фракцией 
выброса менее 45%. При Коксаки В – миокардите частота 
смерти у новорожденных 75%, у детей старшего возраста 
10-15%. При гигантоклеточном миокардите ежегодная 
смертность достигает 80%. В целом, полное восстановле-
ние желудочковой функции после вирусного миокардита 
наблюдается у 50% пациентов.  У некоторых детей разви-
вается хронический миокардит и/или дилятационная кар-
диомиопатия. В ряде случаев показано кардиохирургиче-
ское вмешательство (трансплантация сердца, уменьшение 
левожелудочкового объема - операция Battista).  

После перенесенного миокардита ребенок находит-
ся под наблюдением педиатра, детского кардиоревма-
толога: в течение 4 месяцев после выписки из стацио-
нара осматривается 1 раз в месяц, затем на протяжение 
года - 1 раз в квартал, после этого - 1 раз в 6 месяцев, 
по показаниям чаще, при каждом осмотре проводится 
ЭКГ. ЭхоКГ проводится 1 раз в год. Важны санация 
хронических очагов инфекции, соблюдение режима дня 
и отдыха, рациональное питание. 
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РЕЗЮМЕ  

В роботі проаналізовано досвід лікування гіпертрофічної кардіоміопатії із застосуванням медикаментозної терапії, двокамерної 
електрокардіостимуляції, хірургії та алкогольної абляціії згідно із розробленою нами концепцією стадійності розвитку обстру-
кції вихідного тракту лівого шлуночка. Отримані результати свідчать, що всі методи є ефективними в лікуванні гіпертрофічної 
кардіоміопатії. Ефективність кожного із методів залежить від стадії захворювання, а також від виразності електрофізіологічних 
порушень та локалізації гіпертрофії.  

Ключові слова: гіпертрофічна кардіоміопатія, алкогольна абляція, двокамерна електрокардіостимуляція, міотомія\міектомія 
 

SUMMARY 

Experience of treatment for hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is analyzed with the use of medical therapy, dual chamber pacing, sur-
gery and alcoholic ablation in accordance with our conception of staging approach of the left ventricle outflow tract obstruction devel-
opment. Our results testify that all applied methods are effective in the treatment of HOCM. Efficiency each of methods depends on the 
stage of disease, and also from expression of electrophysiological disorders and localization of hypertrophy.  

Key words: hypertrophic cardiomyopathy, dual chamber pacing, alcoholic ablation, муоtomy\myectomy 
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 Гіпертрофічна кардіоміопатія (ГКМП) – генетично 
детерміноване первинне захворювання міокарда, що 
характеризується його гіпертрофією, діастолічним варі-
антом серцевої недостатності та високим ризиком рап-
тової смерті . Сучасним лікарям ГКМП стала відомою 
тільки на початку 60-х років ХХ століття. Ідея 
функціональної обструкції ВТ ЛШ при ГКМП та її 
перший клінічний опис належать хірургу з Великобри-
танії R.C. Brock [1,8]. 

Для ГКМП притаманна аутосомально-домінантна 
генетична трансмісія. Наслідування по аутосомно-
домінантному типу означає, що хвороба і мутантний 
ген з’являється приблизно у 50% членів кожного на-
ступного покоління і, таким чином, ймовірність того, 
що хворий родич передає ненормальний ген дитині ста-
тистично дорівнює 1 чи 2 [9]. 

Відповідно до рекомендацій ВООЗ розрізняють об-
структивну (з систолічним градієнтом тиску (СГТ) на 
вихідному тракті (ВТ) лівого шлуночка (ЛШ) і необ-
структивну (без СГТ на ВТ ЛШ) форми захворювання 
[6]. 

Обструкція вихідного тракту лівого шлуночка спо-
стерігається у 25% пацієнтів ГКМП у стані спокою і ще 
у 35% хворих — при проведенні різних провокаційних 
проб. Механізм виникнення обструкції при ГКМП за-
лишається предметом дебатів [2,3]. Наразі встановлено, 
що крім анатомічного компоненту (асиметрична гіпер-
трофія міжшлуночкової перетинки (МШП), обструкція 
обумовлена систолічною апроксимацією передньої сту-
лки митрального клапана (функціональний компонент 
обструкції) до гіпертрофованої базальної частини 
МШП. [1,7] Для ГКМП характерним є прогресуючий 
клінічний перебіг, але механізми розвитку захворюван-
ня залишаються не вивченими до кінця.  

Сутність ГКМП як медичної проблеми полягає в 
тому, що це первинне захворювання міокарду вражає 
пацієнтів різних вікових груп та пов’язане з високим 
ризиком раптової смерті. Відомо, що 50-60% хворих 
ГКМП помирають раптово. Рівень раптової смерті 
вищий у дитячій популяції, ніж у дорослій. Щорічно 
помирають раптово 1,5-3% дорослих пацієнтів і 4-6% 
пацієнтів дитячого віку [9]. Велика поширеність 
ГКМП, особливо у осіб молодого віку, а також висо-
кий ризик раптової смерті обумовлюють актуальність 
ранньої діагностики, пошуку адекватних методів оп-
тимального лікування та профілактики ускладнень цієї 
недуги.  

Незважаючи на те, що минуло понад сорок років з 
моменту першого опису характерних патоморфологіч-
них та клінічних проявів захворювання, до цього часу 
існують різні думки відносно причин та перебігу цієї 
недуги , а тактика лікування кожного конкретного хво-
рого ГКМП надалі залишається відкритою проблемою 
на теренах світової медицини [8] . 

Терапія ГКМП має на меті дві незалежні стратегії: 
перша — скерована на покращення якості життя паціє-
нтів (зменшення клінічних симптомів, збільшення то-
лерантності до фізичного навантаження) та на попере-
дження прогресування захворювання, а друга — на по-
кращення прогнозу (зниження ризику раптової смерті) 
[4,5]. 

Генетична гетерогенність, різноманітність клінічних 
проявів ГКМП роблять неможливим визначення точно-
го алгоритму лікування цієї хвороби і часто вимагають 
індивідуалізованої терапії. Адекватне патогенетичне 
обґрунтування ефективності сучасних стратегій ліку-
вання хворих ГКМП повинно посприяти не лише по-
кращенню якості їхнього життя, але й можливості зни-
ження частоти ускладнень природного перебігу хворо-
би. 

Таким чином, на цей час існують наступні основні 
проблемні і суперечливі питання щодо ГКМП: 

1. Відсутній єдиний погляд на ГКМП як на стадійне 
захворювання. 

2. Нема єдиної думки щодо формування обструкції 
ВТЛШ. 

3. Відсутнє комплексне патогенетичне обґрунтуван-
ня ефективності медикаментозної терапії, постійної 
двокамерної електрокардіостимуляції (ЕКС), алкоголь-
ної абляції і хірургічних методів лікування хворих з 
ГКМП. 

Мета: обґрунтувати та оцінити можливості медика-
ментозної терапії, двокамерної електрокардіостимуля-
ції, алкогольної абляції і хірургічних методів в лікуван-
ні хворих з ГКМП. 

МАТЕРІАЛИ ТА МЕТОДИ  

З 1990 року нами було обстежено 185 паціентів із ГКМП. З них 122 
(61,5%) чоловіків та 63 (39,5%) жінок. Середній вік пацієнтів склав 
31,8±3,1 років (від 3 місяців до 69 років). У всіх паціентів, крім зага-
льноклінічних методів обстеження, застосовувались такі інструмен-
тальні методи дослідження як електрокардіографія, фонокардіогра-
фія, сфігмокардіографія, комплексне ультразвукове дослідження 
серця, коронаровентрикулографія, проба із тимчасовою двокамер-
ною, передсердно-шлуночковою ЕКС. Комплексна ехокардіографія 
(ЕхоКГ) включала одномірную і двомірну ЕхоКГ, кольорове доплері-
вске картування та імпульсну доплер-ЕхоКГ.  
Проба з тимчасовою двокамерною ЕКС виконувалася з одночас-

ним прямим вимірюванням тисків у лівому шлуночку та аорті (Ао). 
Під час проби вимірювали градієнт тиску між ЛШ та Ао на різних 
інтервалах атріо-вентрикулярної затримки двокамерного ЕКС. Проба 
вважалася позитивною, якщо досягали зниження систолічного граді-
єнта тиску на ВТ ЛШ не менше, як на 50% від вихідної величини. 
Першу групу склали 103 пацієнти з ГКМП, які отримували меди-

каментозне лікування (β - блокатори, блокатори кальцієвих каналів, 
інгібітори АПФ). Середній вік пацієнтів цієї групи склав 48,9±11,3 
років. Систолічний градієнт тиску на ВТ ЛШ склав 18,2 ± 3,4 мм. рт. 
ст.  
Друга група - 53 пацієнти з позитивною пробою на тимчасову дво-

камерну ЕКС, яким ми імплантували постійні двокамерні штучні 
водії ритму серця. Середній вік пацієнтів цієї групи склав 38,9±13,7 
років (від 7 до 63 років). Систолічний градієнт тиску на ВТ ЛШ склав 
66,7 ± 9,6 мм. рт. ст.  
Третю групу склали 4 пацієнти (середній вік пацієнтів - 31,7±3,2 

років, від 34 до 56 років), яким була виконана транскатетерна алкого-
льна абляція септальних гілок передньої міжшлуночкової артерії. 
Систолічний градієнт тиску на ВТ ЛШ склав 98,5±7,9 мм. рт. ст. 
До четвертої групи увійшли 25 пацієнтів (середній вік пацієнтів - 

50,7±13, 7 років, від 6 до 63 років), яким було виконано хірургічне 
втручання в умовах штучного кровообігу. Нами були застосовані 
наступні варіанти доступів для виконання міотомії\міектомії: череза-
ортальний (9 пацієнтів), доступ через правий шлуночок (7 пацієнтів), 
комбінований черезаортальний та через правий шлуночок (9 пацієн-
тів). Доопераційний систолічний градієнт тиску на ВТ ЛШ в цій групі 
був в середньому 113,3 ± 14,9 мм. рт. ст.  
З метою максимально ефективного підходу до лікування нами була 

розроблена і впроваджена робоча класифікація ГКМП (8): 
Необструктивна форма 
- Доклінічна стадія – відсутні СГТ на вихідному тракті лівого шлу-

ночка та митральна недостатність. Електрофізіологічні зміни відсут-
ні.  

 Метод лікування- медикаментозна терапія. 
- II стадія – СГТ<30 мм.рт.ст. в стані спокою та може перевищува-

ти 30 мм. рт.ст. при провокаційних пробах та при фізичних наванта-
женнях. Початкові електрофізіологічні зміни - верхівка лівого шлу-
ночка та міжшлунокова перегородка збуджуються одночасно або 
фіксується незначна (0-5 мс) затримка збудження верхівки відносно 
вихідного тракту лівого шлуночка. Мінімальна митральна недостат-
ність. Лабільні первинні клінічні та гемодинамічні прояви.  
Методи лікування-медикаментозна терапія та двокамерна електро-

кардіостимуляція. 
Обструктивна форма 
- III стадія – СГТ>30 мм.рт.ст. у стані спокою, помірна митральна 

недостатність зі стійкими первинними клінічними проявами. Елект-
рофізіологічно фіксується затримка збудження верхівки ЛШ відносно 
вихідного тракту більше ніж на 10 мс.  
Методи лікування- медикаментозна терапія та двокамерна елект-

рокардіостимуляція або алкогольна абляція.  
- IV стадія – СГТ>50 мм.рт.ст., виражена митральна недостатність 

зі стійкими первинними і вторинними клінічними і гемодинамічними 
проявами, прогресуванням серцевої недостатності. Електрофізіологі-
чно фіксується затримка збудження верхівки ЛШ відносно вихідного 
тракту від 10 до 40 мс. 
Методи лікування- оперативне втручання (міотомія\міектомія, про-

тезування митрального клапана , комбіновані операції).  
Таким чином, ми розглядаємо ГКМП як стадійне захворювання. В 

залежності від стадіїї хвороби нами були застосовані всі існуючи на 
теперішній час в світі методи лікування. 
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РЕЗУЛЬТАТИ ТА ОБГОВОРЕННЯ 

Медикаментозна терапія призводила до зменшення 
таких клінічних проявів обструкції ВТ ЛШ, як задуха, 
болі в області серця, запаморочення, слабкість. СГТ на 
ВТ ЛШ зменшився в середньому до 11,3±1,2 мм рт. ст. 

Двокамерна ЕКС із оптимальною атріо-
вентрикулярною затримкою призводила до зменшення 
систолічного градієнта тиску на ВТ ЛШ в середньому 
до 17,6±11,8 мм рт. ст. та до зменшення регургітації на 
митральному клапані у 49 із 53 хворих, яким була за-
стосована двокамерна ЕКС. У 4 хворих, у яких обстру-
кція ВТ ЛШ поєднувалась із мезовентрикулярною об-
струкцією, двокамерна ЕКС виявилась недостатньо 
ефективною. Цим хворим було застосовано алкогольну 
абляцію та оперативні методи лікування, які дозволили 
досягти ефективного зниження СГТ на ВТ ЛШ.  

Застосована нова методика алкогольної абляції до-
зволила знизити СГТ у пацієнтів даної групи на ВТ ЛШ 
з 77, 3± 4,3 мм. рт. ст. до 35,2 ±5,5 мм. рт. ст., мітральна 
недостатність не збільшилась і складала від (+) до +(+). 
У всіх пацієнтів після процедури спостерігався позити-
вний тропоніновий тест. Загрожуючих життю усклад-
нень в післяопераційному періоді не спостерігалось, 
показань для повторного втручання (і міектомії в тому 
числі) при подальшому спостереженні не було. 

Хірургічні методи лікування дозволили знизити 
СГТ у пацієнтів даної групи на ВТ ЛШ з 113,3 ± 14,9 
мм. рт. ст. до 17,3 ± 10,2 мм. рт. ст., митральна недоста-
тність після втручання складала від +до (+). 

Порівняння ефективності різних методів лікування 
представлені в таблиці 1  

 
Таблиця 1 

 
Досвід лікування ГКМП 

 
Всього (n = 185) 

Медикаме-
нтозна 
терапія 

DDD 
ЕКС 

Алкогольна 
абляція Хірургія Лікувальні 

методи 
СГТ 

n = 103 n = 53 n = 4 n = 25 

СГТ до ліку-
вання 18,2 ± 3,4 84,1 ± 15,2 98,5 ± 7,9 113,3 ± 14,9 

СГТ після 
лікування 11,3 ± 1,2 17,6 ± 11,8 31,4 ± 4,3 17,3 ± 10,2 

 
Примітка: СГТ – систолічний градієнт тиску на вихідному тракті 

лівого шлуночка, DDD ЕКС- двокамерна електрокардіостимуляція 
 
Отже, отримані нами результати підтверджують іс-

нуючу в світовій літературі думку про те, що хірургічне 
лікування залишається резервом для пацієнтів із об-
структивною формою ГКМП. Це група пацієнтів, у 
яких систолічний градієнт на вихідному тракті лівого 
шлуночка сягає більше 50 мм. рт. ст., які не толерантні 
до режимів медикаментозної терапії, а також для паціє-
нтів, у котрих зберігається симптоматика захворюван-
ня, не зважаючи на оптимальну медикаментозну тера-
пію. Операція Морроу з модифікаціями також є опера-
цією вибору для хворих, які мають поєднану патологію 
серця, що потребує операції (ішемічна хвороба серця, 
виражена митральна недостатність).  

У випадках, коли обструкція ВТ ЛШ поєднується із 
мезовентрикулярною обструкцією та коли спостерігається 
систолічна облітерація порожнини ЛШ, техніка оператив-
ного лікуванння вимагає подальшого удосконалення. 

Про правильність нашого погляду на ГКМП як на 
стадійний процес свідчить той факт, що у частини паці-
єнтів у групі медикаментозної терапії та двокамерної 
електрокардіостимуляції на певному етапі розвитку 

хвороби ці методи виявлялися вже малоефективними. 
Ці пацієнти перейшли в групи, де їм було виконано 
алкогольну абляцію або міектомію з подальшим пози-
тивним ефектом. Тобто, група пацієнтів переходить з 
однієї стадії захворювання до іншої з огляду на прогре-
сування електрофізіологічних змін, виразності гіпер-
трофії та неефективність попереднього лікування, що 
обумовлено розвитком хвороби . 

 На жаль, з огляду на генетичну гетерогенність 
ГКМП, всі методи лікування цього захворювання є па-
ліативними. Тому актуальним залишається питання 
оптимального застосування кожного із методів на різ-
них стадіях прогресування хвороби у кожному клініч-
ному випадку.  

ВИСНОВКИ 

ГКМП є стадійним захворюванням з прогресуючим 
перебігом. 

Обструкція ВТЛШ і митральна недостатність при 
ГКМП є проявами обструктивної форми захворювання. 

Двокамерна ЕКС, транскатетерна алкогольна абля-
ція септальних гілок передньої міжшлуночкової артерії 
та хірургічні методи лікування ГКМП модифікують 
порушення послідовності збудження і скорочення ЛШ і 
покращують клінічні прояви захворювання. 

Двокамерна ЕКС є методом вибору у пацієнтів з 
ГКМП, у яких ведучим в патогенезі обструкції ВТЛШ є 
функціональний компонент (запізнення збудження вер-
хівки ЛШ відносно його вихідного відділу). 

 Хірургічні методи лікування ГКМП є методом ви-
бору у пацієнтів, у яких анатомічний компонент прева-
лює над функціональним. 

 Транскатетерна алкогольна абляція септальних гі-
лок передньої міжшлуночкової артерії є безпечним і 
ефективним методом лікування ГКМП, однак, віддалені 
результати методу потребують подальшого рандомізо-
ваного, порівняльного дослідження.  
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АНАЛИЗ ДИСПАНСЕРНОЙ ГРУППЫ ДЕТЕЙ ПОСЛЕ ХИРУРГИЧЕСКОЙ 
КОРРЕКЦИИ ВРОЖДЕННОЙ ПАТОЛОГИИ СЕРДЦА В АР КРЫМ  

 
Г.Э. Сухарева 
Крымский государственный медицинский университет им. С.И. Георгиевского, г. Симферополь 

 
РЕЗЮМЕ  

В статье проведен анализ структуры врожденных пороков сердца у детей, состоящих на диспансерном учете в АР Крым после 
хирургической коррекции, и показано, что преобладают септальные дефекты (37,7%), значительный процент составляют ко-
арктация аорты (11,5%) и тетрада Фалло (11,1%). Диспансерное наблюдение детей после операции на сердце важно для объек-
тивной и окончательной оценки результатов хирургического лечения, выяснения хронологии регрессии симптомов ВПС, а 
также для последующей реабилитации больных.  

Ключевые слова: дети, врожденные пороки сердца, операция, диспансеризация. 
 

SUMMARY 

Analysis of a structure of congenital disorders of a heart (СВР) in children was carried out in the article. They were in a dispensary reg-
istration in AR Crimea after surgical correction and it was shown that septal defects prevailed (37,7 %), considerable percentage form 
coarctation of aorta (11,5 %) and Fallot’s tetrad (11,1%). Clinical observation of children after operation on a heart is important for ob-
jective and final estimation of surgical treatment results, retio of chronology of regression symptoms СBP, and also for next rehabilita-
tion of patients. 

Key words: children, congenital disorders of a heart, operation, prophylactic medical examination. 
 
В последние годы в нашей стране возрос интерес 

к проблеме врожденных пороков сердца (ВПС), по-
скольку они занимают одно из ведущих мест в детс-
кой заболеваемости, инвалидности и смертности [2, 
10, 11, 15]. Основным методом лечения ВПС являет-
ся хирургический [4, 5]. Однако устранение анатоми-
ческих дефектов представляет собой хоть и ведущий, 
но лишь первый этап комплексной системы реабили-
тации детей с ВПС. Важной составляющей системы 
реабилитации является диспансеризация, поскольку 
отдаленные исходы операции во многом зависят от 
послеоперационного ухода за больными, от даль-
нейшего систематического наблюдения и, при необ-
ходимости, своевременного лечения. Диспансерное 
наблюдение оперированных детей особенно важно 
для выяснения хронологии регрессии симптомов 
ВПС, для объективной и окончательной оценки ре-
зультатов хирургического лечения. 

Цель: совершенствование диспансерного наблюде-
ния детей, проживающих в АР Крым, после хирургиче-
ской коррекции ВПС путем анализа структуры диспан-
серной группы, изучения вариантов оперативного вме-
шательства.  

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ  

В лечебно-профилактических учреждениях Крыма 
на диспансерном учете состоит около 3 тысяч детей с 
врожденной патологией сердечно-сосудистой системы, 
из них 637 детей от 0 до 18 лет наблюдаются после хи-
рургического лечения в НИССХ им. Н.М.Амосова 
АМН Украины и в ГУ «Научно-практический Центр 
детской кардиологии и кардиохирургии» МОЗ Украи-
ны. Структура диспансерной группы детей после хиру-
ргической коррекции ВПС представлена на рис. 1. 

 

Рис. 1.  
 

Структура диспансерной группы детей с ВПС, оперированных на 
сердце (n=637) 

 

1,5%
2,7%

54,6%

16,8%

4,9%

18,5%

1% шунтовые пороки

патология аорты

обструкция ВТПЖ

пороки конотрункуса

единственный желудочек сердца

аномалия Эбштейна

прочие (аорто-левожелудочковый
туннель, коронаро-сердечный свищ,
трехпредсердное сердце и др.)

 
 
Как видно из рисунка 1, в структуре проопериро-

ванных детей с ВПС на первом месте стоят шунтовые 
пороки – 348 (54,6 %) детей, среди которых преоблада-
ют шунтовые пороки с перегрузкой левого желудочка у 
226 больных: дефект межжелудочковой перегородки 
(ДМЖП) – 138 (39,7%) больных, открытый артериаль-
ный проток (ОАП) – у 63 (18,1 %) детей, атриовентри-
кулярная коммуникация (АВК) – у 25 (7,2 %) детей. 
Шунтовые пороки с перегрузкой правого желудочка (у 
122 детей) включают: изолированный дефект межпред-
сердной перегородки (ДМПП) – 102 (29,3%) ребенка, 
тотальный аномальный дренаж легочных вен (ТАДЛВ) 
у 7 (2%) детей, частичный аномальный дренаж легоч-
ных вен (ЧАДЛВ) устранен у 13 (3,7%) больных 
(рис.2). Всем пациентам в этих группах была произве-




