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Кардиомиопатии - заболевания, при которых поражение миокарда явля​ется первичным процессом, а не следствием гипертонии, врожденных заболе​ваний, поражения клапанов, венечных артерий, перикарда и т.д.
Этиологическая классификация кардиомиопатии
( Адаптировано из WHO/ ISFC целевого сообщения по определению и классификации кар​диомиопатии, 1980)

1.       С первичным поражением миокарда

1.1.    Семейные: дилатационная, гипертрофическая
1.2.    Эозинофильное эндомиокардиальное заболевание (рестриктивная)
1.3.    Эндомиокардиальный фиброз (рестриктивная С первичным вовле​чением миокарда
1.4.    Идиопатические: дилатационная, гипертрофическая, рестриктивная
2.       Со вторичным вовлечением миокарда
2.1.    2.1 .Инфекционные (дилатационная) 2.1.1.2.1.1 .Вирусный миокардит
2.1.2.  Бактериальный миокардит
2.1.3. Грибковый миокардит
2.1.4. Метазойный миокардит
2.2.    Метаболические (дилатационная)
2.3.    Наследственные (дилатационная, рестриктивная)
2.3.1. Болезнь накопления гликогена
2.3.2. Мукополисахаридозы
2.4.     Дефицитные (дилатационная)
2.4.1.  Электролитные
2.4.2. Алиментарные
2.5.    Болезни соединительной ткани
2.5.1.  Системная красная волчанка
2.5.2. Узелковый периартериит2.5.3.  Ревматоидный артрит
2.5.4.  Склеродермия
2.5.5.  Дерматомиозит
2.6.    Инфильтраты и гранулемы (рестриктивная, дилатационная)
2.6.1. Амилоидоз
2.6.2.  Саркоидоз
2.6.3.  Злокачественные новообразования
2.6.4.  Гемохроматоз
2.7.     Нейромышечные заболевания (дилатационная)
2.7.1.  Мышечная дисторофия
2.7.2. Миотоническая дисторофия
2.7.3. Атаксия Фридрейха
2.7.4.  Болезнь Рефсума
2.8.     Чувствительность и токсические реакции (дилатационная)
2.8.1. Алкоголь
2.8.2.  Радиация
2.8.3. Лекарственные препараты
2.9.     Заболевания сердца, связанные с беременностью (дштатационые)
2.10.   Эндокардиальные фиброэластозы (рестриктивная)
Клиническая классификация кардиомиопатий (Goodwin, 1973)
1.   Дилатационная (застойная)
2.  Рестриктивная
            2.1.    без облитерации
            2.2.    с облитерацией
3.   Гипертрофическая
            3.1.   обструктивная
             3.2.   необструктивная
Застойная (дилатационная) кардиомиопатия (ДКМП)
Наиболее распространенная из всех кардиомиопатий. 
Основной признак - хроническая недостаточность кровообращения, в свя​зи с чем она и называется «застойной».
Термин «дилатационная» означает морфологические изменения в сердце.
Теории происхождения
• алкоголь и другие виды хронических интоксикаций (однако, это условно, так как при известном этиологическом факторе уместно использовать термин "миокардиодистрофия")• несбалансированное питание с недостатком белков
• гиповитаминоз В 1
• дефицит селена
•  отмечено развитие ДКМП после перенесенного миокардита, вызванного вирусом Коксаки и герпеса
•  ДКМП может развиться после беременности (не исключено влияние опе​ративного вмешательства, наркоза, кровотечений, воспалительных иммунных процессов, так как в биоптате миокарда обнаружена диффузная лимфоцитарная инфильтрация, хотя последнюю можно расценить как вторичную реакцию на дегенерацию кардиомиоцитов)
Морфологические изменения.
Макроскопические изменения
1. Резко выраженная дилатация всех камер сердца без значительного утол​щения его стенок (хотя масса сердца может превышать норму в 2-3 раза).
2. Тромбообразование в камерах сердца.
3.  Отсутствует изменение коронарных артерий.
4. Нет изменений клапанного аппарата и врожденных пороков сердца
Микроскопические изменения
1.  правильное расположение пластов кардиомиоцитов
2.  гипертрофия кардиомиоцитов при нормальной толщине самих волокон
3.   диффузный интерстициальный фиброз миокарда в виде коллагеновых образований вокруг мышечных волокон (обычно эти изменения локали​зуются под эндокардом, но при прогрессировании заболевания распро​страняются глубже, «спаивая» кардиомиоциты между собой)
4. дистрофия кардиомиоцитов с участками их некроза (это затрудняет диф​ференциальную диагностику с неспецифическим миокардитом): исчезно​вение поперечной исчерченности, вакуолизация ядер, снижение содержа​ния гликогена
Особенности гемодинамики:
Снижение инотропной функции сердца (=сердечного выброса), приводя​щее  к развитию недостаточности кровообращения.
Основные клинические синдромы:
1. Кардиомегалический
2. Недостаточности кровообращения по лево- и правожелудочковому типу
3. Аритмический
4. Тромбоэболический
5. Астенический
6. Кардиалгический
Варианты ДКМП:
1 .Быстропрогрессирующий ( с момента появления первых признаков до развития терминальной стадии недостаточности кровообрыщения проходит 1-1,5 года).
2. Медленнопрогрессирующий ( основными симптомами являются редкие кардиалгии, утомляемость, небольшая одышка при физической нагрузке, ин​тенсивность которых невелика, в связи с чем пациенты не обращаются за меди​цинской помощью, и заболевание выявляется случайно; поводом для оброще-ния к врачу служит появление признаков недостаточности кровообращения и аритмии).
Периоды развития ДКМП:
1. Бессимптомного течения (начальный):
•    жалоб нет
•    умеренная кардиомегалия с признаками гипертрофии
•    заболевание выявляется случайно
! При благоприятном течении заболевания следует воздержаться от по​становки диагноза ДКМП (Алмазов В.А., 1985)
2. Прогрессирования заболевания
•     впервые возникшая недостаточность кровообращения (НК) I-П степени
•     признаки тяжелого поражения миокарда на ЭКГ, ФКГ, ЭХО КГ
3. Развернутых клинических проявлений
•    картина тотальной НК
•    выраженная кардиомегалия
•    увеличение обоих желудочков по данным ЭХО КГ и рентгенографии
•    пик летальных исходов
4.  Стабилизации состояния на фоне адекватного лечения
• развитие синдрома «малого выброса»(ишемического повреждения внут​ренних органов):
-выраженный астенический синдром -потеря мышечной массы тела -энцефалопатия
-поражение печени и почек (часто с развитием протеинурии) -тенденция к гипотонии, тахикардии -выраженная одышка
-отсутствие отечного синдрома или его незначительная выраженность, от​сутствие увеличения печени или несущественное увеличение печени
5. Терминальный
• глубокая дистрофия внутренних органов• необратимая потеря массы тела (=сердечная кахексия)
• рецидивирующие тромбоэмболии
Физикалъные данные;
1. Различная степень увеличения сердца
2. Различная степень НК
3. Часто выслушиваются Ш и 1У сердечные тоны
4. Глухость тонов сердца
5. Нередко - ритм галопа
6. Шумы митральной и трикуспидальной недостаточности
7. Нарушения сердечного ритма
Данные дополнительных методов обследования:
•  В биохимическом анализе крови не исключается высокое содержание КФК, АсАТ, ЛДГ 1
•  На ЭКГ: признаки увеличения левого желудочка, снижение вольтажа, нару​шения ритма и проводимости, диффузные неспецифические изменения сегмен​та ST и зубца Т, возможно появление отрицательного зубца Т и глубокого зуб​ца Q.
• На ФКГ: снижение амплитуды 1 тона, появление патологических Ш и 1У то​нов, систолический шум над верхушкой и у мечевидного отростка грудины
•  На рентгенограмме органов грудной клетки: увеличение всех отделов сердца (преимущественно левого желудочка), иногда вследствие сопутствующего вы​пота в перикарде
•  ЭХО-кардиография: признаки диффузного поражения миокарда, увеличение всех камер сердца (преимущественно левого желудочка), преобладание дилата-ции над гипертрофией, снижение фракции выброса (т.е. систолическую дис​функцию), интактные клапаны сердца
•  Радионуклидные методы исследования: при сцинтиграфии с таллием-201 у большинства больных наблюдаются диффузные и очаговые дефекты накопле​ния препарата (в настоящее время для дифференциальной диагностики ДКМП и миокардита используют сцинтиграфию с галлием-67: препарат накапливается в воспалительно измененных очагах при миокардите, а при ДКМП - нет)
• Прижизненная биопсия миокарда:   различной степени дегенеративные изме​нения, миоцитолиз, возможные очаги некроза (подробно см. Раздел «Морфоло​гия»).
Лечение;
ДКМП является заболеванием неизвестной этиологии, поэтому ее этио-тропное лечение не разработано.
Лечебная программа (Окороков А.Н., 1996 г.):
1. Лечебный режим
2. Лечение сердечной недостаточности3. Антиаритмическая терапия
4.  Терапия антикоагулянтами и дезагрегантами
5. Метаболическая терапия
6.  Хирургическое лечения
Лечебный режим:
• запрещение курения и употребления алкоголя
• диетические столы 10а и 10 с оптимальным количеством витаминов
• длительный охранительный режим в период обострений 
Лечение сердечной недостаточности:
1.  Сердечные гликозиды применяются при мерцательной аритмии и тяже​лой НК с большой осторожностью из-за повышенной чувствительности к ним больных ДКМП и возможности развития интоксикации даже при лечении не​большими дозами
2.  Негликозидные инотропные средства (допмин, добутрекс и др.) назнача​ются при крайне тяжелом течении НК на непродолжительное время (4-6 дней) в связи с опасностью развития из побочных эффектов
3.  Периферические вазодилататоры: снижают преднагрузку и постнагрузку, воздействуя на сосуды артериального и венозного русла, что приводит к увели​чению сердечного выброса. В результате снижается диастолический объем ле​вого желудочка и давление наполнения в нем.
Наиболее эффективными периферическими вазодилататорами являются ингибиторы ангиотензин-превращающего фермента капотен и эналаприл, кото​рые, помимо снижения периферического сопротивления сосудов, потенцииру-ют действие мочегонных средств. Эти препараты могут применяться в любой стадии НК при тщательном контроле АД.
Применяются нитраты продленного действия одновременно с празозином (венозным и артериальным вазодилататором).
4.  Диуретики: петлевые (фуросемид, урегит) и тиазидовые диуретики, а так же их комбинации для увеличения эффективности мочегонной терапии. Параллельно рекомендуется назначать К-сберегающие препараты (аль-дактон, триамтерен, верошпирон, триампур и др.).
(Побробно в разделе «Лечение НК»)
Антиаритмическая терапия
Наиболее эффективным как в отношении купирования, так и профилакти​ки аритмий является амиодарон (кордарон). Могут быть применены и другие средства с учетом вида аритмий: этмозин, этацизин, аллапинин и т.д. (Подроб​но в разделе «Лечение аритмий»)
Антикоагулянтная и антиагрегантная терапия
В качестве антикоагулянта рекомендуется гепарин в/в или под кожу живо​та (по показаниям для лечения и профилактики тромбозов).
В качестве дезагрегантов - аспирин 0,165-0,325 г в сутки (ингибирует цик-лооксигеназу, которая посредством воздействия на арахидоновую кислоту тор-мозит синтез тромбоксана, являющегося сильным агрегантом тромбоцитов и оказывающего сосудосуживающее действие) ; курантил 0,025 г (повышая уро​вень цАМФ, снижает активность внутриклеточого кальция в тромбоцитах, что приводит к угнетению их агрегации); трентал( =пентоксифиллин: ингибирует фосфодиэстеразу, способствуя накоплению в тромбоцитах цАМФ, что приво​дит к уменьшению их агрегации; повышает эластичность (деформируемость) эритроцитов, оказывает сосудорасширяющее действия - улучшает микроцирку​ляцию и реологические свойства крови: по 200 мг 3 раза в день после еды в те​чение 1-2 нед., затем - 100 мг 3 раза в день в течение 3-4 и более нед. При приеме внутрь возможны диспепсия, головокружение, гиперемия лица. Проти​вопоказания: резко выраженный атеросклероз церебральных и коронарных ар​терий, острый инфаркт миокарда)
Противопоказания к назначению антиагрегантов:
■ заболевания крови (геморрагические диатезы, анемия, лейкоз)
■ заболевания печени с нарушением гемостатической функции (хронический гепатит, цирроз)
■  заболевания ЖКТ (язвенная болезнь, острый гастрит)
Метаболическая терапия
•  поливитаминные комплексы (олиговит 1 таб. 1 раз в день в течение 1 мес, ундевит или декамевит по 1-2 таб. 3 раза в день)
•  анаболические стероидные средства (ретаболил в/м 1мл 1 раз в 2 нед. курсом в 2-3 инъекции - больным с дистрофическими изменениями)
•  липоевая кислота ( 0,025 г по 1-2 таб. 3 раза в день после еды в течение 1-2 мес. - играет важную роль в образовании энергии, участвуя в окислительном фосфорилировании ПВК)
•  пиридоксальфосфат (кофермент Вит.В 6 участвует более, чем в 20 реакциях обмена, нормализует жировой обмен: 0,01 г 3 раза в день в течение 1мес.)
• кокарбоксилаза (кофермент Вит.В 1, принимает участие в углеводном обмене, входит в состав многих ферментов: в/м 50-100 мг 1 раз в день в течение 20-30 дней)
•  фосфаден (=аденозин-5-монофосфат: входит в состав ферментов, регулирую​щих окислительно-восстановительные процессы, является фрагментом АТФ -0,05 г 4 раза в день или в/в 2%-2 мл 2 раза в день в течение 20 дней)
•  цитохром-С (экстрагируется из ткани сердца крупного рогатого скота, участ​вует в окислительно-восстановительных процессах: в/в медленно или в/м по 4-8 мл (10-20 мг) 1-2 раза в день в течение 10-14 дней после проверки на индивиду​альную чувствительность (внутрикожного введения 0,1 мл препарата - если че​рез 30 мин. не появятся аллергические изменения, можно приступать к лече​нию)
•   Витамин   Е   (уменьшает   активность   продуктов   перекисного   окисления липидов, снижает их влияние на миокард: 0,2 мл-50% раствора по 1 капсуле 2-3 раза в день или в/м по 1 мл-10% масляного раствора 1 раз в течение 20 дней).10
Хирургическое лечение
1. Пересадка сердца - единственный радикальный метод лечения ДКМП (показанием является 1У период развития ДКМП, в У периоде - лечение ис​ключительно паллиативное).
Прогноз
Длительность жизни после появления 1 -х симптомов составляет в среднем 4-7 лет (Терещук М.Г., Гринберг Г.Е., 1991). Причины смерти:
• фибрилляция желудочков (1/3-1/2 умерших)
• застойная недостаточность кровообращения (1/3-1/2 умерших)
• массивная легочная эмболия (12-12% умерших).
Гипертрофическая кардиомиопатия
•Заболевание, характеризуется гипертрофией левого желудочка (в типич​ных случаях без дилатации). При этом отсутствует явная причина болезни, то есть гипертрофия левого желудочка не является вторичной по отношению к та​ким заболеваниям, как артериальная гипертония, пороки сердца, нарушения ге​модинамики при которых в первую очередь сказываются на левом желудочке.
Характерный признак - наличие резко выраженной гипертрофии мио​карда левого (реже правого) желудочка при неизмененных размерах, а зачастую - уменьшении диаметра полости левого желудочка.
Локализация гипертрофии
• все стенки левого желудочка (симметричная ипертрофия)
• отдельные сегменты миокарда (ассиметричная гипертрофия) -
критерий ассиметричности - превышение отношения толщины гипертрофированного к негипертрофированному сегменту ле​вого желудочка 1,3: наиболее распространена ассиметричная гипертрофия межжелудочковой перегородки, верхушки сердца, папиллярных мышц, задей стенки левого желудочка
Теории возникновения
1. Патологическая реакция адренергических рецепторов миокарда на кате-холамины
2.  Недостаточное действие  аденозина на сердце  вследствие  нарушения функции его рецепторов или транспорта его в клетки(аденозин оказывает антиадренергический эфеект
3. Увеличение плотности кальциевых каналов, по которым кальций попада​ет в клетку, что приводит к снижению растяжимости гипертрофировано-го миокарда и нарушению его расслабления в диастолу
4. Велика роль аутосомно-доминантного или рецисивного типа наследова​ния (наследственность играет роль у 1/3 больных ГКМП); обнаружены признаки генетического сцепления ГКМП с HLA, в частности, с геном, локализованным на 6 Х-хромосоме и регулирующим иммунный ответ
5. Не исключена патология интрамуральных коронарных артерий, приво​дящая к ишемии миокарда с его последующим фиброзом и аномальной компенсаторной гипертрофией
6. Возможна аномалия коллагена, ведущая к изменениям и дезорганизации фиброзной основы миокарда с развитием гипертрофии
Морфологические изменения
Макроскопически:
• часто обнаруживают ассиметрично гипертрофированную межжелудочко​вую перегородку, которая «подтягивает» к себе свободные стенки желудочка, вследствие чего происходит деформация его камеры, смещение аппарата мит​рального клапана, что приводит к нарушению функций клапана и митральной регургитации
• полость левого желудочка часто сужена и уменьшена в объеме
• левое предсердие, как правило, расширено
• стенки интрамуральных артерий утолщены 
Микроскопически:
•  очаги фиброза, представленные беспорядочно переплетающимися пучка​ми коллагеновых волокон, перемежаются с участками пластов кардиомиоци-тов
• отложения гликогена
•  пласты кардиомиоцитов дезорганизованы, кардиомиоциты гипертрофиро​ванны, их ядра деформированы, миофибриллы внутри клеток расположены разнонаправлено
Классификация
1. А) Необструктивная ГКМП (равномерная концентрическая гипертрофия миокарда со значительным увеличением массы сердца, но без обструкции желудочков)
Б) Обструктивная ГКМП = субаортальный стеноз - обусловлена преиму​щественной гипертрофией межжелудочковой перегородки, которая приводит к стенозированию пути оттока крови из желудочков сердца в систолу
В отличие от клапанного аортального стеноза, обструкция при ГКМП является динамической и может быть результатом следующих основных меха​низмов:12
•  увеличенной сократимости левого желудочка, приводящей к умень​шению его систолического объема и увеличению скорости изгнания крови через выносящий тракт
•  сниженного объема желудочка, приводящего к дальнейшему умень​шению размеров выносящего тракта
•  сниженного сопротивления кровотоку в аорте, увеличивающего ско​рость кровотока через субаортальную область и также уменьшает систоли​ческий объем желудочков
Увеличивают степень обструкции все вмешательства, повышающие со​кратимость миокарда:
•    физическая нагрузка
•    введение дигиталисных гликозидов
•   и вмешательства, уменьшающие объем желудочков:
•    проба Вальсальвы
•   внезапное принятие больным положения стоя
•   прием нитроглицерина
•   тахикардия
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Основные клинические синдромы
1. Кардиалгический (часто - по типу стенокардии)
2. Аритмический (желудочковая экстрасистолия, пароксизмальная тахикар​дия, мерцательная аритмия)
3. Церебральный (головокружение, обмороки, предобморочные состояния и т.п.)
4. Недостаточности кровообращения (сначала - по лево-, позже - по право-желудочковому типу)
5. Астенический
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Иногда первым симптомом заболевания может быть внезапная смерть, ко​торой подвержены больные дети или подростки во время или после физической нагрузки (причина - резкое ухудшение диастолического расслабления миокарда, приводящее к гипо- или асистолии желудочков).
Физикальные данные
• бледность кожных покровов
• видимая пульсация сосудов
• увеличение размеров сердца преимущественно влево
• смещение резистентного верхушечного толчка влево и вниз
• глухость сердечных тонов (возможен ритм галопа)
• аритмия
•  систолический шум динамической обструкции с максимумом во П-Ш м/р слева от грудины (в типичных случаях грубый, ромбовидной формы, усили​вающийся при быстром переходе в положение «стоя», пробе Вальсальвы, фи​зической нагрузке и т.д.) и дующий систолический шум митральной регургитации на верхушке
• на поздних этапах - признаки недостаточности кровообращения
! Необходимо помнить, что с нарушением сократительной способности мио​карда, наряду с развитием недостаточности кровообращения, нередко исчезают типичные аускультативные и гемодинамические признаки обструкции, что ос​ложняет постановку диагноза.
Данные дополнительных методов обследования
1. ЭКГ: гипертрофия левого желудочка, различные предсердные и желу​дочковые нарушения ритма, при гипертрофии межжелудочковой перего​родки - патологические (уширенные) зубцы Q в отведениях П, Ш, У5-У6.
2. Рентгенография органов грудной клетки:   увеличение преимущественно левых отделов сердца. Не обнаруживают увеличения корня аорты, каль-цификации клапанов, что облегчает диагностику с клапанным аорталь​ным стенозом.
3. ФКГ: при обструктивной ГКМП - систолический ромбовидный шум у ле​вого края грудины и на верхушке сердца, не распространяющийся на со​суды шеи, сохранен П тон на аорте.
4. ЭХО КГ:     утолщение стенок желудочков или их отдельных участков, уменьшение полостей желудочков; при обструктивной ГКМП + утол​щение межжелудочковой перегородки, ее плохая подвижность, аномаль​ное движение в систолу передней створки митрального клапана до со​прикосновения ее с утолщенной гипокинетичной межжелудочковой пе​регородкой, сужение путей оттока из левого желудочка
5. Радионуклидная диагностика:   с таллием-201 позволяет визуализировать размер и ориентацию МЖП.
6. Биопсия миокарда: см. В разделе «Морфологические изменения»14 Лечение ГКМП
Лечебная программа
1. Предотвращение внезапной смерти
2. Улучшение гемодинамики
3. Хирургическое лечение
4. Антикоагулянты и антиагреганты
Предотвращение внезапной смерти
Учитывая, что наиболее частой причиной внезапной смерти больных ГКМП является аритмия (фибрилляция желудочков, желудочковая тахикардия), необходимо купировать нарушения ритма и предупреждать их развитие.
Наиболее эффективен кордарон в дозе 600-800 мг/сут в течение 1 нед., за​тем - 150-400 мг ежедневно с 2-ухдневным перерывом в 5-й и 6-й дни.
  Побочные эффекты:
•   развитие интерстициального фиброза легких у 5-15% больных (в случае длительного лечения в дозе >400 мг/сут.
•   фотосенсибилизация; изменение цвета кожи (возможно фиолетовое окраши​вание)
•    микроотложения в роговице, возможно нарушение зрения
•    синусовая брадикардия, замедление атриовентрикулярной и внутрижелу-дочковой проводимости
•    диспепсические явления: тошнота, редко - рвота, запоры
•    преходящее повышение уровня аланиновой трансферазы крови (при повы​шении в 2-3 раза кордарон следует отменить)
•   эмбриотоксичность
•    влияние на нервную систему: парестезии, головные боли, головокружения, нарушение сна, памяти
Противопоказания
• брадикардия
• a-v и синоаурикулярные блокады
• артериальная гипотония
• бронхиальная астма
• нарушения функции щитовидной железы
• беременность
• исходное удлинение интервала Q-T
! Кордарон повышает концентрацию в крови дигоксина, хинидина, ново-каинамида.
Основное показание - желудочковые аритмии. В остальных случаях можно применять В-блокаторы и антагонисты Са.15
Улучшение гемодинамики
В «Докладе комитета экспертов ВОЗ» определяется принцип лечения ГКМП: больные, у которых нет соответствующего семейного анамнеза и име​ются лишь легкие признаки заболевания без аритмий и физикальных симпто​мов, возможно, вообще не нуждаются в лечении и должны находиться под вра​чебным наблюдением с систематическим повторением ЭКГ. В каждом кон​кретном случае В-адреноблокаторы должны назначаться в зависимости от по​требностей больного. Если В-адреноблокаторы значительно смягчают клинику заболевания, но вызывают выраженную брадикардию, рекомендовано приме​нение электрокардиостимулятора.
1. Увеличение растяжимости желудочков и их полное расслабление в диа​столу:
• В-адреноблокаторы (анаприлин, обзидан) в больших дозах (120-240-320 мг/сут.) и длительно В каждом конкретном случае В-адреноблокаторы должны назначаться в зависимости от потребностей больного. Если В-адреноблокаторы значительно смягчают клинику заболевания, но вызывают выраженную брадикардию, рекомендовано применение электрокардиостимуля​тора.
• антагонисты Са (верапамил 120-240 мг/сут. В течение 2-3 мес.) назна​чаются в случае неэффективности В-адреноблокаторов или при наличии про​тивопоказаний к их применению, а так же при отсутствии нарушений функ​ции проводимости
•  диуретики применяются для уменьшения явлений застоя при повыше​нии венозного давления в легких и противопоказаны при выраженной об​струкции выносящего тракта левого желудочка, так как уменьшение предна-грузки может усилить обструкцию
• сердечные гликозиды применяют с большой осторожностью только при наличии      мерцательной      аритмии      и      тяжелой      недостаточности кровообращения, так как они, обладая положительным инотропным эффек​том, уменьшают объем левого желудочка
• нитраты и вазодилататоры не рекомендованы из-за опасности усиле​ния обструкции левого желудочка
Антикоагулянтная и антиагрегантная терапия
Показана больным с мерцательной аритмией.
Хирургической лечение
1. Резекция межжелудочковой перегородки
2.   Протезирование митрального клапана у больных с его выраженным кальцинированием и высокой степенью митральной регургитации16
Прогноз
Наиболее благоприятен при длительном бессимптомном течении заболе​вания, без отягощенного семейного анамнеза, что встречается у 1/3 больных. Основные причины смерти:
• аритмии (55-85%0
•  недостаточность кровообращения, нередко осложненная мерцательной аритмией и тромбоэмболией (15-45%)
Рестриктивная кардиомиопатия
РКМП - заболевание, характеризующееся преимущественным нарушением диастолической функции и повышением давления наполнения желудочков при нормальной или малоизмененной сократительной функции миокарда и отсутст​вии его значимой гипертрофии. К РКМП относят Эндомиокардиальный фибро-эластоз и эндокардит Леффлера.
Рестриктивное поражение миокарда может наблюдаться при большой и не​однородной группе заболеваний, различных по этиологии и патогенезу. Поэто​му применение термина "рестриктивная КМП", в отличии от ДКМП и ГКМП неоправданно, так как в каждом конкретном случае необходимо искать кон​кретную патологию, приведшую к формированию рестриктивного типа пора​жения миокарда:
Основные причины рестриктивного поражения миокарда.
1.  Эндомиокардиальный фиброэластоз
2.  Первичный амилоидоз
3.  Гемохроматоз
4.  Саркоидоз
5.  Склеродермия
6.  Болезни обмена веществ:
•    Фабри - диффузная ангиокератома с внутриклеточным накоплением глико-липидов в коже, почках, миокарде
•   Гоше - накопление цереброзидов в различных органах
•    Уипла - накопление своеобразных макрофагов в кишечнике и других орга​нах, в том числе, в миокарде
•   Помпе - гликогеноз
Выделение описанных заболеваний в особую группу рестриктивных пора​жений миокарда носит весьма условный характер, так как нарушения диасто​лической функции в разной мере выражены при большинстве заболеваний сердца (не является исключением и ИБС).17
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Эндомиокардиальный фиброэластоз
Патогенез
Подробно не описан. Теории:
1)  Избыток   серотонина  в   организме   (не   исключена   роль   алиментарного фактора - бананов, широко употребляемых а пищу в эндемичных районах, так как в них в большом количестве содержится предшественник серотонина - 5-гидрокситриптамин)
- дегрануляция эозинофилов тканей (повышение содержания эозинофилов пери​ферической крови нехарактерно для этого заболевания)
- выделение белков, оказывающих токсическое действие на клеточную мембрану и дыхательные ферменты митохондрий
2)  Не отрицается роль аутоиммунных факторов и иммунологических перестро​ек в ответ на инфицирование гемолитическим стрептококком, возбудителем малярии
3)  Остается открытым вопрос о вирусной этиологии заболевания
Эпидемиология
•   Уганда, Южная Нигерия, Танзания, Гана
•   Бразилия, Колумбия
•   Южная Индия17
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Mopdgonozuueckue usmenenus
Maxpockonus:
B HauanbHBIX CTaJUsIX YHIOKAP/] [IOKPBIBAETCS MATKAM ry0UaThiM CII0EM,
KOTOpBIH No3aHee MpeobpasyeTcs B IUIOTHELH (PUOPO3HELH CIION M yTONIAETCS
(Bo3MoxkHO 10 1 cm)

¢H6p03 3aXBaThIBACT NAITWUIAPHBIC MBILILBI, XOPABI

9TO MOXET NPUBECTH K HAPYIIEHNIO (QYHKIMH KIAMaHHOTo anmapata u Gopmu-
POBAHMIO OPOKOB CEePALA (Yalle — MATPAJIbHBIX)

! I/ISOJII/IPOBaHHOC MOPAXXEHUE OJHOr0 M3 XEIMyA0UYKOB BCTPEUYAETCS PEAKO. Bce
CepAle YMEPEHHO yBeJInueHo. Bo Bcex kamepax — NpUCTeHOUHbIE TPOMOBI.
PALC yMED!




Микроскопия:
•   Клеточная инфильтрация с участием лимфоцитов
•    Очаги некроза в эндокарде
•    Склеротическое утолщение эндокарда
Клиника
1.   Синдром недостаточности кровообращения
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При сочетанных поражениях миокарда развивается недостаточность кровооб​ращения по обоим кругам, но преимущественно по большому. При любых ва​риантах возможно накопление выпота в полости перикарда, утяжеляющее те​чение заболевания.
2.   Аритмический синдром (синусовая тахикардия, мерцательная аритмия, пароксизмальные тахикардии, экстрасистолия)
3.   Тромбоэмболический синдром (фрагментация пристеночных тромбов)
4.   Астенический синдром
Особые формы эндомиокардиального фиброэластоза
1)  Аритмическая
2)  Перикардиальная - характеризуется хроническим или рецидивирующим перикардиальным выпотом
3)  Псевдоцирротическая - увеличение печени, рецидивирующий, резко вы​раженный асцит
4)  Кальцинозная - кальцификация верхушки или путей оттока из правого желудочка
Физикальные данные
При преимущественном поражении правого желудочка:
1)  Акроцианоз и желтушность кожи
2)  Набухание шейных вен, (+) венный пульс
3)  Границы сердца существенно не смещены
4)  Пульсация правого предсердия о П-Ш межреберьях слева от грудины, опре​деляемая визуально или пальпаторно
5)  Возможно ослабление 1 тона над верхушкой
6)  Раннее появление Ш тона
7)  Систолический шум трикуспидальной регургитации (выслушивается не все​гда из-за нарушения напряжения стенок желудочка вследствие их ригидности)
При преимущественном поражении левого желудочка:
1)  Цианоз
2)  Границы сердца смещены преимущественно вверх
3)  1 тон над верхушкой ослаблен
4)  П тон над легочной артерией акцентирован
5)  Патологический Ш тон
6)  Систолический шум митральной регургитации
Данные дополнительных методов диагностики
ЭКГ при правожелудочковых формах : снижение вольтажа желудочковых комплексов; возможное наличие патологических зубцов Q в отведениях V1-V2; снижение сегмента ST и инверсия зубца Т; призаки гипертрофии правого пред​сердия в виде увеличения зубца Р в отведениях П, III,avF, VI; нарушения ритма и внутрижелудочковые блокады при левожелудочковых формах   :    признаки гипертрофии левого же​лудочка; блокада левой ножки п.Гиса, которая часто носит преходящий харак​тер и возникает при физической нагрузке; при перикардиальных выпотах -снижение вольтажа ЭКГ 
ЭХО КГ
> Утолщение миокарда, приводящее к уменьшению полости желудочков
>  Снижение скорости диастолического расслабления стенок желудочков
>  При левостороннем варианте:
•   М-образная форма межжелудочковой перегородки
•   Увеличение размеров сердца за счет левого предсердия (на поздних стадиях)
•   Кардиомегалия может длительно отсутствовать
> При правосторонних вариантах:
•    увеличение размеров сердца за счет правого предсердия с переполнением и расширением полых вен D развитие недостаточности 3-куспидального кла​пана
•    парадоксальное движение межжелудочковой перегородки
•   расширение путей оттока из правого желудочка
•    иногда - облитерация правого желудочка эхоплотной тканью
> В поздних стадиях (!) - возможно значительное увеличение всех полос​тей сердца в сочетании с утолщением их стенок (определить, по какому типу протекает кардиомиопатия, на этой стадии без динамического наблюдения за больным трудно)
Эозинофильная болезнь эндокарда
(син. эндокардит Леффлера; син. фибропластический эндокардит)
Определение
Эндокардит, характеризующийся нарастающим утолщением пристеночного эндокарда преимущественно левого желудочка, одной из причин которого является гиперэозинофилия:
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! В отличие от предыдущего заболевания, для эндокардита Леффлера свойственна периодическая стойкая эозинофилия.
Клиника
Характеризуется сочетанием периода стойкой эозинофилии и поражения внутренних органов (в результате их эозинофильной инфильтрации): сердце, легкие (часто заболевание дебютирует обструктивным бронхитом с эозинофи-лией), желудочно-кишечный тракт, костный мозг, ЦНС, почки, печень, кожа.
1)  Астенический синдром (слабость, недомогание, потеря веса)
2)  Лихорадка
3)  Кожный синдром (сыпь)
4)  Гепатоспленомегалия или эозинофильная инфильтрация других органов
5)  В зависимости от преимущественого поражения правых или левых отделов сердца преобладает легочная гипертензия или недостаточность кровообраще​ния по большому кругу, клиника которых сходна с эндомиокардиальным фиб-роэластозом (ЭМФЭ)
6)  Аритмический синдром
7)  Тромбоэмболический синдром
Данные дополнительных методов исследования сходны с ЭМФЭ.
Дифференциальная диагностика
РКМП, обусловленную эндомиокардиальным фиброэластозом и эндокар​дитом Леффлера, необходимо отличать от первичного амилоидоза сердца, гемохроматоза, системной склеродермии.
                          Амилоидоз миокарда
При первичном амилоидозе сердце вовлекается в процессу 90% больных При вторичном - у 54% (в этом случае нарушения сердечной деятельно​сти развиваются редко и менее выражены)
Отложения амилоида изолированно в стенке предсердий или аорте на​блюдается у большинства больных старше 70-80 лет (реже поражаются же​лудочки и коронарные артерии)
Механизм формирования клинических синдромов
Узелковое периваскулярное отложение амилоида
 Сдавление и повреждение мышечных волокон
нарушение их сократительной способности и расслабления
 развитие прогрессирующей сердечной недостаточности
Клиника
1.   Застойная сердечная недостаточность, резистентная к терапии сердеч​ными гликозидами
2.   Нарушения функции проводимости (поражение синусового узла и проводя​щей системы сердца могут стать причиной внезапной смерти)
3.   Описаны случаи амилоидозных пороков сердца
4.   При старческом амилоидозе наблюдается выраженная кардиомегалия
ЭКГ
•    Снижение вольтажа
•    Нарушения ритма (чаще - в виде мерцательной аритмии) и проводимости
•   Инфарктоподобные изменения, так как при поражении амилоидозом ин-трамуральных ветвей коронарных артерий возможно развитие инфаркта; "псевдоинфарктные признаки " при старческом амилоидозе сердца при на​личии обширных рубцовых изменений на передней стенке левого желудочка
ЭХО КГ
•   Симметричное утолщение стенок левого желудочка и перегородки
•  Плотные диффузные гранулярные включения в миокарде размером 0,2-0,3 см
•  В поздних стадиях - увеличение полостей сердца (преимущественно левого желудочка), грубые нарушения его диастолической функции (из-за снижения эластичности) П дилатация левого предсердия
Сцинтиграфия сердца
99Тс-пирофосфат накапливается в миокарде в местах отложения ами-
лоида
Дополнительные диагностические признаки
1.  Данные биопсии десны и прямой кишки, почек, скелетных мышц, лим​фоузлов
2.   Внесердечные проявления:
•   Макроглоссия
•   Поражение мышц
•   Поражение почек
•   Поражение кишечника с нарушением всасывания
•   Поражение легких
•   Поражение кожи
3.    Указание на семейный характер заболевания23
4.   Наличие нагноителъных процессов, ревматоидного артрита и т.д. (при вторичном амилоидозе)
Гемохроматоз сердца
Следует подозревать, если поражение сердца сопровождается
•   Поражением печени с формированием цирроза
•   Поражением поджелудочной железы с развитием сахарного диабета
•   Изменением цвета кожи (бронзовая пигментация)
•   Повышением содержания железа в сыворотке крови, повышением на​сыщаемости трансферрина и концентрации ферритина
•   Положительным эффектом от лечения десфералом и кровопусканием
! У больных гемохроматозом в анамнезе часто — множественные пере​ливания крови и употребление препаратов железа
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! Проводимая терапия гемохроматоза редко бывает эффективной в отношении поражения сердца, хотя и снижает содержание железа в сыво​ротке
Правильной диагностике помогает выявление клинической триады:
I.   Цирроз печени
II.  Сахарный диабет
III.  Меланодермия
в сочетании с повышением содержания железа сыворотки и обнаружением отложений гемосидерина в биоптатах печени2
Принципы лечение РКМП
Лечебная программа
1.  Лечение глюкокортикоидами и цитостатиками
2.  Лечение сердечной недостаточности
3.  Антиаритмическая терапич
4.  Антикоагулянтная и антиагрегантная терапия
5.  Хирургическое лечение
6.  Лейкоцитоферез
Принципы лечения
1.   Лечение глюкокортикоидами и цитостатиками применяется преимуще​ственно на ранних стадиях заболевания для уменьшения гиперэозино-филии и ее последствий
Наиболее часто применяют преднизолон в дозе 20-30 мг/сут с постепенным уменьшением дозы до поддерживающей - 10 мг/сут
по мере уменьшения сердечной недостаточности При отсутствии эффектов преднизолона применяют винкристин
2.   Лечение сердечной недостаточности:
•    Постельный режим
•    Диуретики
•    Периферические вазодилататоры (с осторожностью из-за опас​ности чрезмерного снижения преднагрузки, так как для поддер​жания адекватного систолического выброса необходимо высо​кое давление наполнения желудочков)
Сердечные гликозиды применяют только при развитии тахисистоличе-ской формы мерцательной аритмии. В других случаях при РКМП сер​дечные гликозиды нецелесообразны, так как систолическая функция существенно не страдает. Кроме того, они могут значительно умень​шить тахикардию, которая у этих больных является компенсаторной и с трудом обеспечивает адекватный сердечный выброс.
3.  Антиаритмическая терапия проводится в зависимости от вида аритмии
4.  Антикоагулянтная и антиагрегантная терапия назначается с целью про​филактики и лечения тромбоэмболии особенно при наличии пристеночных тромбов и мерцатеьной аритмии
5.  Хирургическое лечение
Производится, когда эндомиокардиальное заболевание достигает стадии выраженного фиброза
Иссечение плотной фиброзной ткани с одновременным протезиро​ванием митрального клапана (эффективность операции выше при локальных формах фиброза)25
Противопоказания:
 - асцит с фиброзом печени
- массивный и рецидивирующий перикардиалъный выпот
- выраженная активность заболевания (гипер-эозинофилия)
6.   Лейкоцитоферез
Применяется в комплексной терапии РКМП при высокой эозинофилии и повышенной вязкости крови
удаление избытка эозинофилов
временный эффект
7.   Единственный радикальный метод - трансплантация сердца
Прогноз
♦    Благоприятен при ранней диагностике и правильном лечении на ран​них стадиях заболевания
□   При правожелудочковых поражениях хуже, чем при левожелудочковых.
□   Плохой - при поражении обоих желудочков
♦    Хирургическое лечение может продлить жизнь больного25
Противопоказания: - асцит с фиброзом печени
- массивный и рецидивирующий перикардиальный выпот
- выраженная активность заболевания (гипер-эозинофилия)
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10)  Окороков А.Н. Лечение болезней внутренних органов // Минск. - Вышэйшая школа. -1996.-том3
11)  Покровский В.И. (ред.) Малая медицинская энциклопедия // М. - Советская энциклопе​дия. - 1991. - том 1, 2. - "Кардиомиопатии", 'Темохроматоз", "Амилоидоз"
12)  Сумароков А.В., Моисеев B.C. Клиническая кардиология // М. - Медицина. - 1986
13)  Сумароков А.В., Моисеев B.C., Михайлов А.А., Касымов И.Ю. Распознавание болезней сердца // М. - Медицина. - 1978
14)  Фрид М., Грайнс С. Кардиология в таблицах и схемах // М. - Практика. - 1996
15)  Харрисон Т.Р. (ред.) Внутренние болезни // М. - Медицина. - 1995. - том 5
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Современная стратегия лечения ГКМП
По современным представлениям лечебная стратегия определяется в про​цессе подразделения больных на категории в зависимости от описанных вы​ше вариантов течения и прогноза.
Все больные ГКМП, включая носителей патологических мутаций без фе-нотипических проявлений болезни и больных с бессимптомным течением за​болевания, нуждаются в динамическом наблюдении, в ходе которого оцени​ваются характер и выраженность морфологических и гемодинамических на​рушений. Особое значение имеет выявление факторов, определяющих небла​гоприятный прогноз и повышенный риск ВС (в частности, скрытых прогно​стически значимых аритмий).
К общим мероприятиям относятся:
•  ограничение значительных физических нагрузок и запрещение занятий спортом, способных вызывать усугубление гипертрофии миокарда, по​вышение внутрижелудочкового градиента давления и риска ВС
•   предупреждение инфекционного эндокардита в ситуациях, связанных с развитием бактериемии (при обструктивных формах ГКМП рекомен​дуется антибиотикопрофилактика, аналогичная таковой у больных с по​роками сердца)
•  до настоящего времени окончательно не решен вопрос о необходимо​сти проведения активной медикаментозной терапии наиболее много​численной группе больных с бессимптомной или малосимптомной фор​мами ГКМП и низкой вероятностью ВС. При этом никто не оспаривает тот факт, что выжидательная тактика в случаях бессимптомного или ма-лосимптомного течения ГКМП возможна лишь при отсутствии призна​ков внутрижелудочковой обструкции, обмороков и серьезных наруше​ний сердечного ритма, отягощенной наследственности и случаев ВС у близких родственников.
Неоспоримые факторы высокого риска ВС при ГКМП:
V   молодой возраст (< 14 лет);
V   наличие у больных обмороков и тяжелых желудочковых нарушений рит​ма (спонтанная устойчивая желудочковая тахикардия, фибрилляция желу​дочков), эпизодов неустойчивой желудочковой тахикардии по результатам суточного ЭКГ-мониторирования;
V   неадекватность прироста артериального давления в ходе нагрузочного теста;
V   выраженная (более 3 см) гипертрофия миокарда ЛЖ,
¥ указание на ГКМП и/или внезапную смерть в семейном анамнезе,V вероятность ВС повышается при наличии у больного фибрилляции пред​сердий (пароксизмальной, постоянной тахиформы мерцательной аритмии), выраженной ишемии миокарда и обструкции выходного тракта ЛЖ.
!!! Установление высокого риска ВС определяет необходимость особой, бо​лее активной врачебной тактики в отношении этой категории пациентов (уточнение лекарственной терапии, использование пейсмекеров, дефибрил-ляторов-кардиовертеров, проведение хирургических вмешательств). При этом наиболее адекватным лечебным мероприятием является имплантация дефибриллятора-кардиовертера с целью первичной или вторичной профи​лактики жизнеугрожающих аритмий и, в конечном счете, улучшения прогно​за.
Основу медикаментозной терапии ГКМП составляют препараты с отри​цательным инотропным действием: b-адреноблокаторы и блокаторы каль​циевых каналов (верапамил). Для лечения весьма распространенных при этом заболевании нарушений сердечного ритма используются также дизопи-рамид и амиодарон.
1. Р-адреноблокаторы стали первой и остаются и по сей день наиболее эффективной группой лекарственных средств, применяемых в лечении ГКМП. Они оказывают хороший симптоматический эффект в отношении основных клинических проявлений:
• одышки и сердцебиения,
• болевого синдрома, включая стенокардию, не менее чем у половины больных ГКМП
• благодаря отрицательному инотропному действию и уменьшению ак​тивации симпатоадреналовой системы при физическом и эмоциональном напряжении, Р-блокаторы предотвращают возникновение или повыше​ние внутрижелудочкового градиента давления у больных с латентной и лабильной   обструкцией,   существенно   не   влияя   на   величину  этого градиента в покое
• улучшают функциональный статус пациентов в условиях курсового и длительного применения
• улучшают наполнение ЛЖ за счет уменьшения частоты сердечных со​кращений (ЧСС) и предупреждения ишемии сердечной мышцы
• в   литературе   имеются   данные,   подтверждающие   способность   р-блокаторов сдерживать и даже приводить к обратному развитию гипер​трофии миокарда
Хотя эффект этих препаратов в отношении купирования и предупрежде​ния желудочковых и суправентрикулярных аритмий и внезапной смерти не доказан ряд специалистов все же считают целесообразным их профилакти​ческое назначение больным ГКМП высокого риска, включая пациентов мо​лодого возраста с отягощенным случаями ВС семейным анамнезом. Пред-почтение отдается (3-блокаторам без внутренней симпатомиметической ак​тивности. Наибольший опыт накоплен по применению пропранолола. Его назначают, начиная с 20 мг 3-4 раза в день, с постепенным увеличением дозы под контролем пульса и артериального давления (АД) до максимально пере​носимой, в большинстве случаев 120-240 мг/сут. Следует стремиться к при​менению возможно более высоких доз препарата, так как отсутствие эффекта терапии b-блокаторами, вероятно, связано с недостаточной дозировкой. При этом нельзя забывать о том, что повышение дозировок существенно увели​чивает риск известных побочных эффектов.
В настоящее время широко изучается возможность эффективного приме​нения нового поколения кардиоселективных (3-блокаторов пролонгированно​го действия, в частности атенолола, бисопролола и др. При этом существует точка зрения, что кардиоселективные (3-блокаторы у больных ГКМП не име​ют преимуществ перед неселективными, так как в больших дозах, к приме​нению которых следует стремиться, селективность практически утрачивает​ся. Следует отметить, что рекомендуемый к применению у больных ГКМП с тяжелыми суправентрикулярными и желудочковыми аритмиями соталол сочетает в себе свойства неселективных b-блокаторов и антиаритмических средств III класса (кордароноподобный эффект).
2. Блокаторы медленных кальциевых каналов при ГКМП
• снижают уровень свободного кальция в кардиомиоцитах и нивелируют асинхронию их сокращения,
• улучшают расслабление миокарда и снижают его сократимость
• подавляют процессы гипертрофии миокарда
Среди блокаторов кальциевых каналов препаратом выбора благодаря наибольшей выраженности отрицательного инотропного действия и наибо​лее оптимального профиля фармакологических свойств является верапамил. Он обеспечивает симптоматический эффект у 65-80% больных, включая случаи рефрактерности к лечению р-блокаторами, что обусловлено способ​ностью препарата уменьшать ишемию миокарда, в том числе безболевую, и улучшать его диастолическое расслабление и податливость ЛЖ. Это свойст​во верапамила обеспечивает повышение толерантности больных к физиче​ской нагрузке и снижение субаортального градиента давления в покое при меньшей по сравнению с Р-блокаторами способности к уменьшению внут-рижелудочковой обструкции при физическом и эмоциональном напряжении и провокации изопротеренолом. Одновременно верапамил снижает перифе​рическое сосудистое сопротивление вследствие вазодилататорного действия. Хотя этот эффект в большинстве случаев нивелируется непосредственным положительным влиянием на диастолическую функцию ЛЖ, у отдельных больных с базальной внутрижелудочковой обструкцией в сочетании с повы​шенным конечно-диастолическим давлением ЛЖ и склонностью к системнойартериальной гипотензии при уменьшении постнагрузки внутрижелудочко-вый градиент давления может резко возрастать. Это способно приводить к развитию отека легких, кардиогенного шока и даже ВС. Подобные грозные осложнения фармакотерапии верапамилом описаны также у больных необ-структивной ГКМП с высоким давлением в левом предсердии, у которых они обусловлены отрицательным инотропным действием препарата. Отсюда оче​видна важность соблюдения осторожности при начале лечения верапамилом этой категории больных. Назначение препарата следует начинать в условиях стационара с малых доз (20-40 мг 3 раза в день) с постепенным их повыше​нием при хорошей переносимости до снижения ЧСС в покое до 50-60 в 1 мин. Клинический эффект наступает обычно при приеме не менее 160-240 мг препарата в сутки, а более удобны в условиях длительного применения про​лонгированные формы. С учетом благоприятного влияния верапамила на диастолическую функцию и величину субаортального градиента давления в ЛЖ, а также доказанной способности увеличивать выживаемость больных ГКМП по сравнению с плацебо целесообразно его профилактическое назна​чение      у      асимптоматичных      больных      ГКМП      высокого      риска.
Следует отметить, что Р-адреноблокаторы (за исключением соталола) и антагонисты кальция обладают слабой антиаритмической активностью, в то время как частота опасных желудочковых и суправентрикулярных аритмий у больных ГКМП чрезвычайно велика. Поэтому актуально применение у этой категории больных антиаритмических препаратов, в ряду которых наиболее популярным и рекомендуемым ведущими специалистами является дизопи-рамид.
3. Дизопирамид, относящийся к антиаритмикам IA класса, обладает вы​раженным отрицательным инотропным эффектом, у больных ГКМП спо​собен снижать уровень обструкции выходного тракта ЛЖ, положительно влиять на структуру диастолы. Эффективность длительного лечения дизо-пирамидом доказана в отношении больных ГКМП с умеренной обструкци​ей оттока из ЛЖ. Особенно выгодно использовать этот препарат у больных с желудочковыми аритмиями. Начальная доза обычно составляет 400 мг в сутки с постепенным увеличением до 800 мг. При этом, как и в случае на​значения соталола, необходимо контролировать продолжительность интер​вала QT по ЭКГ.
4.Не менее эффективным средством лечения и профилактики как желудоч​ковых, так и суправентрикулярных аритмий при ГКМП является амиода-рон, который наряду с антиаритмической активностью, по-видимому, не​сколько уменьшает гиперконтрактильность и ишемию миокарда. Показана его способность предотвращать у таких больных ВС. Лечение амиодаро-ном начинают с насыщающих доз (600-1200 мг/сут) в течение 3-7 дней с постепенным, по мере уменьшения ЧСС, снижением до поддерживающей(желательно 200 мг/сут и менее). Учитывая отложение препарата в тканях с возможным нарушением функции щитовидной железы, развитием пневмо-фиброза, поражения роговицы, кожи и печени, при его длительном (более 10-12 мес) приеме необходим регулярный контроль состояния этих "уяз​вимых" органов с целью раннего выявления возможных осложнений фар​макотерапии.
При ГКМП возможны комбинации препаратов, обладающих отрица​тельным инотропным эффектом, например b-блокаторов и антагонистов кальция, р-блокаторов и дизопирамида.
Признаки венозного застоя в легких, включая ночные приступы сердеч​ной астмы, при ГКМП не являются редкостью и в большинстве случаев обу​словлены диастолической дисфункцией ЛЖ. Таким больным показано лече​ние Р-блокаторами или антагонистами кальция в сочетании с осторожным применением салуретиков. Периферических вазодилататоров, включая нит​раты, и сердечных гликозидов следует избегать из-за опасности ухудшения диастолического наполнения ЛЖ и резкого снижения сердечного выброса, вплоть до развития синкопе и ВС.
Различные суправентрикулярные тахиаритмии, главным образом мерцание и трепетание предсердий, отмечаются у 10-30% больных ГКМП и обусловливают опасность возникновения или усугубления нарушений кар-диогемодинамики, возникновение тромбоэмболии, а также повышенный риск развития фибрилляции желудочков в связи с частой сопутствующей дисфункцией атриовентрикулярного соединения и наличием добавочных проводящих путей между предсердиями и желудочками. Вследствие этого у больных ГКМП пароксизмальные суправентрикулярные аритмии относят к категории потенциально фатальных, а скорейшее восстановление синусового ритма и предупреждение повторных пароксизмов приобретает особенно важное значение.
Для купирования пароксизмов мерцательной аритмии кроме антиаритми​ческих препаратов IA группы и амиодарона используют Р-блокаторы, вера-памил и дигоксин, при неэффективности которых прибегают к электроим​пульсной терапии. При постоянной форме мерцательной аритмии для кон​троля частоты сокращений желудочков применяют Р-блокаторы или верапа-мил в сочетании с дигоксином. Это единственный случай, когда больным об-структивной ГКМП можно назначать сердечные гликозиды, не опасаясь по​вышения внутрижелудочкового градиента давления. Поскольку мерцатель​ная аритмия у больных ГКМП связана с высоким риском системных тромбо​эмболии, в том числе инсульта, сразу после ее развития необходимо начинать терапию антикоагулянтами, которые при постоянной форме мерцания пред​сердий принимают неопределенно долго.
К сожалению, у значительного числа больных ГКМП традиционная фармакотерапия не позволяет эффективно контролировать симптоматику за-болевания, а низкое качество жизни не устраивает пациентов. В таких случа​ях приходится решать вопрос о возможности использования иных, немеди​каментозных лечебных подходов. При этом дальнейшая тактика определяет​ся отдельно у больных с обструктивной и необструктивной формами ГКМП.
Вопреки распространенному представлению нередко в далеко зашедшей стадии патологического процесса преимущественно при необструктивной форме ГКМП развивается прогрессирующая систолическая дисфункция и тяжелая сердечная недостаточность (СН), ассоциированная с ремоделирова-нием ЛЖ (утончением его стенок и дилатацией полости). Такая эволюция за​болевания наблюдается у 2-5% больных ГКМП и характеризует конечную ("дилатационную") стадию особого, тяжело и ускоренно протекающего про​цесса, не зависящего от возраста пациента и давности манифестации болезни [59, 60]. Увеличение систолического размера ЛЖ обычно опережает диасто-лическое расширение и преобладает над ним. Клиническими особенностями этой стадии являются выраженная, нередко рефрактерная застойная СН и ис​ключительно плохой прогноз. Лечебная стратегия в отношении таких боль​ных меняется и строится на общих принципах терапии застойной СН, преду​сматривает осторожное назначение ингибиторов АПФ и блокаторов рецепто​ров ангиотензина И, диуретиков и сердечных гликозидов, b-блокаторов и спиронолактона. Эти пациенты являются потенциальными кандидатами для проведения трансплантации сердца.
Хирургическое лечение ГКМП
При отсутствии клинического эффекта от активной медикаментозной тера​пии симптоматичным больным III—IV функционального класса по классифи​кации Нью-Йоркской ассоциации кардиологов с выраженной асимметричной гипертрофией МЖП и субаортальным градиентом давления в покое, равным 50 мм рт. ст. и более, показано хирургическое лечение. Классическая мето​дика - чрезаортальная септальная миэктомия, предложенная A.G.Morrow. У больных молодого возраста с семейным анамнезом ГКМП с тяжелыми клиническими проявлениями, указанием на раннюю ВС у родст​венников показания должны быть расширены. В некоторых центрах она про​водится также в случаях значительной латентной обструкции. В целом по​тенциальными кандидатами для проведения оперативного лечения являются не менее 5% из числа всех больных ГКМП. Операция обеспечивает хороший симптоматический эффект с полным устранением или значительным умень​шением внутрижелудочкового градиента давления у 95% больных и значи​тельным снижением конечно-диастолического давления в ЛЖ большинства больных. Хирургическая летальность в настоящее время значительно снизи​лась и составляет около 1—2%, что сопоставимо с ежегодной летальностью при медикаментозной терапии (2-5%). Хотя в большинстве более ранних ис​следований не удавалось обнаружить существенного влияния хирургическо​го лечения ГКМП на прогноз, C.Seiler и соавт. показали улучшение 10-летней выживаемости оперированных больных до 84% по сравнению с 67% в группе лечившихся медикаментозно. Имеются сообщения о 40-летнем на​блюдении после проведенной септальной миэктомии. В ряде случаев при на​личии дополнительных показаний для уменьшения выраженности обструк​ции и митральной регургитации одномоментно выполняется операция валь-вулопластики или протезирования митрального клапана низкопрофильным протезом. Улучшить отдаленные результаты операции позволяет последую​щая длительная терапия верапамилом как обеспечивающая улучшение диа-столической функции ЛЖ, что не достигается при хирургическом лечении.
В настоящее время разработаны и успешно применяются методики, отлич​ные от классической трансаортальной септальной миэктомии. В частности, в НЦССХ им. А.Н.Бакулева под руководством акад. Л.А.Бокерия разработана оригинальная методика иссечения зоны гипертрофированной МЖП из ко​нусной части правого желудочка. Этот способ хирургической коррекции обструктивной ГКМП является высокоэффективным и может стать методом выбора в случаях одновременной обструкции выходных отделов обоих же​лудочков, а также в случаях среднежелудочковой обструкции левого желу​дочка.
Альтернативным методом лечения рефрактерной обструктивной ГКМП яв​ляется транскатетерная алкогольная септальная абляция. Методика предполагает инфузию через баллонный катетер в перфорантную септальную ветвь 1-3 мл 95% спирта, вследствие чего возникает инфаркт гипертрофиро​ванного отдела МЖП, захватывающий от 3 до 10% массы миокарда ЛЖ (до 20% массы МЖП). Это приводит к значимому уменьшению выраженности обструкции выходного тракта и митральной недостаточности, объективной и субъективной симптоматики заболевания. При этом в 5-10% случаев возни​кает необходимость имплантации постоянного электрокардиостимулятора в связи с развитием атриовентрикулярной блокады высокой степени. Кроме того, к настоящему времени не доказано положительное влияние транскате-терной абляции на прогноз, а операционная смертность (1-2%) не отличается от таковой при проведении операции септальной миэктомии, считаю​щейся на сегодняшний день "золотым стандартом" лечения больных ГКМП с выраженной симптоматикой и обструкцией выходного тракта ЛЖ, резистентных к фармакотерапии.
Таким образом, стратегия лечебных мероприятий при ГКМП достаточно сложна и предполагает индивидуальный анализ всего комплекса клиниче​ских, анамнестических, гемодинамических показателей, результатов генной диагностики и стратификации риска ВС, оценку особенностей течения забо​левания и эффективности используемых вариантов лечения. В целом рацио​нальная фармакотерапия в сочетании с хирургическим лечением и электро-кардиотерапией позволяет получить хороший клинический эффект, преду​предить возникновение тяжелых осложнений и улучшить прогноз у значи​тельной части больных ГКМП.Современная стратегия лечения ДКМП
Лечение больных ДКМП представляет собой весьма трудную задачу. По​скольку причину заболевания в подавляющем большинстве случаев устано​вить не удается, патогенетическая терапия больных должна быть направлена на:
•    коррекцию ХСН;
•    лечение и профилактику аритмий;
•    лечение и профилактику тромбоэмболических осложнений.
Больные ДКМП, как правило, рефрактерны к лечению традиционными инотропными средствами, которые не только не приводят к уменьшению клинических проявлений ХСН, но нередко способствуют возникновению сердечных аритмий. Современное лечение ХСН у больных ДКМП основано на следующих принципах:
1.  Ограничение физических нагрузок, а также потребления поваренной соли, особенно при наличии отечного синдрома.
2.  Ингибиторы АПФ являются средством первого выбора в лечении боль​ных ДКМП. Назначение этих препаратов (при отсутствии противопоказаний) целесообразно на всех стадиях развития болезни, даже при отсутствии выра​женных клинических проявлений ХСН. Ингибиторы АПФ способны преду​преждать некроз кардиомиоцитов, развитие кардиофиброза; способствуют обратному развитию гипертрофии, снижают величину постнагрузки (внут-римиокардиальное напряжение), уменьшают степень митральной регургита-ции, давление в ЛП и секрецию ПНУФ. Под влиянием длительного регуляр​ного приема ингибиторов АПФ улучшается качество жизни больных ДКМП. Доказано, что применение ингибиторов АПФ достоверно увеличивает про​должительность жизни больных ДКМП.
Эффект ингибиторов АПФ при этом заболевании объясняется угнетением чрезмерной активации РААС, САС и других, в том числе тканевых, нейро-гормональных систем, ответственных за неуклонное прогрессирование бо​лезни.
Применять ингибиторы АПФ у больных ДКМП следует с осторожностью, главным образом, из-за возможности гипотензивной реакции и возникновения ортостатической гипотонии. Начальная доза препарата должна быть минимальной:
•    эналаприл 2,5 мг 2 раза в сутки;
•    рамиприл 1,25 мг 1 раз в сутки;
•    периндоприл 2 мг 1 раз в сутки и т.д.При хорошей переносимости дозы должны быть увеличены (соответствен​но, до 20-40 мг в сутки для эналаприла, 10 мг для рамиприла и 4 мг для пе-риндоприла и т.д.).
3.    b-адреноблокаторы   целесообразно   комбинировать   с ингибиторами АПФ. Особенно показаны b-адреноблокаторы у больных со стойкой синусо​вой тахикардией, а также у пациентов с мерцательной аритмией (возможно в сочетании с сердечными гликозидами).
У больных ДКМП b-адреноблокаторы используются не только как средст​во профилактики и лечения нарушений сердечного ритма и контроля ЧСС, но и как препараты, оказывающие влияние на гиперактивированные САС и РААС. Их действие на эти системы сопровождается улучшением гемоди​намики, уменьшением ишемии миокарда и повреждения кардиомиоцитов. Так же как и ингибиторы АПФ, b-адреноблокаторы улучшают качество жиз​ни, прогноз и выживаемость больных ДКМП.
Используют любые b-адреноблокаторы (метопролол, бисопролол, атено-лол, карведилол и др.). Лечение также начинают с малых доз препаратов, по​степенно увеличивая их до максимально переносимых.
Следует помнить, что у части больных в первые 2-3 недели лечения Ь-адреноблокаторами могут наблюдаться уменьшение ФВ, У О и некоторое ухудшение состояния, что связано преимущественно с отрицательным ино-тропным действием этих препаратов. Однако у большинства таких больных со временем начинают преобладать положительные эффекты Ь-адреноблокаторов, обусловленные стабилизацией нейрогормональной регу​ляции кровообращения, восстановлением плотности b-адренорецепторов на клеточных мембранах кардиомиоцитов и уменьшением кардиотоксического действия катехо л аминов. Постепенно возрастает ФВ и уменьшаются клини​ческие проявления ХСН.
Применение b-адреноблокаторов при ДКМП требует осторожности, осо​бенно у больных ХСН III—IV ФК по NYHA, хотя принципиально они не про​тивопоказаны и при тяжелой декомпенсации.
4.   Диуретики   применяют   при   наличии   застоя   крови   в легких   или/и в большом круге кровообращения. Применяют тиазидовые, тиазидоподобные и петлевые мочегонные по обычной схеме (см. главу 2). При наличии выра​женного отечного синдрома целесообразно перечисленные диуретики ком​бинировать с назначением антагонистов альдостерона (альдактон, верошпи-рон).
5.  Нитраты. Для лечения больных с хронической левожелудочковой не​достаточностью в качестве дополнительного лекарственного средства можно использовать      нитраты —      изосорбид-динатраты      или      изосорбид-5-мононитраты.      Последние      отличаются      высокой      биодоступностью и предсказуемостью действия (оликард, имдур, моночинкве-ретард и др.). Эти лекарственные средства способствуют депонированию крови в венозномрусле большого круга кровообращения, уменьшают величину преднагрузки и признаки застоя крови в легких.
6.  Сердечные гликозиды. Эти препараты несомненно показаны больным с постоянной формой мерцательной аритмии. В этих случаях положительные эффекты сердечных гликозидов (уменьшение ЧСС) объясняются, главным образом, не положительным инотропным действием этих препаратов, а их ваготропным действием, проявляющимся увеличением рефрактерных перио​дов АВ-узла и замедлением проведения электрического импульса по АВ-соединению. В результате тахисистолическую форму мерцательной аритмии удается перевести в нормосистолическую, что улучшает процессы диастоли-ческого наполнения ЛЖ, снижает давление в ЛП и венах малого круга крово​обращения и способствует уменьшению одышки и других проявлений застоя крови в легких.
Дискуссионным остается вопрос о целесообразности применения сердеч​ных гликозидов у больных ДКМП с синусовым ритмом и выраженной систо​лической дисфункцией ЛЖ (ФВ 25-30%). Монотерапия сердечными глико-зидами, как правило, бывает неэффективной, поскольку в болыиистве случа​ев отсутствует морфологический субстрат для действия этих инотропных ле​карственных средств, а именно: имеется значительное и распространенное повреждение кардиомиоцитов, уменьшение количества миофибрилл, нару​шения клеточного метаболизма и выраженный кардиофиброз. С другой сто​роны, именно у больных ДКМП терапия дигоксином очень быстро приводит к развитию гликозидной интоксикации и возникновению жизнеопасных же​лудочковых аритмий и нарушений проводимости.
Риск побочных эффектов сердечных гликозидов еще больше увеличивается при наличии гипокалиемии, гипомагниемии, ХПН, а также у пожилых боль​ных.
Таким образом, применение сердечных гликозидов у тяжелых больных с выраженной систолической дисфункцией ЛЖ и синусовым ритмом, хотя и возможно, но только в комбинации с ингибиторами АПФ, диуретиками и обязательно под контролем содержания электролитов и мониторинга ЭКГ.
Длительное применение негликозидных инотропных средств у больных ДКМП и ХСН не рекомендуется, так как достоверно увеличивает смертность этих больных. Кратковременное применение негликозидных инотропных ле​карственных средств (леводопа, добутамин, милринон, амринон и др.) оправ​дано лишь в некоторых случаях, например, при подготовке больных к операции трансплантации сердца.
7. Применение антиагрегантов показано у всех больных ДКМП, посколь​ку в 30% случаев течение заболевания осложняется внутрисердечным тром​бозом и развитием тромбоэмболии. С этой целью используется постоянный прием ацетилсалициловой кислоты в дозе 0,25-0,3 г в сутки или применение других антиагрегантов по схемам (трентал, дипиридамол, вазобрал, тонакан, Вессель Дуэ Ф и др.).При хорошей переносимости дозы должны быть увеличены (соответствен​но, до 20-40 мг в сутки для эналаприла, 10 мг для рамиприла и 4 мг для пе-риндоприла и т.д.).
3.    b-адреноблокаторы   целесообразно   комбинировать   с ингибиторами АПФ. Особенно показаны b-адреноблокаторы у больных со стойкой синусо​вой тахикардией, а также у пациентов с мерцательной аритмией (возможно в сочетании с сердечными гликозидами).
У больных ДКМП b-адреноблокаторы используются не только как средст​во профилактики и лечения нарушений сердечного ритма и контроля ЧСС, но и как препараты, оказывающие влияние на гиперактивированные САС и РААС. Их действие на эти системы сопровождается улучшением гемоди​намики, уменьшением ишемии миокарда и повреждения кардиомиоцитов. Так же как и ингибиторы АПФ, b-адреноблокаторы улучшают качество жиз​ни, прогноз и выживаемость больных ДКМП.
Используют любые b-адреноблокаторы (метопролол, бисопролол, атено-лол, карведилол и др.). Лечение также начинают с малых доз препаратов, по​степенно увеличивая их до максимально переносимых.
Следует помнить, что у части больных в первые 2-3 недели лечения Ь-адреноблокаторами могут наблюдаться уменьшение ФВ, У О и некоторое ухудшение состояния, что связано преимущественно с отрицательным ино-тропным действием этих препаратов. Однако у большинства таких больных со временем начинают преобладать положительные эффекты Ь-адреноблокаторов, обусловленные стабилизацией нейрогормональной регу​ляции кровообращения, восстановлением плотности b-адренорецепторов на клеточных мембранах кардиомиоцитов и уменьшением кардиотоксического действия катехоламинов. Постепенно возрастает ФВ и уменьшаются клини​ческие проявления ХСН.
Применение b-адреноблокаторов при ДКМП требует осторожности, осо​бенно у больных ХСН III—IV ФК по NYHA, хотя принципиально они не про​тивопоказаны и при тяжелой декомпенсации.
4.   Диуретики   применяют   при   наличии   застоя   крови   в легких   или/и в большом круге кровообращения. Применяют тиазидовые, тиазидоподобные и петлевые мочегонные по обычной схеме (см. главу 2). При наличии выра​женного отечного синдрома целесообразно перечисленные диуретики ком​бинировать с назначением антагонистов альдостерона (альдактон, верошпи-рон).
5.  Нитраты. Для лечения больных с хронической левожелудочковой не​достаточностью в качестве дополнительного лекарственного средства можно использовать      нитраты —      изосорбид-динатраты      или      изосорбид-5-мононитраты.      Последние      отличаются      высокой      биодоступностью и предсказуемостью действия (оликард,  имдур,  моночинкве-ретард и др.). Эти лекарственные средства способствуют депонированию крови в венозномУ больных с мерцательной аритмией показано назначение непрямых анти​коагулянтов (варфарин) под строгим контролем показателей коагулограммы. Дозы препарата подбираются таким образом, чтобы величина MHO составляла 2,0-3,0 ед.
Многие специалисты считают показанием для назначения непрямых анти​коагулянтов эхокардиографическое выявление у больных ДКМП внутрисер-дечных тромбов.
8.  Трансплантация сердца. Эта операция является высокоэффективным способом лечения больных ДКМП, рефрактерных к медикаментозной тера​пии. Показаниями для операции трансплантации являются:
•    быстрое прогрессирование сердечной недостаточности у больных ДКМП и отсутствие эффекта от проводимой терапии;
•    возникновение жизнеопасных нарушений сердечного ритма;
•    высокий риск тромбоэмболических осложнений.
10-летняя выживаемость больных ДКМП, перенесших операцию транс​плантации сердца, достигает 70%. Понятно, что серьезной проблемой, огра​ничивающей распространение этого метода лечения, является, прежде всего, высокая стоимость оперативного вмешательства и некоторые организацион​ные проблемы.
9.  Двухкамерная электростимуляция сердца с помощью имплантируе​мого электрокардиостимулятора типа DDD (см. главу 3) в некоторых случаях позволяет добиться улучшения внутрисердечной гемодинамики, повышая систолическую функцию желудочков, и предупредить развитие некоторых осложнений заболевания.
В целом ДКМП характеризуется весьма неблагоприятным прогнозом. В течение 5 лет умирает до 50% больных, большинство из них — внезапно вследствие фибрилляции желудочков. К другим причинам летальных исхо​дов относятся прогрессирующая сердечная недостаточность и тромбоэмболические осложнения.
!!! Запомните - предикторами неблагоприятного исхода ДКМП яв​ляются:
V   высокий функциональный класс ХСН (ФК IV по NYHA); У  КДР больше 7,6 см (по данным одномерной ЭхоКГ);
V   ФВ меньше 35%;
V   возникновение блокады левой ножки пучка Гиса;V   появление при суточном мониторировании ЭКГ высоких градаций же​лудочковых аритмий;
V   наличие постоянной формы мерцательной аритмии.
Следует отметить, что в последние годы контингент больных ДКМП суще​ственно изменился, возросло число больных с доклиническими и субклиническими проявлениями болезни. Это связано с широким внедре​нием в клиническую практику эхокардиографического метода исследования, позволяющего осуществлять раннюю диагностику заболевания. По данным 1995 г., 5-летняя выживаемость такого контингента больных ДКМП состав​ляет 76% (Gavazzi A. et al.). Операция трансплантации сердца существенно улучшает прогноз больных ДКМП: 10-летняя выживаемость достигает 70%.
