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Апикальная гипертрофическая кардиомиопатия — редкая наследственная патология, ключевым признаком которой является 
асимметричная гипертрофия миокарда с вовлечением верхушки левого желудочка, что обусловливает характерную для данной 
патологии конфигурацию полости сердца в  виде пикового туза. Несмотря на  неспецифический характер предъявляемых 
жалоб, отсутствие унифицированных диагностических критериев, а также ограниченные возможности некоторых стандартных 
инструментальных методов исследования, определенные диагностические характеристики, выявляемые с помощью различных 
неинвазивных визуализирующих пособий, позволяют с высокой точностью установить диагноз. В настоящей работе мы при-
водим клинический случай апикальной гипертрофической кардиомиопатии у пациента с неспецифическими жалобами на боль 
в  груди и изменениями на ЭКГ, не исключающими возможное развитие острого коронарного синдрома. Полученные нами 
результаты в сопровождении современных диагностических методов исследования, включая однофотонную эмиссионную ком-
пьютерную томографию, позволили не только своевременно установить правильный диагноз, но и исключить ишемическую 
болезнь сердца, тем самым избежать необоснованного проведения инвазивной коронароангиографии. 
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MULTIMODALITY IMAGING IN APICAL HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY: 
CLINICAL CASE 
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Apical hypertrophic cardiomyopathy is rare familial form of hypertrophic cardiomyopathy, with hypertrophy mainly affecting the 
apex of the left ventricle and characterized by a spade-like left ventricular cavity. Despite varying presentation, impaired capabil-
ities of some standard instrumental methods and dissent on diagnostic criteria several diagnostic characteristics estimated by 
various noninvasive imaging modalities make it possible to establish a diagnosis with high accuracy. We hereby describe a case 
with electrocardiographic abnormalities and chest pain with suspected acute coronary syndrome. Acute coronary syndrome was 
excluded as well as performing invasive coronary angiography was avoided using advanced diagnostic tools including single pho-
ton emission computed tomography and apical hypertrophic cardiomyopathy was demonstrated by careful differential diagnosis. 
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Введение. Гипертрофическая кардиомиопатия 
(ГКМП) — одна из наиболее распространенных форм 
наследственной кардиомиопатии [1]. Разновидностью 
ГКМП является апикальная гипертрофическая кар-
диомиопатия (А-ГКМП), при которой в  процесс 
вовлекается область верхушки миокарда ЛЖ, реже — 
правого желудочка или миокарда в целом [2]. Впервые 
А-ГКМП была описана в Японии в 1976 г. Yamaguchi 
и  соавт., отличительной ее особенностью является 
конфигурация миокарда ЛЖ в  виде пикового туза 
в конце диастолы при проведении вентрикулографии 
[3, 4]. Пациенты с  А-ГКМП зачастую предъявляют 
жалобы, которые могут имитировать острый коронар-

ный синдром (ОКС)  — загрудинная боль, одышка, 
сердцебиение, потери сознания и  т.д., при этом они 
длительное время могут наблюдаться у врачей с оши-
бочными диагнозами, такими как «гипертоническое 
сердце», «ИБС», «инфаркт миокарда» и  т.д. [5]. 
Своевременно установленный диагноз с применением 
современных неинвазивных методов исследования 
позволяет исключить возможный ОКС и, следова-
тельно, необоснованное выполнение инвазивной 
коронароангиографии (иКАГ) у  данной когорты 
 пациентов. 

Клинический случай. Пациент 50 лет, направлен 
в  ФГБУ «НМИЦ ВМТ им. А. А. Вишневского» 
Минобороны России (далее Центр) из поликлиники 
по месту жительства. Целью обращения в поликли-
нику послужили жалобы пациента на боль колюще-
го характера в  прекардиальной области как при 
физической нагрузке, так и  в покое длительностью 
от нескольких минут до 30–40 минут. При регистра-
ции ЭКГ-покоя в  поликлинике были выявлены 
«признаки нарушения процессов реполяризации 
миокарда в отведениях II, III, aVF, V2–V6», которые 
послужили причиной его направления в Центр для 

проведения иКАГ. При поступлении объективный 
осмотр не выявил каких-либо значимых отклонений. 
По результатам лабораторных анализов также не 
выявлено значимых отклонений от  референсных 
значений, включая маркеры повреждения миокарда 
(тропонин, креатинфосфокиназа-МВ). 

1. ЭКГ покоя: регистрировался синусовый ритм 
с ЧСС 61 в минуту. Вертикальное положение ЭОС. 
Качественные и  количественные признаки гипер-
трофии миокарда ЛЖ (индекс Соколова–Лайона 
>38 мм, Корнельский вольтажный индекс >20 мм). 
Регистрировались глубокие отрицательные зубцы Т 
в отведениях II, III, aVF, V3–V6 (рис. 1). 

2. Стандартная ЭхоКГ  — отмечалась асим-
метричная гипертрофия миокарда ЛЖ на  уровне 
верхушечных сегментов боковой стенки без призна-
ков внутрижелудочковой обструкции (рис. 2). КДО 
ЛЖ=92,4 мл, КСО ЛЖ=29,6 мл, ФВ ЛЖ по мето-
ду Sympson  — 68%. Зон нарушения локальной 
сократимости миокарда ЛЖ в доступных исследова-
нию сегментах не было выявлено. 

3. МРТ сердца с контрастированием — камеры 
сердца в размерах не увеличены. Отмечалось утолще-
ние миокарда в апикальном отделе ЛЖ: МЖП=10–
13 мм (рис. 3, а). Признаков обструкции выносящего 
тракта ЛЖ не получено. Однако визуализировалась 
субтотальная облитерация полости ЛЖ на  уровне 
верхушки в  систолу за  счет гипертрофии указанной 
зоны. Участков отсроченного контрастирования 
в  миокарде ЛЖ не выявлено. Примечательно, что 
в  диастолу полость ЛЖ приобретала характерную 
конфигурацию пикового туза (рис. 3, б). 

4. Однофотонная эмиссионная компьютер-
ная томография миокарда, синхронизирован-
ная с  ЭКГ (синхро-ОФЭКТ), в  сочетании с  нагру-
зочной пробой проводилась с  целью исключения 
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Рис. 1. Электрокардиограмма пациента 
Fig. 1. Patient’s ECG
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скрытой ишемии миокарда. По результатам перфу-
зионной сцинтиграфии отмечалось неравномерное 
накопление радиофармацевтического лекарствен-
ного препарата (РФЛП) в  миокарде ЛЖ с  макси-
мальным включением в области верхушки. 

Преходящей ишемии миокарда не выявлено (рис. 4, 
a). По результатам анализа сократительной способно-
сти миокарда ЛЖ в покое нами было отмечено харак-

терное для А-ГКМП снижение систолического утол-
щения миокарда верхушки ЛЖ. При этом после 
нагрузочной пробы отмечалось дальнейшее усугубле-
ние снижения систолического утолщения (рис.  4, б). 

Таким образом, по  результатам проведенных 
инструментальных исследований была установлена 
апикальная форма ГКМП. Отсутствие обратимых 
дефектов перфузии миокарда в  ходе проведенной 
сцинтиграфии миокарда позволило также исклю-
чить у  пациента наличие безболевой ишемии мио-
карда и  интерпретировать жалобы как неспецифи-
ческие по отношению к ИБС. 

Обсуждение. Данный клинический случай демон-
стрирует один из  морфологических вариантов 
ГКМП. Фенотип А-ГКМП с наличием мутации сар-
комер кардиомиоцитов, известный как синдром 
Ямагучи, является редкой наследственной патологи-
ей, которая может осложниться развитием средне-
желудочковой обструкции с  облитерацией полости 
ЛЖ, ИМ, аневризмы верхушки ЛЖ. 

Патология превалирует среди мужчин, при этом 
манифестация клинической картины преимуще-
ственно наблюдается после 40 лет (средний возраст 
41,4±14,5  лет). У  нашего пациента болезнь впер-

вые была выявлена в возрасте 48 лет, что соответ-
ствует эпидемиологическим данным, отмеченным 
в ранее проведенных работах [2]. 

Поскольку одним из  приоритетных направлений 
Центра является научно-медицинская деятельность, 
нами был выполнен весь спектр необходимых иссле-
дований, направленный на уточнения диагноза у дан-
ного пациента [6]. Диагностический поиск заболева-
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Рис. 3. МР-томограмма ЛЖ сердца пациента: а — режим кино-МРТ, двухкамерная позиция. В систолу отмеча-
ется выраженная гипертрофия миокарда ЛЖ в области верхушки ЛЖ с признаками субтотальной облитерации 

(указано стрелкой); б — режим кино-МРТ, длинная ось ЛЖ, четырехкамерная позиция. В диастолу определяется 
фокальная гипертрофия апикальных сегментов, которая имеет форму пики (указано стрелкой) 

Fig. 3. Patient’s cardiac MRI: а — Cine-MRI, 2-chamber view, shows significant LV hypertrophy with near oblitera-
tion of the apical cavity (arrow); б — Сine-MRI, long LV axis, four chamber view, shows apical hypertrophy with «ace-

of-spades» silhouette of LV (arrow)

Рис. 2. ЭхоКГ пациента. В-режим, апикальная четырех-
камерная позиция. Визуализируется выраженная локаль-
ная асимметричная гипертрофия миокарда верхушечных 
сегментов боковой стенки (отмечено стрелкой). Толщина 

миокарда в диастолу в указанной зоне достигает 16 мм 
Fig. 2. Patient’s EchoCG. B-mode, apical four chamber 

view. Signs of significant local asymmetric hypertrophy of 
the left ventricular wall in the apical-lateral region (arrow). 

The LV wall thickness in diastole reached up to 16 mm



ния у данного пациента был инициирован выявлени-
ем при регистрации ЭКГ-покоя типичными ЭКГ-при-
знаками гипертрофии миокарда ЛЖ. С целью уточ-
нения локализации гипертрофии пациенту проводили 
ЭхоКГ как неинвазивный метод визуализации сердца 
первой линии. Форма полости ЛЖ в виде «пиковой 
масти» наряду с утолщением верхушки ЛЖ ≥15 мм 
считается эхокардиографическим критерием А-
ГКМП [7, 8]. Тем не менее визуализация верхушки 
ЛЖ методом стандартной ЭхоКГ представляет неко-
торые трудности ввиду ограничения надлежащей 
оценки сократительной способности верхушки из-за 
выраженной ее гипертрофии. При недостаточном 
качестве изображения в оценке состояния верхушки 
ЛЖ и  выраженности ее гипертрофии пациентам 
выполняют МРТ сердца. Диагностическими крите-
риями А-ГКМП по  данным МРТ сердца являются: 

утолщение верхушки ЛЖ более 15 мм и/или соотно-
шение толщины стенки миокарда ЛЖ на базальном 
и  верхушечном уровнях более 1,3–1,5 [9–11]. 
Синхро-ОФЭКТ миокарда широко применяется 
среди пациентов с  жалобами на  загрудинную боль 
и отклонениями на ЭКГ, у которых с помощью других 
инструментальных исследований невозможно исклю-
чить преходящую ишемию миокарда. Определение 
типичных паттернов перфузии миокарда при А-
ГКМП по результатам синхро-ОФЭКТ позволяет не 
только своевременно установить правильный диаг-
ноз, но также избежать ненужных и  дорогостоящих 
исследований [12, 13]. К характерным сцинтиграфи-
ческим паттернам апикальной ГКМП относятся: 
повышенное накопление РФЛП в области верхушки 
ЛЖ; паттерн в виде «солнечной системы», который 
характеризуется наиболее интенсивным количеством 
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Рис. 4. a — Результаты перфузионной сцинтиграфии миокарда после нагрузочной пробы и в покое. 
Определяются характерные паттерны А-ГКМП: повышенная аккумуляция РФЛП в области верхушки ЛЖ, кон-

фигурация полости ЛЖ в виде «пиковой масти» на серии томографических срезов (указаны стрелками); б — 
сократительная функция миокарда ЛЖ по данным ЭКГ-синхронизированной ОФЭКТ. Визуализируется снижение 
систолического утолщения миокарда верхушечной локализации в покое, которое усугубляется после нагрузочной 

пробы (указаны стрелкой) 
Fig. 4. a — Myocardial perfusion scintigraphy results. Shows typical patterns of ACMP: increased tracer uptake in 
the apex, spade-like image of the left ventricle (arrow); б — сated-SPECT results, shows reduced wall thickening in 

the apical perfusion hotspot at rest which got worsen after stress (arrow)
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счета (counts) в области верхушки ЛЖ, окруженный 
в виде кольца сегментами с более низкими показате-
лями количества счета [14, 15]. Zhou и соавт. недавно 
разработали новый метод определения А-ГКМП, 
основанный на интегральном количественном анали-
зе перфузии миокарда и  систолического утолщения 
стенки ЛЖ методом синхро-ОФЭКТ миокарда. 
Данный метод продемонстрировал высокую диагно-

стическую точность (95%) при сравнении с  МРТ 
сердца [16]. 

Таким образом, наш опыт применения мультимодаль-
ной визуализации миокарда позволил установить пра-
вильный диагноз, избежать необоснованного выполне-
ния инвазивного вмешательства у  данного пациента 
и  может в  дальнейшем быть использован в  качестве 
алгоритма тактики ведения у таких пациентов.
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