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Резюме
Введение. Гипертрофической кардиомиопатией (ГКМП) страдает около 0,2 % взрослого населения Земли. Ранняя 

и своевременная диагностика апикальной формы ГКМП остается актуальной медицинской проблемой, поскольку за-
болевание обладает широкой вариабельностью клинических проявлений и часто протекает либо бессимптомно, либо 
с симптомами, характерными для других заболеваний сердца. Магнитно-резонансная томография (МРТ) является 
информативным методом лучевой диагностики гипертрофической кардиомиопатии. Цель – совершенствование лу-
чевой диагностики при апикальной форме гипертрофической кардиомиопатии. Материалы и методы. Обследованы 
98 больных апикальной формой гипертрофической кардиомиопатии в возрасте 19 от до 76 лет. Из них было 48 мужчин 
и 50 женщин. Все обследуемые были осмотрены кардиологом, всем пациентам проведены электрокардиография и 
эхокардиография, 45 пациентам выполнена магнитно-резонансная томография сердца. Результаты. В нашем иссле-
довании у 13 пациентов при МРТ определялась изолированная форма АпГКПМ, у 32 – смешанная. У 42,2 % больных 
с симметричной гипертрофией всех апикальных сегментов при МРТ наблюдалась пикообразная конфигурация левого 
желудочка (ЛЖ). Симптом облитерации полости левого желудочка определялся у 19 пациентов. Симптом секвестрации 
полости ЛЖ определялся у 5 обследуемых. У 5 больных выявлена аневризма на верхушке левого желудочка, у 1 – на 
верхушке правого желудочка. Признаки обструкции выносящего тракта левого желудочка визуализировались у 2 па-
циентов, в 5 случаях определялась внутрижелудочковая обструкция на уровне средних сегментов левого желудочка. 
Акинез и гипокинез выявлялись в зонах фиброзных изменений (n=21) или в зонах кардиосклероза (n=2). У 17,8 % 
обследуемых выявлен некомпактный миокард, в 3 случаях он сочетался с АпГКМП. При контрастном усилении у 29 
пациентов определялись очаги (n=22) или зоны (n=7) патологического накопления контрастного вещества, которые 
свидетельствовали о замещении миокарда фиброзной тканью. Заключение. Таким образом, МРТ сердца позволяет 
получить изображения верхушки сердца в различных косых плоскостях, определить толщину миокарда в гипертро-
фированных сегментах, оценить сократимость миокарда, выявить микроаневризму на верхушке, зоны фиброза, от-
дифференцировать некомпактный миокард от ГКМП и является методом выбора при АпГКМП.
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Summary 
Introduction. About 0.2 % of the adult population all over the world suffers from hypertrophic cardiomyopathy. Early and 

timely diagnosis of the apical form of hypertrophic cardiomyopathy remains an urgent medical problem, since the disease has 
a wide variability of clinical manifestations and often occurs asymptomatic or with symptoms of other heart diseases. Magnetic 
resonance imaging is an informative method of radiation diagnosis of hypertrophic cardiomyopathy. The aim is improving of 
radiology diagnostics in applying to the apical form of hypertrophic cardiomyopathy. Materials and methods. 98 patients with 
apical hypertrophic cardiomyopathy aged 19 to 76 years were еxamined. There were 48 men and 50 women. All subjects were 
examined by a cardiologist, all patients underwent electrocardiography and echocardiography, 45 patients underwent magnetic 
resonance imaging (MRI) of the heart. Results. In our study 13 patients had MRI determined the isolated form of apical form of 
hypertrophic cardiomyopathy, 32 had combined one. 42.2% of the patients with symmetrical hypertrophy of all apical segments 
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Введение
Гипертрофической кардиомиопатией (ГКМП) 

страдает около 0,2 % (или 1:500) взрослого населе-
ния Земли [1]. Среди детей частота данного заболе-
вания, по данным популяционных исследований [2], 
составляет 0,3−0,5 на 100 000 в год. У мужчин ГКМП 
встречается чаще, чем у женщин [3]. 

Гипертрофическая кардиомиопатия характери зу-
ется увеличением толщины стенки левого (реже пра-
вого) желудочка, нормальными или умень шен ными 
размерами полости левого желу дочка (ЛЖ), значитель-
ным нарушением диастоли че ской функции желудочка 
и частым возник нове нием нарушений сердечного рит-
ма [4]. В 40−60 % случаев у взрослых и подростков с 
ГКМП отмечается аутосомно-доминантный тип насле-
дования, и заболевание вызывается мутацией в генах, 
кодирующих саркомерные белки миокарда. У 5−10 % 
взрослых ГКМП развивается в результате других гене-
тических заболеваний, в 25−30 % случаев этиология 
заболевания неизвестна [3, 5, 6]. ГКМП – практически 
единственное кардиоваскулярное заболевание, кото-
рое может манифестировать в любом возрасте челове-
ка – от младенчества до глубокой старости, при этом 
средний возраст больных при установке диагноза со-
ставляет 30–40 лет [4]. ГКМП относится к категории 
неуклонно прогрессирующих заболеваний, снижает 
качество жизни у значительной части пациентов, при-
водит к инвалидности. Она является одной из главных 
причин внезапной смерти у пациентов всех возраст-
ных групп и самой частой – в молодом возрасте [7]. 
Это определяет высокую медико-социальную значи-
мость заболевания.

Самой трудной для диагностики среди всех форм 
ГКМП является апикальная (или верхушечная) кар-
диомиопатия (АпГКМ). Распространенность ее оце-
нить трудно. По данным разных авторов [8, 9], в попу-
ляции она составляет от 2 до 8−10 %. По результатам 
последних исследований, проведенных в Британии, 
доля АпГКМ составляет около 1/3 всех случаев забо-
левания [10], что связывают с возросшими возможно-
стями инструментальной диагностики, прежде всего 
магнитно-резонансной томографии (МРТ). Ранняя и 
своевременная диагностика АпГКМ является акту-
альной медицинской проблемой, так как заболевание 
обладает широкой вариабельностью клинических 
проявлений и часто протекает либо бессимптомно, 
либо с симптомами, характерными для других забо-
леваний сердца. В России публикации, посвященные 
лучевым методам диагностики АпГКМ, единичны и в 
основном касаются эхокардиографии. Врачи лучевой 

диагностики мало знакомы с  семиотикой заболева-
ния, не знают особенностей получения изображения 
и его оценки. Не разработаны единый методический 
подход к лучевой диагностике АпГКМ, показания к 
проведению различных методов исследования, диа-
гностический алгоритм.

Цель – совершенствование лучевой диагностики 
при апикальной форме гипертрофической кардио-
мио патии.

Материалы и методы исследования
Обследованы 98 больных апикальной формой 

гипер трофической кардиомиопатии в возрасте от 19 
до 76 лет. Из них было 48 мужчин и 50 женщин. Все 
обследуемые были осмотрены кардиологом, всем 
пациентам проведены электрокардиография (ЭКГ) и 
эхокардиография (ЭхоКГ), 45 пациентам выполнена 
магнитно-резонансная томография серд ца. Эхокарди-
ография проводилась на ультразвуковых (УЗ) сканерах 
«Acuson SC 2000» (Siemens-Acuson) и «Acuson 128XP» 
(Acuson) датчиками с частотой 2,5–4,0 мГц, MyLab 
seven (Esaote, Италия), датчиком 1,5–4,0 мГц, по стан-
дартному протоколу, рекомендованному EACVI. МРТ 
выполнялась на магнитно-резонансном томографе 
Magnetom Espree (Siemens) с напряженностью магнит-
ного поля 1,5 Тл. Исследования сердца проводили с 
ЭКГ-синхронизацией, с задержкой дыхания по стан-
дартной программе с получением Т1-,  Т2-взвешенных 
изображений, Т1-взвешенных изображений с подавле-
нием МР-сигнала от жировой ткани в аксиальной, 
фронтальной и косых плоскостях (по короткой оси, в 
2-камерной и 4- камерной проекциях, по выводящему 
тракту ЛЖ) для оценки морфологии сердца и в режиме 
динамического сканирования в тех же проекциях, с 
последующим внутривенным болюсным введением 
контрастного вещества. 

Результаты исследования и их обсуждение 
Диагностическим критерием любой ГКМП явля-

ется утолщение стенки ЛЖ ≥15 мм в одном или более 
сегментах миокарда, по результатам любой методики 
визуализации, а также соотношение 1:1,5 гипертро-
фированных и негипертрофрованных сегментов при 
ассиметричных формах ГКМП [4]. При АпГКМ вы-
являют асимметричное утолщение миокарда только 
верхушечных сегментов ≥15 мм левого или, реже, 
правого желудочков. При АпКМП соотношения тол-
щины апикальных сегментов к толщине базальных 
сегментов составляет 1:1,3–1,5. Выделяют изолиро-
ванную апикальную гипертрофию или смешанную 

had sawtoothed configuration of the LV revealed by MRI. The symptom of left ventricular cavity obliteration was determined 
in 19 patients. The symptom of LV cavity sequestration was determined in 5 subjects. 5 patients had an aneurysm on the top 
of the left ventricle, 1 – on the top of the right ventricle. Signs of left ventricular outflow tract obstruction were visualized 
in 2 patients, intraventricular obstruction at the level of the middle segments of the left ventricle was determined in 5 cases. 
Akinesis and hypokinesis were detected in areas of fibrous changes (n=21) or in areas of cardiosclerosis (n=2). In 17.8 % of 
subjects identified non-compacted myocardium, in 3 cases it was combined with apical form of hypertrophic cardiomyopathy. 
With contrast enhancement in 29 patients, foci (n=22) or zones (n=7) of pathological accumulation of contrast agent were 
determined, which indicated the replacement of myocardium with fibrous tissue.

Keywords: magnetic resonance imaging, hypertrophic cardiomyopathy, apical form of hypertrophic cardiomyopathy
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форму, когда асимметричное утолщение миокарда 
распространяется на другие сегменты. 

МРТ сердца и сосудов является информативным 
методом лучевой диагностки АпГКМ, так как позволя-
ет оценить морфологию сердца, функцию желудочков, 
характеристики миокарда. В отличие от эхокардиогра-
фии, при МРТ хорошо определяются все сегменты 
правого и левого желудочков в разных проекциях, что 
дает возможность идентифицировать даже небольшое 
число гипертрофированных сегментов. Согласно ре-
комендациям Европейской ассоциации кардиологов, 
МРТ сердца и сосудов, «если позволяют ресурсы 
и опыт», должна рассматриваться как базовый ме-
тод исследования и выполняться всем пациентам с 
устаноленной или предполагаемой АпГКМ [11]. В 

рекомендациях американских специалистов [12, 13] 
также указывается, что МРТ-виуализация является 
обоснованной у пациентов с АпГКМ, если данные 
эхокардиографии неубедительны.

У пациентов с качественно выполненной эхокар-
диографией МРТ предоставляет ту же информацию о 
функции и морфологии желудочков. Однако, у пациен-
тов с плохим акустическим изображением при плохой 
визуализации некоторых областей левого желудочка, 
таких как переднебоковая стенка, верхушки ЛЖ и 
правый желудочек, МРТ является методом выбора. 

Так как исследование сердца занимает достаточно 
длительное время, перед исследованием необходимо 
предупредить пациента о длительности процедуры, 
объяснить, как правильно делать вдохи-выдохи по 
команде оператора, и что данная методика подразуме-
вает внутривенное болюсное введение контрастного 
вещества автоматическим инъектором. Необходимо 
подчеркнуть, что МРТ должна выполняться специ-
алистами, которые имеют опыт в диагностике сер-
дечно-сосудистых заболеваний.

Толщина миокарда оценивается на томограммах 
в базальных и средних сегментах по короткой оси, в 
апикальных сегментах по короткой оси и из длинных 
осей. На томограммах по короткой оси срезы должны 
быть установлены строго перпендикулярно межже-
лудочковой перегородке, чтобы исключить завыше-
ние толщины стенок, и предпочтителен протокол 
последовательности SSFP. В нашем исследовании у 
13 пациентов при МРТ определялась изолированная 
форма АпГКПМ, у 32 – смешанная. При изолиро-
ванной форме АпГКМ визуализировалось утолщение 
только апикальных сегментов левого желудочка, при 
смешанной форме отмечалось утолщение и других 
сегментов левого желудочка. Верхушка левого же-
лудочка у 3 пациентов была истончена, у остальных 
обследуемых – утолщена. 

У 42,2 % больных с симметричной гипертрофи-
ей всех апикальных сегментов при МРТ наблюда-
лась пикообразная конфигурация ЛЖ, напомина-

Рис. 1. МР-томограмма сердца пациента К., 48 лет, 
в  4-камерной проекции. Визуализируется утолщение апикаль-
ных сегментов и верхушки левого желудочка. Полость левого 

 желудочка по форме напоминает карту пиковой масти 
Fig. 1. MR-tomogram of a heart of the patient K., 48 years, in the 
four-chamber projection. The thickening of the apical segments 
and the apex of the left ventricle is visualized. The cavity of the 

left ventricle resembles a card of peak suit

а б
Рис. 2. МР-томограммы пациента К., 51 года, со смешанной формой АпКМП в 4-камерной проекции: а – в диастолу;  

б – в систолу. Визуализируется гипертрофия миокарда левого желудочка, наиболее выраженная в апикальных и средних сегментах. В систолу 
определяется секвестрация полости левого желудочка

Fig. 2. MR tomograms of patient K., 51 years old, with mixed form of apical hypertrophic cardiomyopathy in four-chamber projection:  
a – in diastole; б – in systole. Left ventricular hypertrophy, most pronounced in the apical and middle segments, is visualized. In systole is determined by 

the sequestration of the cavity of the left ventricle
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ющая  карту пиковой масти («ace-of-spades», «spade-
shaped») (рис. 1). При выраженном увеличении 
толщины апикальных или апикальных и средних 
сегментов у 19 пациентов в систолу полость левого 
желудочка на уровне гипертрофированных сегмен-
тов не прослеживалась – симптом облитерации по-
лости ЛЖ (рис. 4). При этом объем левого желудочка 
уменьшался. При облитерации полости ЛЖ в области 
верхушки в конце систолы может оставаться неболь-
шая полость, в которой сохраняется высокое давле-
ние, – симптом секвестрации полости ЛЖ (рис. 2; 3). 
В нашем исследовании данный симптом наблюдался 
у 5 обследуемых со смешанной формой АпКМП. При 
эхокардиографии симптом секвестрации полости ЛЖ 
не определялся.

Постоянное высокое давление в полости в об-
ласти верхушки желудочка может привести к не-
коронарогенной ишемии миокарда с последующим 
формированием аневризм. МРТ имеет преимущество 
перед другими методами визуализации в выявлении 
аневризм различных размеров в области верхушки, 

а  также, при их наличии, позволяет визуализировать 
тромботические массы в проекции аневризмы. В на-
шем наблюдении у одного из пациентов при МРТ 
была подтверждена аневризма на верхушке ЛЖ, ко-
торая определялась при ЭхоКГ (рис. 2). У 4 пациен-
тов выявлена микроаневризма верхушки левого же-
лудочка (рис. 4), и у 1 − микроаневризма в области 
верхушки правого желудочка. Эти микроаневризмы 
при ЭхоКГ не определялись. 

Построение срезов через выводящий тракт левого 
желудочка позволяет выявить его обструкцию за счет 
гипертрофированного миокарда при смешанной фор-
ме АпГКМ. В нашем наблюдении признаки обструк-
ции выносящего тракта левого желудочка при МРТ 
выявлены у 2 пациентов, в 5 случаях определялась 
внутрижелудочковая обструкция на уровне средних 
сегментов левого желудочка. Фазово-контрастная 
МРТ дает возможность оценить скорость кровотока 
через выводящий тракт левого желудочка. Эта ме-
тодика требует определенных навыков оператора и 
длительная по времени, поэтому методом  выбора для 

а б

Рис. 3. МР-томограммы пациентки Б., 67 лет, со смешанной формой АпКМП в 4-камерной (а, б, г) и в 2-камерной (в) проекциях: 
а – кино-МРТ (в диастолу); б – кино-МРТ (в систолу); в – кино-МРТ (в диастолу); г – постконтрастная МР-томограмма в режиме IR GRE: на 
верхушке левого желудочка определяется аневризма. Тромботических масс в полости аневризмы не выявлено. Визуализируется секвестрация 

полости левого желудочка в систолу. После контрастного усиления отмечается патологическое диффузное накопление контрастного вещества в 
верхушечных сегментах левого желудочка в области аневризмы за счет кардиосклероза 

Fig. 3. MR tomograms of patient B., 67 years old, with mixed form of apical hypertrophic cardiomyopathy in four-chamber (a, б, г) and 
two-chamber (в) projections: a – film MRI (diastole); б – film MRI (systole); в – film MRI (diastole); г – post-contrast MR tomogram in IR GRE mode: 
at the apex of the left ventricle is determined aneurysm. No thrombotic masses were found in the aneurysm cavity. Sequestration of the left ventricular cav-
ity into the systole is visualized. After contrast enhancement is noted diffuse pathological accumulation of contrast agent in the apical segments of the left 

ventricle in the area of the aneurysm due to cardiosclerosis

в г
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оценки кровотока является допплеровская эхокардио-
графия.

При кино-МРТ оценивают локальную и глобаль-
ную сократимость миокарда. В области гипертрофи-
рованных сегментов могут визуализироваться раз-
ные изменения сократимости миокарда: дискинез, 
гипокинез, акинез. Акинез и гипокинез выявлялись 
в зонах фиброзных изменений (n=21) или в зонах 
кардиосклероза (n=2).

У 35 обследуемых с АпГКМ наблюдалась гипер-
трофия трабекул.

Отдельной проблемой является наличие неком-
пактного миокарда, который может как сочетаться 

с гипертрофией миокарда, так и имитировать его при 
ЭхоКГ и привести к ошибочному диагнозу ГКМП. 
Магнитно-резонансная томография позволяет вы-
явить некомпактный миокард, который представляет 
собой губчатый слой сердечной мышцы со сниженной 
сократительной способностью и глубокими межтра-
бекулярными пространствами (лакунами). У 5 паци-
ентов из 98 обследованных, по данным эхокардиогра-
фии, был заподозрен некомпактный миокард. Всем 
им проведена МРТ сердца, где было подтверждено 
наличие некомпактного миокарда. В 2 случях диагноз 
АпГКМ был снят. У 3 пациентов имелось сочетание 
АпГКМ и некомпактного миокарда.

Исследования с АпГКМ должны проводиться 
с контрастным усилением с использованием препа-
ратов на основе гадолиния. Контрастное вещество 
вводится из расчета на килограмм массы тела ав-
томатическим инъектором. В фазу динамического 
сканирования после введения контрастного вещества 
визуализировались облитерация и секвестрация по-
лости левого желудочка. В отсроченную фазу у 29 об-
следуемых определялись очаги (n=22) или зоны (n=7) 
патологического накопления контрастного вещества, 
которые свидетельствовали о замещении миокарда 
фиброзной тканью. Отсроченное сканирование же-
лательно проводить в нескольких косых плоскостях. 

Заключение
Таким образом, МРТ является высокоинфор ма-

тивным методом в диагностике АпГКМ. МРТ сердца 
позволяет получить изображения верхушки сердца в 
различных косых плоскостях, определить толщину 
миокарда в гипертрофированных сегментах, оценить 
сократимость миокарда, выявить микроаневризму на 
верхушке, зоны фиброза, отдифференцировать неком-
пактный миокард от ГКМП. У пациентов с некачествен-
ным акустическим изображением на эхограммах, при 
неудовлетворительной визуализации некоторых обла-
стей левого желудочка, МРТ является методом выбора. 

а б
Рис. 4. МР-томограммы сердца пациентки Т., 61 года, в 4-камерной проекции: а – в диастолу; б – в систолу: на уровне базальных, 
средних и апикальных сегментов левого желудочка отмечается утолщение миокарда. В систолу в средних и апикальных сегментах полость 
левого желудочка не визуализируется (симптом облитерации полости желудочка). В систолу на верхушке левого желудочка определяется 

микроаневризма
Fig. 4. Magnetic resonance tomograms of the heart of patient T., 61 years old, in four-chamber projection: a – in diastole; б – in systole: at the lev-
el of basal, middle and apical segments of the left ventricle myocardial thickening is noted. In the systole in the middle and apical segments, the left ventricular 

cavity is not visualized (a symptom of ventricular cavity obliteration). In the systole at the top of the left ventricle is determined by microaneurysm

Рис. 5. МР-томограмма сердца пациента М., 54 лет,  
по короткой оси в режиме IR GRE после  контрастного 

 усиления. В отсроченную фазу контрастирования в  среднем 
нижнем сегменте левого желудочка визуализируется 

 линейная зона фиброза
Fig. 5. Magnetic resonance imaging of patient M.’s heart, 54 years 
old, short axis in IR GRE mode after contrast enhancement. In the 
delayed phase of contrast, the linear zone of fibrosis is visualized 

in the middle lower segment of the left ventricle
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