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Введение
Апикальная необструктивная гипер-

трофическая кардиомиопатия (ГКМП) 
или синдром Yamaguchi была впервые 
описана H. Yamaguchi et al. [1] в 1979 г. в 
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Резюме. Апикальная необструктивная гипер-
трофическая кардиомиопатия (синдром Yamaguchi) 
— это редкое наследственное заболевание, основным 
клиническим проявлением которого является перестройка 
миокарда левого желудочка, приводящая к выявляемому 
по данным ЭхоКГ, вентрикулографии и МРТ изменению 
его полости по типу «туз-пик». Данная патология была 
впервые описана H. Yamaguchi в 1979 году. Тем не менее, 
правильная дифференциальная диагностика болезней 
сердца на фоне этого синдрома представляет собой 
проблему для многих специалистов, что связано с малым 
количеством литературных данных, сложностью выбора 
адекватного метода диагностики. В данной работе мы 
рассматриваем пример диагностики ишемической болезни 
сердца у пациента с синдромом Yamaguchi при помощи 
однофотонной эмиссионной томографии миокарда. Мы 
приводим полученные нами изображения данной редкой 
патологии, снабженные подробными пояснениями и крат-
ким обзором литературы, который позволил нам правильно 
интерпретировать полученные данные и снять диагноз ИБС, 
что кардинально изменило тактику ведения пациента.   

Ключевые слова: ОФЭКТ, гипертрофи-
ческая кардиомиопатя, синдром Yamaguchi, 
эхокардиография 
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CARDIAC SPECT IN DIAGNOSIS OF YAMAGUCHI SYNDROME  
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Abstract. Apical non-obstructive hypertrophic cardiomyopathy also known as Yamaguchi syndrome is a rare inherit-
able disorder that affects the inner structure of myocardium of the left ventricle giving it a certain ace-of-spades appearance 
on ventriculograms, echocardiography and cardiac MRI. First described my H. Yamaguchi in 1979 this rare disorder is still 
a challenge for physicians around the world. Given that this condition might manifest in a number of clinical syndromes or 
simply coexist with other cardiac pathologies, single-photon emmition tomography seems like a viable option for differential 
diagnosis of coronary artery disease in this group of patients. Therefore we present a clinical observation of such a patient 
and a detailed illustrated description of all SPECT findings. Our case report is accompanied by a small review of literature 
on the matter, which, we hope, shall facilitate the work of future physicians that will have to work with patients with this rare 
and complex disorder. 

Keywords: SPECT, hypertrophic cardiomyopathy, Yamaguchi syndrome, echocardiography.

качестве одного из подтипов ГКМП у 30 
пациентов. Им же были впервые описаны 
ветрикулографические, электрокардиогра-
фические (ЭКГ) и эхокардиографические 
(ЭхоКГ) признаки данной патологии:

– систолическая вентрикулограмма/
ЭхоКГ картина, имеющая вид «туз-
пик» в отсутствие признаков функ-
циональной обструкции выносящего 
тракта левого желудочка (ЛЖ) и при-
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знаков утолщения межжелудочковой 
перегородки (МЖП);

– наличие инвертированных зубцов Т 
большой амплитуды (более 1 мВ) в 
отведениях V4 и V5 на ЭКГ [2; 3].

Это редкое наследственное забо-
левание, выявляется у 25% пациентов с 
ГКМП в странах Азии и у 1–10% во всех 
остальных регионах мира на фоне общей 
распространенности всех наследствен-
ных форм ГКМП от 0,3 до 0,5 новых слу-
чаев в год на 100000 населения [4]. 

Первичная диагностика
Сложность диагностики этого син-

дрома обусловлена не сложными диагно-
стическими критериями [5] или необхо-
димостью применения дорогостоящих 
методов диагностики, а малой насторо-
женностью специалистов практического 
здравоохранения и значительным коли-
чеством клинических вариантов течения, 
что часто приводит к отсроченной поста-
новке диагноза. H. Patel et al. [3] посвяти-
ли оригинальную статью одному из таких 
случаев. Исходно изменения на ЭКГ были 
выявлены в ходе обследования терапев-
том, к которому 83 летний мужчина об-
ратился с целью подбора и коррекции 
терапии при артериальной гипертензии 
(АГ). Терапевт описал глубокие инверти-
рованные зубцы Т в отведениях V4–V6 и 
назначил пациенту проведение ЭхоКГ. 
Тем не менее, на ЭхоКГ аномалия была 
пропущена. Пациент был дообследован 
лишь три года спустя, когда ему была вы-
полнена ЭхоКГ с контрастом, на которой 
было отмечено типичное изменение по-
лости ЛЖ по типу «туз-пик». После этого 
пациенту была проведена однофотонная 
эмиссионная компьютерная томография 
(ОФЭКТ) миокарда, из результатов кото-
рого авторы отмечают лишь повышен-
ное накопление радиофармпрепарата в 
сегментах верхушки ЛЖ, и генетическое 
тестирование, показавшее наличие анти-
смысловой мутации Leu425Pro в гене 
ACTN2 [6; 7]. 

Однако большую сложность пред-
ставляют случаи, когда диагноз должен 
быть поставлен быстро, например, в 
случае экстренной госпитализации па-
циента. Так, J. Morales et al. [8] описали 
случай диагностики синдрома Yamag-
uchi у 81-летнего пациента, поступив-
шего в приемное отделение клиники с 
диагнозом острый коронарный синдром: 
инфаркт миокарда (ОКС: ИМ) с подъ-
емом сегмента ST. На ЭКГ, снятой после 
поступления, авторы отметили наличие 
типичных инвертированных зубцов Т, 
на фоне которых в отведениях aVL, V1, 

V3–V6 наблюдались изменения сегмен-
та ST, исходно рассмотренные в качестве 
депрессии. Несмотря на низкие значения 
тропонина I (менее 0,016 нг/мл за весь 
период наблюдения), авторы обоснован-
но предпочли действовать по алгоритму 
ОКС и провели коронарную ангиогра-
фию (КАГ), в ходе которой гемодинами-
чески значимые стенозы или окклюзии 
коронарных артерий (КА) выявлены не 
были, но было подтверждено наличие ти-
пичного изменения полости ЛЖ. Анало-
гичный случай был доложен в 2015 году 
C. Diaconu et al. [9]. 

Случай манифестации апикаль-
ной ГКМП в виде атриовентрикулярной 
узловой тахикардии по типу реентри 
был описан N. Candelario et al. [10] у 63 
летнего мужчины. Типичные изменения 
в виде глубоких инвертированных зуб-
цов Т в отведениях I, aVL и V4–V6 были 
описаны авторами на ЭКГ, полученной 
после проведения кардиоверсии. ЭхоКГ 
подтвердила диагноз. После чего паци-
енту была выполнена радиочастотная 
абляция (РЧА). 

Дифференциальная диагностика 
ИБС и клинических проявлений син-
дрома Yamaguchi может вызывать зна-
чительные затруднения. Такой случай 
был доложен A. Abugroun et al. [11] на 
примере 58 летней пациентки, у которой 
были описаны типичные изменения на 
ЭКГ в отведениях II, III, aVF. До момен-
та окончательной постановки диагноза 
пациентке многократно проводилась 
велоэргометрия. Лишь после госпита-
лизации и получения подтверждения 
отсутствия гемодинамически значимого 
поражения КА, авторам удалось наглядно 
продемонстрировать отсутствие у дан-
ной пациентки морфологического суб-
страта ИБС и поставить окончательный 
диагноз, основанный на подтверждении 
типичной морфологии ЛЖ по данным 
ЭхоКГ. Аналогичный случай описан и от-
ечественными авторами [12]. В этой си-
туации дифференциальная диагностика 
потребовала нескольких повторных КАГ, 
в ходе которых была выполнена вентри-
кулография, подтвердившая наличие ти-
пичной морфологии ЛЖ на фоне класси-
ческих изменений на ЭКГ.  

Синдром Yagamuchi может сосуще-
ствовать с ИБС. Отечественные авторы 
Е.А. Ковалевская  и др. [13] описали слу-
чай манифестации ИБС в форме стено-
кардии напряжения на фоне апикаль-
ной ГКМП у пациента 62 лет. Диагноз 
апикальной формы ГКМП был успешно 
поставлен пациенту после проведения 
КАГ при первой госпитализации. Одна-

ко авторов насторожили изменения на 
ЭКГ при проведении нагрузочных тестов. 
Пациент был оставлен под наблюдением. 
В течение последующих 6 лет ему регу-
лярно проводились нагрузочные тесты, 
были планово выполнены несколько КАГ, 
которые в итоге помогли заподозрить 
у пациента дебют ИБС и своевременно 
выполнить ЧКВ с баллонной ангиопла-
стикой и имплантацией стента в перед-
нюю межжелудочковую ветвь левой КА 
(ПМЖВ). 

Апикальная форма ГКМП длитель-
ное время рассматривалась в качестве па-
тологии с благоприятным прогнозом. Тем 
не менее, ряд ретроспективных исследо-
ваний продемонстрировали, что данная 
группа пациентов больше расположена 
к возникновению определенных отсро-
ченных сердечно — сосудистых ослож-
нений, нежели общая популяция [14]. В 
качестве основных осложнений синдрома 
Yagamuchi на данный момент выделяют 
ОКС: ИМ, фибрилляцию предсердий 
(ФП). При этом у 33% пациентов могут 
наблюдаться желудочковые аритмии, вер-
хушечный ИМ, тромбоз верхушки с по-
следующий тромбоэмболией, ОКС: вне-
запная сердечная смерть (ВСС) [3]. ФП 
является наиболее частым осложнением 
и выявляется почти у 25% пациентов при 
длительном наблюдении [15]. При этом 
возникновение ФП у пациентов женского 
пола ассоциировано с наихудшим про-
гнозом течения заболевания [4]. Верху-
шечный ИМ миокарда с формировани-
ем аневризмы у пациентов с синдромом 
Yamaguchi также должен рассматриваться 
в качестве одного из маркеров неблаго-
приятного прогноза [14].

Клинический случай
Пациентка Л., 60 лет обратилась 

в ФГБУ «НМХЦ имени Н.И. Пирого-
ва» Минздрава России для проведения 
ОФЭКТ с целью исключения ИБС на 
фоне ранее диагностированной апикаль-
ной необструктивной ГКМП (синдром 
Yamaguchi). Пациентка впервые обра-
тилась к кардиологу в связи с наличи-
ем эпизодов сердцебиений. Семейный 
анамнез отягощен: отец и мать умерли в 
возрасте 70 и 77 лет вследствие ОНМК, у 
родной сестры 57 лет ЭКГ и ЭхоКГ при-
знаки апикальной формы ГКМП. На мо-
мент исследования были предоставлены 
следующие данные дополнительных об-
следований:
1) ЭКГ: ритм синусовый, правильный, 

ЧСС 84/мин. Выраженная инверсия 
зубца Т в отведениях I, aVL, V3–V6. 
Индекс Соколова-Лайона = 36.
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2) ЭхоКГ: МЖП в диастолу 1,1 см в 
базальном отделе, в верхушечном от-
деле до 1,8 см, индекс массы миокарда 
ЛЖ 108 г/кв.м. КДО 60 мл, КСО 24 мл, 
УО 36 мл, ФВ 60%. Выраженная ги-
пертрофия верхушечных сегментов 
ЛЖ. Значительное расширение по-
лости левого предсердия, выраженное 
уменьшение в размере полости ЛЖ, в 
систолу приобретающего конфигура-
цию «Туз-Пик». Диастолическая дис-
функция ЛЖ по гипертрофическому 
типу. Зоны нарушения локальной 
сократимости не определяются. 

3) Данные клинического и биохимиче-
ского анализов крови: полученные 
измерения в пределах референсных 
значений. 

4) Суточное мониторирование ЭКГ: 
основной ритм синусовый. Зареги-
стрировано два эпизода неустой-
чивой ЖТ (длительность по 5 сек), 
частая наджелудочковая экстрасисто-
лия (4414/сут.), частая наджелудочко-
вая тахикардия. Эпизоды удлинения 
интервала QT до 530 мсек. 

5) УЗДГ брахиоцефальных артерий: 
атеросклеротические бляшки до 30% 
в устье внутренней сонной артерии.

На момент исследования пациентка 
активно жалоб не предъявляет. При под-
робном опросе упоминает, что ее перио-
дически беспокоят эпизоды сердцебие-
ний. Наличие иных болезней, в том числе 
хронических инфекционных, отрицает. 
Она также утверждает, что никогда не 
курила и регулярно не принимает ника-
ких лекарственных препаратов. Краткий 
осмотр не выявил патологических из-
менений. Частота сердечных сокраще-
ний (ЧСС) на момент осмотра 80 ударов 
в минуту, артериальное давление (АД) 
— 112/86 мм рт. ст. Учитывая анамнести-
ческие данные и данные осмотра, индекс 
вероятности наличия ИБС Duke у данной 
пациентки составил менее 5%.

Перед выполнением ВЭМ паци-
ентке была снята ЭКГ в покое (Рис. 1). 
На ЭКГ: ритм регулярный, синусовый, с 
частотой 85 в минуту, электрическая ось 
сердца не отклонена. Обращает на себя 
внимание наличие инвертированных 
зубцов Т в отведениях I, II, aVL, V2–V6, 
с наибольшей амплитудой в отведениях 
V4–V6 (отмечен0 стрелками), смена по-
лярности зубца Т в отведении aVR. 

Пациентке была выполнена ОФЭКТ 
миокарда. Исследование выполнялось по 
однодневному протоколу: физическая на-
грузка (ВЭМ) — покой. Радиофармпрепа-
рат (РФП) 99mТс-технетрил был введён на 
пике физической нагрузки, активностью 

Рис. 1. ЭКГ в покое. 

370 МБк, и в покое — 740 МБк, внутри-
венно, болюсно. Повторное исследова-
ние в покое выполняли с интервалом в 
3 часа после нагрузки. Регистрацию изо-
бражений начинали через 40 мин. после 
введения РФП. 

Исследование проводили на двух-
детекторной ротационной томографи-
ческой гамма-камере «Discovery NM/CT 
670» компании General Electric (США) с 
использованием параллельного коллима-
тора высокого разрешения. Регистрацию 
изображений проводили с синхрониза-
цией записи по R-зубцу ЭКГ пациента.

Результаты нагрузочного теста: 
ВЭМ — 75 Вт, проба отрицательная, была 
прекращена при достижении субмакси-
мальной ЧСС. Во время исследования 
диагностически значимого смещения 
сегмента ST не регистрировалось. Нару-
шения ритма: на пике нагрузки частые 
наджелудочковые экстрасистолы, парные 
желудочковые экстрасистолы. 

Полученные сцинтиграфические 
данные были обработаны на рабочей 
станции General Electric Xeleris 4.0. В ходе 
анализа были использованы программы 
QGS/QPS и Corridor 4DM. 

Обработка проведена с использова-
нием фильтра Butterworth с параметрами: 
critical frequency 0,52, power 5, ramp filter: 
quantitative. 

Перед началом интерпретации карт 
перфузии в Corridor 4DM были построе-
ны кривые сократимости для различных 
отделов ЛЖ, а также кривые объемов ЛЖ 
в покое и при нагрузке (Рис. 2). Анализ 
кривых продемонстрировал сходные 
параметры систолического утолщения 
по всем отделам миокарда ЛЖ после на-
грузки (А) с незначительным снижением 
выраженности систолического утолще-
ния сегментов верхушки (APX, отмечены 
синим) в покое (Б) на фоне нормальной 
глобальной сократительной способности 
миокарда ЛЖ (В). Систолические сокра-

Рис. 2. Кривые сократимости и объемов ЛЖ в покое и при физической нагрузке (А). 

А

Б В
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Рис. 3. Полярные карты подвижности отделов ЛЖ при нагрузке (А) и в покое (Б).

щение по всем сегментам миокарда ЛЖ 
было синхронным. Полученные графи-
ки по форме соответствовали таковым, 
получаемым при анализе изображений 
здоровых пациентов. 

Дальнейший анализ сократимости и 
подвижности отделов ЛЖ был проведен в 
программе QGS/QPS (Рис. 3), которая на-
глядно продемонстрировала нарушения 
подвижности верхушки и верхушечных 
сегментов  задней и задне-боковой стенок 
ЛЖ, МЖП (отмечены черным и темно-
синим цветами) в конечно-диастоличе-
скую фазу, как после нагрузки (А), так и 
в покое (Б). 

Для более точной интерпретации 
нами были построены перфузионные по-
лярные диагнраммы raw — накопления, 
которые позволяют оценить накопление 
РФП до обработки данных программой 
с целью оценки дефектов перфузии 
(Рис. 4). Вопреки нормальному паттерну 
накопления, который предполагает преи-
мущественное накопление РФП боковой 
стенкой ЛЖ, максимальное накопление 
у данной пациентки, как при нагрузке 
(А), так и в покое (Б), также наблюдалось 
преимущественно в области верхушки и 
верхушечных сегментов  задней и задне-
боковой стенок ЛЖ, МЖП (более 80). 

Распределение зон локальной ги-
перфиксации полностью соответствова-
ло зонам, в которых мы ранее наблюдали 
сниженную подвижность (Рис. 3).

В заключение были построены и ин-
терпретированы карты перфузии (Рис. 5), 
на которых наблюдались дефекты с прак-
тически полным отсутствием обратимо-
сти (значение параметра SDS = 1). Вполне 
очевидно, что наличие подобных дефек-
тов перфузии у пациентки без анамнеза 
ОКС:ИМ, не может и не должно быть 
интерпретировано как рубцовое пора-
жение, в то время как полное отсутствие 
обратимости в сочетании с нормальным 
региональным систолическим утолщени-
ем по всему миокарду ЛЖ снимает во-
прос о наличии ишемии или рубцового 
поражения миокарда.

Приведенные изменения были ин-
терпретированы нами как участки уме-
ренного диффузного снижения перфу-
зии относительного характера на фоне 
наличия выраженной апикальной ГКМП. 
Общая зона относительно гипоперфузии 
не превышала 7–10%.

После ОФЭКТ миокарда пациентке 
была выполнена ЭхоКГ на аппарате Gen-
eral Electric Vivid E9 (Рис. 6, А), подтвер-
дившая наличие типичного для данной 
патологии изменения полости ЛЖ по 
типу «туз-пик» (Рис. 6, Б).

Рис. 4. Перфузионные полярные диаграммы с накоплением РФП при нагрузке (А) и в покое (Б).

Рис. 5. Перфузионные полярные диаграммы с зонами гипоперфузии при нагрузке (А) и в покое 
(Б).

После проведённого обследования, 
данных за ИБС получено не было. Паци-
ентке была скорректирована медикамен-
тозная терапия — назначены антиарит-
мические препараты и рекомендовано 
динамическое наблюдение.

Заключение
Применение ОФЭКТ миокарда в 

данной группе пациентов может являть-
ся мощным дополнительным методом 
для подтверждения или опровержения 
диагноза ИБС. В нашем наблюдении мы 

А Б

А Б
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Рис. 6. ЭхоКГ типичных изменений ЛЖ в рамках синдрома Yamaguchi. 

демонстрируем изменения, которые яв-
ляются типичными для данной патоло-
гии у пациентов с низкой претестовой 
вероятностью наличия ИБС и могут быть 
использованы в качестве референсных в 
дальнейшей клинической практике.   
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