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Основные положения
• Описан редкий клинический случай подростка с синдромом LEOPARD с гипертрофической 

кардиомиопатией. 

ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ ГИПЕРТРОФИЧЕСКОЙ КАРДИОМИОПАТИИ 
У ПОДРОСТКА С СИНДРОМОМ LEOPARD (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)

Резюме

Гипертрофическая кардиомиопатия – генетически обусловленное заболева-
ние миокарда, причиной которого служат около 1 500 описанных к настоя-
щему времени мутаций несколь-ких генов, кодирующих белки кардиального 
саркомера и некоторые несаркомерные белки. Патологические состояния, 
преимущественно имеющие системные проявления, рассматри-ваются в ка-
честве синдрома, включающего признаки гипертрофии миокарда и относят-
ся к группе РАСопатий – фенотипически схожих генетических синдромов. 
В настоящее время к РАСопатиям относят нейрофиброматоз 1-го типа, син-
дромы Нунан, LEOPARD, Костелло, Легиуса, кардиофациокожный синдром, 
синдромы капиллярной и артериовенозной маль-формации. 
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HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY IN TEENAGER WITH LEOPARD 
SYNDROME (CLINICAL CASE)

M.V. Kulavskaya1, I.F. Shabaev1, A.A. Rumiantseva1, A.V. Evtushenko1, I.N. Mamchur1, 
A.V. Bogachev-Prokofiev2

Highlights
• This review describes a rare clinical case of hypertrophic cardiomyopathy in a teenager with 

LEOPARD syndrome. 

Abstract

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetically determined cardiac disease 
which can be caused by nearly 1500 genetic mutations, encoding proteins of 
the cardiac sarcomere and some non-sacromeric proteins. There is a number of 
hereditary metabolic disorders and diseases which can imitate phenotype and 
clinical picture of HCM. Abnormalities with systemic symptoms are usually 
identified as a syndrome, including hypertrophic myocardium signs. Such 
abnormalities are regarded to the RASopathies, a group of phenotypically similar 
genetic syndromes. Nowadays RASopathies include 1-type neurofibromatosis,  
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Введение
Гипертрофическая кардиомиопатия ассоцииру-

ется с высокими показателями смертности, в том 
числе внезапной сердечной смерти [1]. Классифи-
цируя заболевания, характеризующиеся гипертро-
фией миокарда у детей раннего возраста, в первую 
очередь исключают врожденный порок сердца (в 
частности, аортальный стеноз, коарктацию и гипо-
плазию аорты, стеноз клапана легочной артерии) 
и артериальную гипертензию [2]. В случае необъ-
яснимых гемодинамических нарушений у ребенка 
с гипертрофией желудочков высока вероятность 
наличия семейно-генетической (идиопатической) 
гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) либо 
системного, метаболического или полиорганного 
синдрома, ассоциированного с ГКМП [2].

По мнению B. Maron и соавт., при классифици-
ровании кардиомиопатий с гипертрофическим фе-
нотипом следует выделять собственно ГКМП, в ос-
нове которой лежат саркомерные мутации, и ГКМП 
в структуре синдромов [3], отличающихся полиор-
ганным поражением. По данным регистра кардио-
миопатий у детей (США), который ведется с 1994 
г. и включает 855 детей с ГКМП, причины заболе-
вания в детской когорте пациентов распределены 
следующим образом: 74% случаев – идиопатиче-
ская ГКМП, 26% случаев – патология находится в 
структуре какого-либо синдрома (нервно-мышеч-
ных заболеваний – 8%, врожденных нарушений ме-
таболизма и врожденных полиорганных синдромов 
– по 9%) [3].

Ярким примером ГКМП в структуре врожден-
ных полиорганных синдромов является синдром 
LEOPARD – редкое аутосомно-доминантное забо-
левание с высокой пенетрантностью и разнообраз-
ной экспрессивностью. LEOPARD – акроним, от-
ражающий основные проявления заболевания [4]: 

• L – lentigines (лентиго – пятна на коже цвета 
кофе с молоком и/или темно-коричневые); 

• E – electrocardiographic abnormalities (измене-
ния на электрокардиограмме (ЭКГ) – как правило, 
нарушения проводимости); 

• O – ocular hypertelorism (глазной гипертелоризм); 

• P – pulmonary stenosis or HCM (пульмональный 
стеноз или ГКМП); 

• A – abnormalities of genitalia (изменения со сто-
роны гениталий); 

• R – retardation of growth (задержка роста); 
• D – deafness (глухота).
Синдром LEOPARD относится к группе РАСо-

патий –фенотипически схожих генетических 
синдромов, вызванных мутациями в генах, ко-
торые кодируют компоненты и регуляторы RAS/
MAPC-сигнального пути (РАС/митогенактивируе-
мая протеинкиназа), ответственного за пролифера-
цию, дифференцировку, старение и апоптоз клеток 
и обеспечивающего этим нормальное развитие кле-
ток и тканей организма в целом в эмбриональном 
и постнатальном периодах. Частота встречаемости 
РАСопатий составляет около 1:1 000 [5]. 

У пациентов с синдромом LEOPARD при объ-
ективном осмотре обращают на себя внимание 
множественные лентиго, имеющие вид плоских, 
черно-коричневых пигментных пятен небольшого 
размера, располагаются обычно на шее и верхней 
части туловища, могут появиться с первых лет или 
месяцев жизни и достигать к пубертатному возрасту 
многих тысяч [6]. Иногда множественным лентиго 
предшествуют пятна цвета кофе с молоком, которые 
могут появиться в первые месяцы жизни [6]. 

Масса тела и рост при рождении, как правило, 
в норме. Задержка физического развития, в первую 
очередь задержка роста (рост ниже 3-й проценти-
ли), наблюдается у 25% пациентов, а в 85% случаев 
конечный рост не превышает 25-й процентили [6]. 
Нарушение строения гениталий чаще манифести-
руется двусторонним крипторхизмом (около 50% 
случаев), но возможны также гипоспадия и гипо-
плазия наружных половых органов у мальчиков. У 
девочек может встречаться гипоплазия яичников и 
задержка пубертата [6].

В более чем 80% случаев выявляется карди-
альная патология, среди которой, вопреки зало-
женному в названии стенозу легочной артерии 
(P – pulmonary stenosis), ведущее место занимают 
ГКМП (80%), клапанные дефекты (50%) и дефек-
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ты развития коронарных артерий (15%) [7, 8]. Из-
менения на ЭКГ регистрируются примерно у 75% 
пациентов, из них 46% составляет лево- или бивен-
трикулярная гипертрофия, 42% – явление реполя-
ризации, 23% – удлинение интервала QT [6].

К настоящему времени стали известны особен-
ности гипертрофического фенотипа при конкретных 
врожденных полиорганных синдромах [4]. У паци-
ентов с ГКМП в структуре синдромов LEOPARD 
и Нунан, по сравнению с идиопатической ГКМП, 
при эхокардиографическом (ЭхоКГ) исследовании 
более выражена гипертрофия миокарда желудоч-
ков, в большей степени изменена диастолическая 
функция миокарда, чаще наблюдается обструкция 
выходного тракта левого желудочка (ЛЖ), нередко 
в сочетании с обструкцией выходного тракта пра-
вого желудочка, дилатацией коронарных артерий и 
изменениями со стороны клапанного аппарата [4].

Одним из наиболее эффективных методов ле-
чения обструктивной формы ГКМП является хи-
рургическое вмешательство [9]. Двумя основными 
общепринятыми хирургическими способами лече-
ния ГКМП являются септальная миоэктомия [9] и 
алкогольная септальная аблация [9, 10]. Успех по-
следней зависит от вариабельности анатомии ветви 
септального перфоранта, что в 20–25% наблюдений 
не позволяет достичь необходимого эффекта [11]. 
При распространенной форме гипертрофической 
кардиомиопатии и тем более при сочетании с дру-
гими внутрисердечными патологическими измене-
ниями единственный способ лечения – операция в 
условиях искусственного кровообращения (расши-
ренная септальная миоэктомия) [12]. Такая проце-
дура способна увеличить конечный диастолический 
объем ЛЖ и уменьшить выраженность его диасто-
лической дисфункции.

Несмотря на преимущественно малосимптом-
ное течение, патологический процесс может про-
грессировать и приводить к нарастанию гипертро-
фии миокарда, гемодинамическим расстройствам и 
угрожающим жизни нарушениям ритма сердца [13]. 
Показания к хирургическому лечению ГКМП у де-
тей и подростков (даже сама его возможность) все 
еще недостаточно освещены в литературе, особенно 
в отечественной [14].

Описание клинического случая
Ребенок в возрасте 15 лет поступил в отделе-

ние кардиохирургии № 2 НИИ КПССЗ (Кемерово) 
с жалобами на быструю утомляемость и низкую 
толерантность к физической нагрузке. Из анамне-
за выявлено, что ребенок от первой беременности, 
которая протекала на фоне гестоза в третьем три-
местре, хронической гипоксии плода. Роды в срок 
40 нед., самостоятельные, рост новорожденного 56 
см, масса 3 650 г. На 6-е сут. ребенок выписан из 
родильного дома в удовлетворительном состоянии. 

При проведении ЭхоКГ в возрасте 3 мес. впер-
вые документированы признаки ГКМП – визуали-
зировался гипертрофированный ЛЖ со стенозом 
выводного отдела ЛЖ с градиентом давления по-
рядка 4–35–40 мм рт. ст., в связи с чем ребенок на-
правлен в отделение детской кардиологии Кузбас-
ского клинического кардиологического диспансера 
имени академика Л.С. Барбараша. В диспансере 
диагноз был подтвержден на основании анамнеза и 
результатов инструментальных обследований: ги-
пертрофическая кардиомиопатия, асимметричная 
с градиентом в выводном отделе ЛЖ 50 мм рт. ст., 
на клапане легочной артерии 13 мм рт. ст. Начата 
терапия анаприлином в объеме 8 мг/сут с увеличе-
нием дозы до 12 мг/сут (0,7 мг/кг/сут). Кроме этого, 
не исключался синдром LEOPARD (задержка роста 
и психомоторного развития, ГКМП, стеноз клапана 
легочной артерии, множественные невусы). В пла-
новом порядке ребенок осмотрен генетиком, по-
ставлен диагноз «эмбриофетопатия, синдром мно-
жественных лентиго», однако ввиду отягощенного 
социального семейного анамнеза генетическое об-
следование, в том числе кариотипирование, в долж-
ной мере не было проведено. 

В динамике ребенок регулярно наблюдался у 
детского кардиолога, общее состояние оставалось 
стабильным. В возрасте 14 лет клинически отме-
чена отрицательная динамика в виде появления 
одышки в покое, усиливающейся при незначитель-
ной физической нагрузке, быстрой утомляемости, 
определены выраженное отставание в росте (ниже 
10-го центиля), бледность кожных покров. При 
проведении комплексного обследования у ребенка 
документировано прогрессирование гипертрофи-
ческой кардиомиопатии: нарастание толщины ми-
окарда МЖП в диастолу с 1,2 до 1,75 см, БСЛЖ 
с 1,4 до 2,4 см, увеличение градиента давления в 
выводном отделе ЛЖ с 70 до 112 мм рт. ст. Прове-
дена коррекция терапии: увеличена дозировка ана-
прилина до 30 мг/сут (1,17 мг/кг/сут), на этом фоне 
отмечено улучшение процессов реполяризации ми-
окарда верхушки ЛЖ. Планировалось проведение 
магнитно-резонансной томографии сердца с целью 
уточнения анатомии сердца, однако в связи с не-
гативной реакцией ребенка исследование выпол-
нить не удалось. За период данной госпитализации 
впервые встал вопрос о хирургической коррекции: 
ребенок был консультирован кардиохирургом – по-
казана расширенная септальная миоэктомия в пла-
новом порядке. Ввиду стабилизации общего состо-
яния, улучшения функционального статуса сердеч-
ной недостаточности и положительной динамики 
по данным инструментальных обследований в виде 
снижения градиента давления ребенок выписан из 
стационара под амбулаторное наблюдение. 

В мае 2021 г. в возрасте 15 лет пациент госпита-
лизирован в кардиохирургическое отделение № 2 
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НИИ КПССЗ ввиду ухудшения общего состояния. 
При поступлении клинически сохранялась низкая 
толерантность к физической нагрузке, обнаружено 
отставание в физическом, половом развитии (по 
шкале Таннера – Ax0P1F0L1V0). Синкопе, пресин-
копе не возникало. По данным ЭхоКГ зарегистриро-
ваны выраженная гипертрофия ЛЖ (толщина вер-
хушки 1,9 см, боковой стенки 3,4 см), выраженное 
движение передней створки митрального клапана 
к межжелудочковой перегородке (SAM-синдром), 
пиковый градиент давления выводном отделе ЛЖ 
в покое составил 89 мм рт. ст. По данным ХМ ЭКГ 
определены желудочковые нарушения ритма: оди-
ночные полиморфные (трех типов) желудочковые 
экстрасистолы, всего 77, ночной тип, максимум 28 
экстраcистол в час, градация по Лауну III. 

В рамках госпитализации проведена попытка 
баллонной окклюзии септальной ветви коронарной 
артерии. Интраоперационно отсутствовало сниже-
ние градиента давления в выводном отделе ЛЖ, 
ввиду чего процедура была признана неуспешной, 
что послужило причиной отказа от выполнения 
спиртовой аблации. Принято решение о проведе-
нии расширенной септальной миоэктомии и ретен-
ции передней створки митрального клапана. 

В возрасте 15 лет подростку выполнена расши-
ренная септальная миоэктомия в сочетании с пла-
стикой митрального клапана по методике О. Alfieri 
(edge-to-edge) в условиях искусственного крово-
обращения и фармакохолодовой кардиоплегии. 
Послеоперационный период протекал с умеренно 
выраженными явлениями системного воспалитель-
ного ответа, что клинически проявилось в виде ми-
нимального двустороннего гидроторакса с после-
дующим консервативным разрешением. Клиниче-
ски у ребенка несколько возросла толерантность к 
физической нагрузке, уменьшилась одышка, преи-
мущественно возникавшая только при физической 
активности. По результатам ЭхоКГ пиковый гради-
ент давления на выводном отделе ЛЖ составил 20 
мм рт. ст., КДО ЛЖ увеличился в два раза – с 35 до 
70 мл. С учетом выраженной гипертрофии миокар-
да в плане лечения оставлен прием анаприлина (60 
мг/сут на срок до 6 мес.) под контролем кардиолога 
и показателей ЭКГ и ЭхоКГ. 

При поступлении в НИИ КПССЗ законный 
представитель ребенка подписал информирован-
ное добровольное согласие. 

Обсуждение
Изучение генеза и влияния обструкции выво-

дного отдела ЛЖ длительное время оставалось 
предметом дискуссий [14]. Патофизиология ГКМП 
впервые описана в 1960-х гг. в работах E. Braunwald 
и соавт. [15], E.D. Wigle и соавт. [16], указавших на 
идиопатический гипертрофический и мышечный 
субаортальный стеноз, что тем самым подчерки-

вало первостепенность обструктивного характера 
заболевания. 

Обструкция выводного отдела ЛЖ возникает в 
результате взаимодействия нескольких механиз-
мов. Ключевой анатомической детерминантой (ста-
тический компонент) является сочетание гипертро-
фированной базальной передне-перегородочной 
стенки ЛЖ с его полостью, сужающими выводной 
отдел. Функциональной же (динамической) детер-
минантой обструкции служит митрально-перегоро-
дочный контакт, или SAM-синдром [14]. Первона-
чально SAM-синдром считался патогномоничным 
для ГКМП, однако теперь он распознается и при 
других патологических состояниях, меняющих ге-
ометрию и функцию ЛЖ и митрального клапана. 
Однако в случае с ГКМП SAM-синдром особен-
но распространен из-за первичных аномалий ми-
трального клапана (его увеличение и удлинение) 
и подклапанного аппарата (гипертрофия и смеще-
ние сосочковых мышц, аномальное прикрепления 
хорд) [17]. 

Кроме того, в настоящее время существуют до-
казательства, что измененные векторы потока кро-
ви, генерируемые в полости ЛЖ, вместе с измене-
ниями геометрии оттока способствуют контакту 
передней створки митрального клапана с гипертро-
фированной перегородкой [18]. Эти синергетиче-
ские механизмы подталкивают створки клапана в 
выводной тракт ЛЖ, вызывая его обструкцию, что 
также приводит к потере коаптации створок, в свою 
очередь являющейся причиной митральной регур-
гитации [17]. 

В монографии J.W. Kirklin и B.C. Barrаt-Boyes 
(1986) [12] удивительно точно и современно сфор-
мировано определение гипертрофической карди-
омиопатии: первичная гипертрофия сердечной 
мышцы, ассоциированная с маленькой полостью 
ЛЖ, усиленной систолический и нарушенной ди-
астолической функцией. Авторы уже на ранних 
этапах анализа проблемы ГКМП выделили два от-
личительных фенотипа, обозначив их как обструк-
тивный и необструктивный варианты. В настоящее 
время принято говорить о субаортальном (класси-
ческом, базальном) и субмитральном (диффузно-ге-
нерализованном, среднежелудочковом) фенотипах. 
Интуитивное предположение и трактовка ГКМП 
как генетически детерминированного заболевания, 
нередко с отягощенной семейной историей, нашло 
подтверждение в 1990 г. [12]. В описанном нами 
случае как раз представлена классическая базаль-
ная ГКМП с субаортальной обструкцией.

Несмотря на то что каждый синдром характе-
ризуется своим фенотипом, для всех РАСопатий 
характерны общие клинические признаки: кардио-
миопатии и разные пороки развития сердечно-со-
судистой системы, постнатальная задержка роста, 
лицевой дисморфизм, аномалии опорно-двигатель-
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ного аппарата и кожных покровов, нейрокогнитив-
ные расстройства разной степени и повышенный 
риск онкологических заболеваний [3]. У описан-
ного пациента среди вышеперечисленных отмече-
ны следующие признаки: кардиомиопатия, анома-
лия опорно-двигательного аппарата (выраженная 
ладьевидная деформация грудной клетки, попереч-
ное плоскостопие), кожный синдром (множествен-
ные лентиго) (рис. 1, 2). 

Синдром LEOPARD – редкое (орфанное) забо-
левание, почти не представленное в литературе: 
около 200 описаний в зарубежной литературе и 
единичные сообщения в российской [13]. В насто-
ящее время отсутствуют четкие рекомендации по 
диагностике заболевания. Несмотря на преимуще-
ственно малосимптомное течение, патологический 
процесс может прогрессировать и приводить к на-
растанию гипертрофии миокарда, гемодинамиче-
ским расстройствам и угрожающим жизни нару-
шениям ритма сердца [13].

В 1976 г. D.A. Voron и соавт. составили диагно-
стические критерии, согласно которым для поста-
новки диагноза синдрома LEOPARD необходимо 
наличие нескольких лентиго и двух других призна-
ков; в отсутствие кожных проявлений необходимы 
три основных признака и наличие члена семьи 
первой линии родства с подтвержденным диагно-
зом синдрома LEOPARD [19]. Из известных крите-
риев данного синдрома наш пациент имел четыре: 
кожный синдром (множественные лентиго на коже 
всего тела), верифицированная ГКМП, отставание 
в половом развитии в сравнении с паспортным воз-
растом, задержка роста. 

У 85% пациентов с синдромом LEOPARD пред-
ставлены мутации гена PTPN11, который кодирует 
протеинтирозинфосфатазу SHP2 (ключевой фер-
мент РАС-пути). Остальные случаи связаны с мута-
циями генов RAF1 и BRAF, которые проявляются 
более тяжелым фенотипом [13]. Описанному нами 
пациенту генетическое исследование не было про-
ведено, лишь панируется в ближайшее время. 

С.Л. Дземешкевич и соавт. проанализировали 
результаты хирургического лечения 10 детей, опе-
рированных по поводу ГКМП в возрасте 10–18 лет 
в период с 2016 по 2021 г. У абсолютного большин-
ства детей (9 из 10) наблюдалась субмитральная 
(диффузно-генерализованная) форма гипертрофии 
миокарда, только в одном случае установлен клас-
сический субаортальный (базальный) фенотип [12]. 

Все операции были выполнены в условиях ис-
кусственного кровообращения. Хирургическое 
лечение пациента с субаортальным (базальным) 
фенотипом ГКМП заключалось в чрезаортальном 
иссечении гипертрофированного базального отде-
ла межжелудочковой перегородки. У пациента с 
ГКМП, синдромом Барлоу, генетически подтверж-
денным синдромом LEOPARD операция выполне-
на доступом через аорту и левое предсердие, ми-
тральный клапан заменен механическим протезом 
по методике универсального хордосохраняющего 
протезирования [12]. Остальные 8 детей с диффуз-
но-генерализованным субмитральным фенотипом 
были оперированы через аорту в условиях нормо-
термического искусственного кровообращения и 
кардиоплегии («Кустодиол»). Расширенная миоэк-
томия включала миоэктомию до основания папил-
лярных мышц, иссечение большого числа межпа-
пиллярных и папиллярно-желудочковых хорд, а 
также крупных мышечных трабекул, резекцию 
функционально не значимых папиллярных мышц 
и париетальную резекцию чрезмерно гипертро-
фированных мышц. Такая субмитральная рекон-
струкция позволяла добиться полной мобилизации 
папиллярных мышц, следствием чего было увели-
чение объема полости и улучшение комплаенса ле-
вого желудочка [12]. 

Методы хирургического лечения обструктивной 
ГКМП включают изолированную миоэктомию че-
рез аортальный, желудочковый или предсердный 
доступы, также для коррекции SAM-синдрома вы-
полняют протезирование или пластику митрально-
го клапана [20]. 

На сегодняшний день наиболее эффективным 
методом хирургического лечения симптоматиче-

Рисунок 2, 3. Ладьевидная деформация грудной клетки, 
множественные лентиго
Figure 2, 3. Scaphoid chest deformity, multiple lentigines

Рисунок 1. Множественные лентиго на коже лица, яр-
ко-голубые «кошачьи» радужки
Figure 1. Multiple lentigines on the skin of the face, bright 
blue “cat” irises
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ских пациентов является комбинированное хи-
рургическое вмешательство: сочетание расширен-
ной септальной миоэктомии с вмешательством 
на митральном клапане [17]. Несмотря на то что 
ГКМП это наследственное заболевание, степень 
участия передней створки митрального клапана в 
обструкции выводного отдела ЛЖ индивидуально 
варьирует. В связи с этим разработаны различные 
методы коррекции SAM-синдрома у пациентов 
с ГКМП, среди которых метод I.L. Kron, направ-
ленный на заднее смещение папиллярных мышц; 
вмешательства, направленные на створки МК; 
метод А. Carpentier с резекцией задней створки и 
использованием опорного кольца; метод R. Hetzer, 
направленный на ограничение движения передней 
створки митрального клапана за счет наложения 
П-образных швов по комиссурам; трансаортальная 
техника edge-to-edge по O. Alfieri (1996), направ-
ленная на сближение передней и задней створки 
МК (сегменты А2–Р2) П-образным швом на теф-
лоновых прокладках без использования опорного 
кольца [20].

В описанном нами случае интраоперационно 
отмечена выраженная гипертрофия ЛЖ, выполне-
на ревизия выносящего тракта ЛЖ, межжелудочко-
вой перегородки. В базальной части на 2–3 см ниже 
от фиброзного кольца аортального клапана опреде-
лен гипертрофированный участок по типу валика. 
Выполнено иссечение миокарда на протяжении 
3–4 см. Далее этим же доступом проведена пласти-
ка МК по методике О. Alfieri edge-to-edge, которая 
показана при SAM-синдроме (сопоставление сво-
бодных краев сегментов А2–Р2). Затем выполне-
но ушивание аортотомного доступа непрерывным 
двурядным обивным швом. 

Все 10 оперированных детей успешно перенес-
ли хирургическое вмешательство, были выписаны 
из стационара и в последующем регулярно на-
блюдались с фиксацией клинического состояния, 
обязательной оценкой данных ЭКГ и внутрисер-
дечной гемодинамики с помощью трансторакаль-
ной ЭхоКГ [13]. Нормализация внутрисердечной 
гемодинамики (фактическое отсутствие или сни-
жение < 10 мм рт. ст. перепада давления в полости 
ЛЖ, как и устранение митральной недостаточно-
сти в результате переднесистолического смещения 
створок митрального клапана) достигнуто у всех 
оперированных детей. Если до операции функци-
ональное состояние всех больных было отнесено 
к III–IV классам сердечной недостаточности по 
NYHA, то уже через год далее и далее клиническая 
оценка улучшилась до I функционального класса 
по NYHA [13].

Описанный клинический случай интересен тем, 
что уже в позднем послеоперационном периоде на 
этапе реабилитации в условиях стационара у па-
циента отмечена положительная динамика в виде 

уменьшения симптомов сердечной недостаточно-
сти: несколько возросла толерантность к физиче-
ской нагрузке, уменьшилась одышка при физиче-
ской нагрузке и полностью исчезла в покое. Ввиду 
сроков проведения хирургического вмешательства 
оценить отдаленные результаты лечения пока не 
удалось, однако пациент находится на диспансер-
ном учете в поликлинике кардиодиспансера, что 
позволит проанализировать качество его жизни в 
отдаленном периоде. 

Заключение 
Представленное нами описание редкого наблю-

дения свидетельствует о необходимости точной 
этиологической диагностики различных форм кар-
диомиопатий. «Золотым стандартом» верифика-
ции наследственных синдромов является прямая 
ДНК-диагностика. Только при наличии подтверж-
денного диагноза можно персонализированно по-
дойти к лечению и прогнозу. Объем хирургиче-
ского вмешательства должен быть полноценным 
и своевременным, обеспечивать устранение изме-
нений клапанного аппарата, увеличение полости 
левого желудочка, а также профилактику разви-
тия жизнеугрожаюших тахиаритмий. В настоящее 
время генетические исследования становятся все 
более общедоступными, поэтому данный вид диа-
гностики в том числе должен входить в стандарт 
необходимых обследований. Выявление генетиче-
ской причины включает тестирование ближайших 
родственников и определение малосимптомных 
форм, что позволяет спрогнозировать течение забо-
левания, возможные риски развития тех или иных 
отклонений в состоянии здоровья в целом, а также 
риск внезапной сердечной смерти. 
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