
ACTUAL PROBLEMS OF TRANSPORT MEDICINE #2 (16), 2009

АКТУАЛЬНЫЕ ПРОБЛЕМЫ ТРАНСПОРТНОЙ МЕДИЦИНЫ  № 2 (16), 2009 г.

8585858585

Гипертрофическая кардиомиопа+
тия (ГКМП) является актуальной про+
блемой современной кардиологии, что
обусловлено трудностью дифференци+
альной диагностики ее с пороками сер+
дца, ИБС, частым сочетанием их с воз+
растными изменениями, прогрессиро+
ванием хронической сердечной недо+
статочности и высоким риском внезап+
ной смерти.

Целью настоящей работы явля+
лись проведение анализа клиническо+
го наблюдения ГКМП у работника же+
лезнодорожного транспорта и попытка
привлечь внимание клиницистов к дан+
ной проблеме.

Исторически представление о
кардиомиопатиях сложилось еще в на+
чале XVIII века. Первым был выдающий+
ся русский ученый профессор А.О.Ар+
мфельд [17]. В 1833 году он защитил
докторскую диссертацию на тему:«О
расширении или аневризме сердца» и
выделил 4 формы дилатации сердца:

1. Дилатация с гипертрофией:

а) всего сердца;

б) правого отдела сердца;

в) левого отдела сердца.

2. Дилатация с истончением всего сер+
дца.

3. Дилатация с гипертрофией одной по+
ловины сердца с истончением дру+
гой ее половины.

4. Дилатация сердца и грудной аорты.

ГКМП встречаются в любом возра+

сте, начиная с 1 года до 70 лет и стар+
ше, чаще у мужчин и наблюдается в
двух вариантах: симметричная и асси+
метричная, последняя встречается
чаще [1; 3; 37] .

В научной литературе существует
широкий разброс показателей распро+
страненности ГКМП [8; 23; 24; 25; 27;
32; 33].

Бурный прогресс в генетике и мо+
лекулярной биологии привел к иссле+
дованиям о возможной роли наслед+
ственности и генной мутации (de novo)
в механизме развития ГКМП [22; 26; 30;
35; 36]. Высказывается мнение, что
именно генетические факторы оказы+
вают влияние на частоту и клиническое
течение ГКМП, сообщается об откры+
тии генов, ответственных за развитие
двух разных наследуемых кардиомио+
патий – дилатационной КМП и ГКМП
[13], о случаях семейной ГКМП [5; 29;
31].В отдельных работах подчеркивает+
ся роль вирусной инфекции в проис+
хождении заболевания [15; 34].

Клиника ГКМП отличается неспе+
цифичностью: жалобы на боль в груд+
ной клетке, одышку в покое или при фи+
зической нагрузке, приступы головок+
ружения, обморочные состояния. При
расспросе пациента обращают внима+
ние на семейный анамнез, учитывая,
что может иметь место наследственное
первичное поражение сердца, характе+
ризующееся гипертрофией желудоч+
ков, преимущественно левого и внезап+
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ной смертью в молодом возрасте в
результате сердечной недостаточности
[3;12;14;16].

Нет строго специфичных призна+
ков ЭКГ.

При рентгенологическом исследо+
вании обнаруживаются изменения тени
сердца, если имеется значительная ги+
пертрофия миокарда левого желудочка.

Эхокардиографический (ЭхоКГ)
метод, ставший доступным для населе+
ния нашей страны только в последние
15+20 лет, имеет наибольшее диагнос+
тическое значение для выявления
ГКМП. С появлением одно+ и 2+х мер+
ного ЭхоКГ исследования стало воз+
можным оценивать морфологическую
картину заболевания и определять
прежде всего: наличие препятствия
изгнанию крови из левого желудочка (
ЛЖ), выраженность изменений миокар+
да [1; 9].

2+хмерная ЭхоКГ позволяет уста+
новить верхушечную ГКМП, межжелу+
дочковой перегородки и задней стенки
ЛЖ.

Если имеются противоречия в
оценке результатов ЭхоКГ и клиничес+
кого обследования больных использу+
ется магнитно+резонансная томогра+
фия, которая позволяет провести визу+
ализацию всех отделов сердца.

В экспертной практике принята
классификация выраженности измене+
ний миокарда по ЭхоКГ данным в соче+
тании с ЭКГ+признаками, однако обще+
принятых критериев диагностики ги+
пертрофии левого желудочка при ульт+
развуковом исследовании до сих пор
не существует.

ГКМП довольно часто являются
причиной инвалидизации и в некоторых
случаях в короткие сроки. Связано это
чаще всего с атеросклерозом, артери+
альной гипертензией, ревмокардитом,
первичным поражением миокарда с на+
рушением его функции [4;10;11].

Предполагается, что в генезе
ишемии миокарда у больных с ГКМП

играют роль такие механизмы как:

·  несоответствие коронарного
кровотока массе гипертрофированного
миокарда;

· неполноценность диастолическо+
го расслабления, препятствующая кро+
вотоку в интрамуральных коронарных
артериях;

· возможное нарушение утилиза+
ции кислорода патологически изменен+
ным миокардом [6;12;13].

Следует подчеркнуть, что сведе+
ния о патоморфологических исследова+
ниях ГКМП представлены отдельными
работами [2; 19; 21]. ГКМП, как и боль+
шинство распространенных наслед+
ственных болезней человека, развива+
ется при одновременном воздействии
повреждающих факторов окружающей
среды и нарушений в нескольких генах.

Эффективная стратегия лечения
ГКМП до настоящего времени не раз+
работана.

Основные принципы лечения за+
болевания направлены на улучшение
гемодинамики медикаментозными
средствами (бета+адреноблокаторы,
антагонисты кальция и др.препараты)
или хирургическое вмешательство.

В.Н.Хирманов и соавт. [20] приво+
дят отдаленные результаты лечения ги+
пертрофической кардиомиопатии с по+
мощью постоянной 2+х камерной элек+
тростимуляции. Причиной летального
исхода по мере течения заболевания
является прогрессирующая сердечная
недостаточность. Внезапная сердечная
смерть — наиболее грозное осложне+
ние ГКМП, наступает во время или не+
посредственно после физической на+
грузки и составляет 20+50 % в структу+
ре причин смерти, что обусловлено
двумя механизмами: аритмическим и
гемодинамическим.

Материалом нашего исследова+
ния послужили данные случая смерти
водителя вспомогательной техники же+
лезнодорожного транспорта, которая
наступила у больного в возрасте 62 лет.
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Б>й Б. работал по указанной спе+
циальности в течение последних 37 лет
и по данным медицинской документа+
ции страдал гипертонической болезнью
в течение 26 лет. Регулярно проходил
медицинское освидетельствование. В
возрасте 56 лет больной перенес ин+
фаркт миокарда, и в дальнейшем у него
развилась постоянная форма мерца+
тельной аритмии. Признан инвалидом
П группы с 2000 г. За последние годы
наблюдалось прогрессирование симп+
томов хронической сердечной недоста+
точности до II+Б – III стадии с развити+
ем кардиального цирроза печени и пор+
тальной гипертензии. Ежегодно 1+2
раза в год проходил курсы стационар+
ного лечения, на фоне которых отмеча+
лось уменьшение проявлений хрони+
ческой сердечной недостаточности.

За несколько недель до очередно+
го, ставшего последним, поступления в
кардиологическое отделение по скорой
помощи состояние больного резко
ухудшилось: наступила выраженная де+
компенсация хронической сердечной
недостаточности. 18.11.06 г. поступил в
тяжелом состоянии с жалобами на
одышку в покое, отеки ног, увеличение
в объеме живота, уменьшение выделе+
ния мочи. Объективно: видимые слизи+
стые и кожные покровы желтушные. Пе+
риферические отеки, асцит. Деятель+
ность сердца аритмичная. Пульс до 100
уд./мин. АД – 150/70 мм рт.ст. Тоны
сердца приглушены. Прослушивается
диастолический шум на аорте. Границы
сердца смещены влево. Над легкими
дыхание ослаблено. Легочный звук при+
туплен справа в нижних отделах. Живот
увеличен в объеме напряжен. Печень
пальпации недоступна.

Ренггенограмма от 18.11.06 г.

Очаговых и инфильтратвных изме+
нений не выявлено. Прикорневой рису+
нок усилен. Корни неструктурны. Сину+
сы открыты. Сердечная тень расшире+
на в поперечнике за счет левого желу+
дочка.

Эхо – кардиография от 18.11.06 г.

Расширение всех камер сердца.
Стенки аорты кальцинированы. Уплот+
нение створок аортального клапана.
Уплотнение створок и подклапанных
структур митрального клапана, единич+
ные кальцинаты, регургитация П степе+
ни. Уплотнение эндокарда межжелудоч+
ковой перегородки. Уменьшение фрак+
ции выброса левого желудочка до 30%.
Митральная, трикуспидальная и легоч+
ная регургитация. Диастолическая дис+
функция левого желудочка. Значитель+
ная легочная гипертензия.

Анализ крови от 18.11.06 г.

Нв+127г/л, эр. 4,08 млн/л, тромбо+
цитов – 220 тыс./л. Биохимия крови:
мочевина – 16,6 ммоль/л, от 22.11.06г.+
23,2 ммоль/л, креатинин – 0,132
ммоль/л, тимоловая проба до 8,5 ед.

По УЗИ органов брюшной полос�
ти 22.11.06г.

Асцит. Цирроз печени. Желчека+
менная болезнь. Хронический кальку+
лезный холецистит. Вторичная смор+
щенная почка.

ЭКГ от 19.11.06 г. — Мерцание
предсердий. Блокада левой ножки пуч+
ка Гиса. Вторичное изменение сегмен+
та ST.

На фоне проводимой терапии: по+
ляризующая смесь, высокие дозы раз+
личных мочегонных препаратов (фуро+
семид, урегит, верошпирон), нитратов,
сердечных гликозидов и других препа+
ратов симптоматического характера
положительного эффекта не наступило.
В условиях хирургического отделения
был выполнен парацентез, эвакуирова+
но 3 л асцитической жидкости. На сле+
дующий день 27.11.06 г. состояние па+
циента резко ухудшилось, больной вне+
запно потерял сознание и наступила
смерть.

Клинический диагноз:

Основное заболевание: ИБС. По+
стинфарктный кардиосклероз (2000 г.)
с хронической формой мерцательной
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аритмии, нормосистолическая форма,
единичные желудочковые экстрасисто+
лы. Хроническая сердечная недоста+
точность Ш ст.

Осложнения основного заболева�
ния:

Острая сердечно+сосудистая не+
достаточность (отек легких, отек голов+
ного мозга, нарушения ритма, асисто+
лия). Тромбоэмболия мелких ветвей
легочной артерии. Кардиальный фиб+
роз печени с декомпенсированной пор+
тальной гипертензией: асцит, гепаторе+
нальный синдром с нарушением функ+
ции почек. ПН І+П ст.

Сопутствующие заболевания:

Гипертоническая болезнь ІІІ ст.
Дисциркуляторная энцефалопатия: ги+
пертензивная и токсическая ІІ ст. Хро+
нический гастрит.

На аутопсии

Анасарка. Сердце размерами
16x14x10см, массой 1200,0 г. Толщина
мышцы правого желудочка  – 1,8 см (в
N+0,3+0,2 cм), левого – 2,2 см (в N +1,1
см), межжелудочковой перегородки  –
2,1( N+0,6+0,7 см). Мышца сердца дряб+
лая, глинистая на разрезах с диффуз+
ными разрастаниями соединительной
ткани. Ширина аортального клапана 3,5
см (в норме 4см), створки клапана эла+
стичные. На разрезе их отмечается от+
ложение солей извести. Умеренный
склероз коронарных артерий и аорты.

По результатам гистологического
исследования секционного материала
сердца: типичная структура миокарда
сохранена. Неравномерная гипертро+
фия кардиомиоцитов, уменьшение их
длины вследствие фиброза. Нарушение
взаимной ориентации мышечных воло+
кон, наличие уродливых гиперхромных
ядер миоцитов, неравномерный очаго+
вый и интерстициальный фиброз, нали+
чие участков мионекроза с необычной
миоархитектоникой, завихрения, пере+
сечение миоцитов под острыми углами.
Очаги фиброза и рубцовых изменений
( следствие некрозов различной давно+

сти), очаги гиалиноза, липоматоза.
Ядра клеток полиморфны, часто окру+
жены светлой зоной. Местами встреча+
ется скудная лимфоцитарная инфильт+
рация.

Заключение: гистологическая
картина, характерная для гипертрофи+
ческой кардиомиопатии.

Патологоанатомический диагноз:

Основное заболевание:

Гипертрофическая кардиомиопа+
тия, симметричный вариант.

Осложнения основного заболева�
ния: Хроническая сердечно+ сосудис+
тая недостаточность. Вторичная мио+
генная дилатация. Хроническое веноз+
ное полнокровие внутренних органов.
Кардиальный цирроз печени, цирроти+
ческая индурация селезенки, отек лег+
ких. Двухсторонний гидроторакс, асцит
(анасарка).

Сопутствующие заболевания и их
осложнения:

Атеросклеротический нефроскле+
роз с образованием серозных кист. Ате+
росклероз аорты. Хронический кальку+
лезный холецистит.

В данном случае имело место рас+
хождение клинического и патологоана+
томического диагнозов по основному
заболеванию: ГКМП (симметричный ва+
риант) у больного, страдавшего гипер+
тонической болезнью 36 лет, осложнен+
ной инфарктом миокарда и застойной
сердечной недостаточностью и умер+
шего в возрасте 62 года.

Приведенное нами наблюдение
является иллюстрацией необычного те+
чения ГКМП, приведшее к смерти в по+
жилом возрасте у работавшего дли+
тельное время по профессии водителя
железнодорожного транспорта.

В данном случае особого внима+
ния заслуживает фатальный исход, со+
пряженный с хроническими изменени+
ями в мышце сердца – гипертрофией
миокарда, кардиосклерозом в основ+
ных ветвях коронарных артерий, анам+
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нестические данные, указывающие на
длительную артериальную гипертен+
зию, инфаркт миокарда.

Непосредственной причиной
смерти у больного в приведенном при+
мере является остановка сердечной де+
ятельности, связанная с гипертрофией
всех отделов сердца.

Анализ представленного наблюде+
ния показывает, что в данном случае
ошибок в диагностике гипертрофичес+
кой симметричной КМП можно было бы
избежать при раннем дифференциро+
ванном подходе к использованию
ЭхоКГ в динамике и настойчивости кли+
ницистов при поиске диагностических
возможностей.

Выводы

1. С точки зрения клинициста – всем
больным ГКМП не показана про+
фессиональная деятельность, свя+
занная с потенциальной опаснос+
тью непредсказуемо возникающих
аритмий, мозговых синкопальных
состояний опасных для жизни. К
таким профессиям железнодорож+
ного транспорта относятся маши+
нисты и помощники машинистов
тягового и моторвагонного подвиж+
ного состава, самоходных путевых
машин, машинисты кранов, водите+
ли дрезин и др.

2. Необходимо проведение диффе+
ренциальной диагностики между
ГКМП и ИБС у больных старше 50
лет, особенно у мужчин, с проведе+
нием нагрузочных проб, холтеров+
ского мониторирования для выяв+
ления ишемии миокарда и аритмий.

3. Вопрос об ограничении физических
нагрузок у больного ГКМП требует
индивидуального подхода, что при
медицинских осмотрах в динамике
позволит врачу адекватно опреде+
литься не только с лечебной такти+
кой (выбрать комплексную тера+
пию, направленную на коррекцию
сердечной недостаточности), но и
прежде всего в осуществлении пра+

вильного профессионального отбо+
ра и ранней профилактики заболе+
вания с использованием нефарма+
кологических средств.
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Резюме

ГІПЕРТРОФІЧНА КАРДІОМІОПАТІЯ В
КЛІНІЧНІЙ ПРАКТИЦІ ДОРОЖНОЇ

КЛІНІЧНОЇ ЛІКАРНІ ОДЕСЬКОЇ
ЗАЛІЗНИЦІ

Зарицька Л.П., Панов Б.В.,
Зарицька Л.Л.

В роботі  представлен огляд літе+
ратури про стан питання  патогенезу,
клінічним проявам, морфології  гіперт+
рофічної кардіоміопатії та як приклад
приводиться власне спостереження у
працівника залізниці з рішенням екс+
пертних  питань при житті  хворого.

Summary

THE HYPERTROPHY CARDIOMYOPATHIA
IN CLINICAL PRACTICE

Zarickaya L.P., Panov B.V., Zarickaya
L.L.

Modern literary information is in+
process presented about the state of
question on pathogenic, clinical displays,
to morphology of hypertrophy
cardiomyopathies (GKMP) and as an
example an own supervision over is
brought at a working railway transport with
the decision of expert questions in the
time of life patient.
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