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Гипертрофическая кардиомиопатия
Кодирование по Международной статистической
классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем:I42.1, I42.2















Краткая информация
Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Гипертрофическая кардиомиопатия (ГКМП) — генетически обусловленное заболевание миокарда, характеризующееся гипертрофией миокарда левого (более 1,5 см) и/или правого желудочка, чаще асимметрического характера за счет утолщения межжелудочковой перегородки, что не может объясняться исключительно повышением нагрузки давлением, и возникающее при отсутствии другого сердечного или системного заболевания, метаболического или полиорганного синдрома, связанного с ГЛЖ.
Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем
I42.1 — Обструктивная гипертрофическая кардиомиопатия.
I42.2 — Другая гипертрофическая кардиомиопатия.
Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
В повседневной клинической практике применяют несколько классификационных подходов — клинический, гемодинамический, морфологический, генетический.
Клинические варианты течения ГКМП – см. раздел 1.6.
Гемодинамический принцип классификации
В зависимости от наличия или отсутствия обструкции ВТЛЖ в покое и при нагрузке выделяют следующие варианты ГКМП:
- необструктивная ГКМП: ГД в ВТЛЖ <30 мм рт.ст. в покое и при нагрузке
- обструктивная ГКМП: ГД в ВТЛЖ >30 (50) мм рт. ст. в покое и при нагрузке.
- латентная обструкция: ГД в ВТЛЖ <30 в покое и >30 (50) мм рт. ст. при нагрузке.
(подробнее критерии обструкции ВТЛЖ см. в разделе «Диагностика»)
Морфологический принцип классификации ГКМП
1. Асимметричная форма ГКМП 
a. Гипертрофия МЖП (+/- вовлечение ПЖ): 
i. Базальной части МЖП (субаортальная)
ii. Сигмовидная МЖП
iii. Гипертрофия всей МЖП
iv. Двояковыпуклая МЖП (англ. «reverse curve») — преимущественно среднежелудочковая гипертрофия МЖП без вовлечения свободной стенки ЛЖ [136, 137]
v. Комбинированная (МЖП + другой отдел ЛЖ или ПЖ)
b. Апикальная гипертрофия (+/- срединные сегменты ЛЖ)
c. Среднежелудочковая ГКМП (с вовлечением срединных отделов не только МЖП, но и свободной стенки ЛЖ, ЛЖ типа «песочные часы»)
d. Гипертрофия другой стенки ЛЖ (боковая, задняя)
2. Симметричная форма ГКМП
В отечественной и зарубежной литературе иногда используется термин «диффузная гипертрофия ЛЖ», под которым можно понимать комбинированную (пункт 1.a.v.) или симметричную гипертрофию ЛЖ [138].
По степени выраженности гипертрофии
1. «Умеренная» (в англоязычной литературе используется термин «mild») — (максимальная толщина стенки ЛЖ ˂18 мм).
2. Промежуточная.
3. Экстремальная (максимальная толщина стенки ЛЖ ≥30 мм).
Предложена классификация кардиомиопатий MOGE(s) (2013), которая выделяет не только «классические» морфофункциональные фенотипы (гипертрофический, дилатационный, рестриктивный, аритмогенная дисплазия, некомпактный миокард), но и смешанные фенотипы (при ГКМП – см. таблицу П 2, Приложение Г3) [15, 43, 139].
Реабилитация
Специальных рекомендаций по реабилитации пациентов с ГКМП не существует. После хирургического или эндоваскулярного вмешательства пациентам с ГКМП проводятся такие же реабилитационные мероприятия, как и пациентам с другой сердечно-сосудистой патологией, перенесшим хирургические или эндоваскулярные вмешательства.
Организация оказания медицинской помощи
Показания к экстренной госпитализации в медицинскую организацию
1. Прогрессия ХСН, требующая интенсивной терапии.
2. Отек легких.
3. Инсульт.
4. Опасные для жизни нарушения сердечного ритма и проводимости, требующие интенсивной терапии.
5. Синкопальные состояния.
6. ОКС.
7. Предотвращенная ВСС.
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