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РЕЗЮМЕ
Идиопатичната хипертрофична кардиоми-

опатия е рядко срещана в детска възраст с висок 
потенциален риск от фатален край. Отличите-
лен белег е миокардната хипертрофия при лип-
са на хемодинамична причина. От първия описан 
случай на експериментално лечение на кърмаче 
през 1971 г. бета-блокерите имат водеща роля 
в медикаментозното лечение с вариации в до-
зовите режими. По последни литературни дан-
ни и клинични проучвания употребата на висо-
ки дози бета-блокер неоспоримо показва значим 
процент на преживяемост в дългосрочен план.

Представяме клиничен случай на 11-месечно 
кърмаче, което постъпва в нашата клиника с 
данни за сърдечна недостатъчност. От проведе-
ните образни изследвания – рентгенография на 
гръден кош и ехокардиография, се установи из-
разена симетрична хипертрофична необструк-
тивна кардиомиопатия. Започна се медикамен-
тозно лечение с пропранолол в постепенно покач-
ваща се доза до 5 мг / кг / 24 часа. Няколко сед-
мици по-късно при контролно ехокардиографско 
изследване се установи значително подобрение в 
диастолната функция на лява камера с извест-
на регресия в хипертрофията на миокарда.

Контролираното прилагане на високи дози 
бета-блокери би могло съществено да подобри 
прогнозата и дългосрочната преживяемост при 
пациентите с идиопатична хипертрофична 
кардиомиопатия.

Ключови думи: хипертрофична кардиомиопатия, 
бета-блокер, преживяемост

ABSTRACT
Idiopathic hypertrophic cardiomyopathy is a rare 

disease in childhood with a high potential of a lethal 
outcome. The hallmark of the disorder is myocardial 
hypertrophy that occurs in the absence of an obvious 
hemodynamic stimulus. Since the first case of an ex-
perimental treatment of an infant described in 1971, 
beta blockers have become one of the leading medica-
tion options with variations of the dose regimens. Ac-
cording to the current literature data and clinical trials 
the use of beta blockers in high doses is consistent with 
a high percentage of survival.

We’re presenting a clinical case of an 11-month 
old infant, who was admitted to our clinic with symp-
toms of congestive cardiac failure. The chest radiog-
raphy and echocardiography results showed a severe 
symmetric hypertrophic cardiomyopathy without an 
obstruction in the left ventricular outflow tract. The 
treatment was started with Propranolol in a titrating 
dose until reaching the dose of 5mg/kg/24hours. Sever-
al weeks later, echocardiography examination showed 
a significant improvement in the left ventricle diastol-
ic function with some degree of regression of myocar-
dial hypertrophy.

The use of high doses of beta blockers together with 
the monitoring of the clinical state could improve the 
prognosis and survival in patients with idiopathic hy-
pertrophic cardiomyopathy. 

Keywords: hypertrophic cardiomyopathy, beta block-
ers, survival
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функция и увеличава ударния обем. Проучване 
от 1999 г. демонстрира, че преживяемостта зна-
чително нараства при лечение с високи дози бе-
та-блокер > 5мг / кг / 24 ч. в детска възраст. По 
този начин рискът от внезапна сърдечна смърт, 
както и от сърдечна недостатъчност намалява от 
5 до 10 пъти. Това може да се обясни с фармако-
кинетиката на бета-блокера. Поради по-бързия 
метаболизъм при децата са необходими по-висо-
ки дози, за да се поддържа терапевтично плазме-
но ниво (4, 5, 6, 7). 

Напр. кърмаче изисква 4-пъти по-висока доза 
в сравнение с възрастен човек, дете 2-11 г. – 2.9 
пъти по-висока, а 12-15 г. – 1.4 пъти.
3. Оперативна миектомия при тежка обструк-

ция (1, 2). 
4. Имплантиране на кардиовертерен дефибри-

латор (1, 2). 

КЛИНИЧЕН СЛУЧАЙ 
Представяме клиничен случай на 11-месечно 

кърмаче, което постъпва в нашата клиника в ув-
редено общо състояние, с данни за сърдечна не-
достатъчност – тахидиспнея, дихателна честота 
54/мин, стенещо дишане, тахикардична сърдеч-
на дейност, сърдечна честота 150/мин. От прове-
дените образни и лабораторни изследвания :

Рентгенография на гръден кош – данни за 
кардиомегалия и белодробен венозен застой 
(Фиг. 1).

Ехокардиография - изразена симетрична хи-
пертрофична необструктивна кардиомиопатия с 
водеща лявокамерна диастолна дисфункция. Де-
белини на междукамерната преграда и задна сте-
на на лява камера – 11 мм, намален обем на лява 
камера (Фиг. 2).

ВЪВЕДЕНИЕ
Хипертрофичната кардиомиопатия (ХКМП) 

се дефинира като миокардна хипертрофия, 
която не е предизвикана от хемодинамични сти-
мули. Може да се прояви във всяка възраст, но 
най-често в третата декада от живота. За детската 
възраст честотата й е 0.3-0.5 на 100 000 (2), като 
средна възраст на диагностициране е 7 г., а 1/3 от 
случаите са под 1 година. 

ХКМП е най-честата причина за внезапна 
сърдечна смърт сред юноши.

ЕТИОЛОГИЯ И ДИАГНОЗА 
ХКМП се предизвиква от автозомно-доми-

нантна мутация на гени, кодиращи саркомерни-
те протеини. Идентифицирани са 8 гени и над 1 
400 мутации, които се проявяват в тези гени.

В детска възраст ХКМП може да бъде вторич-
на изява на подлежащо заболяване: 

• вродени болести на обмяната – болест на 
Pompe, Fabry, дефицит на карнитин;

• малформативни синдроми – Noonan, 
LEOPARD, Costello;

• невромускулни заболявания – Friedreich’s 
ataxia;

• новородено на майка диабетичка.
От патофизиологична гледна точна сърцето 

се уголемява за сметка на задебелените стени.
Самата кухина е с нормален или по-малък 

обем.
Диагнозата се базира на ехокардиографското 

изследване, което демонстрира хипертрофирала, 
но не и дилатирана лява камера. Основен момент 
е наличието или не на обструкция в лявокамер-
ния изходен път.

Електрокардиограмата е патологична в 75-
95% от случаите (3). 

КЛИНИКА 
• Внезапна сърдечна смърт - най-често от 

ритъмно-проводно нарушение, свързано с 
физическо натоварване.

• Диспнея – затруднено дишане.
• Пресинкоп, синкоп, ангина.
• Сърцебиене.
• Застойна сърдечна недостатъчност – рядко 

срещана в детска възраст.
Поведение след поставяне на диагнозата:

1. Рестрикция на физическата активност.
2. Медикаментозна терапия за контролиране на 

симптомите.
Първо средство е бета-блокерът. Той заба-

вя сърдечната честота, подобрява диастолната 

Фиг. 1. Данни за кардиомегалия и белодробен 
застой
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Лабораторни изследвания – без данни за 
възпалителна активност, повишени ст-ти на КК, 
КК-МВ.

Започна се медикаментозно лечение с про-
пранолол в постепенно покачваща се доза до 5мг/
кг/24 часа. 

ПРОСЛЕДЯВАНЕ 
Няколко седмици по-късно при контролно 

ехокардиографско изследване се установи подо-
брение в диастолната функция с известна регре-
сия в хипертрофията на миокарда (Фиг. 3 и 4).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Контролираното прилагане на високи дози 

бета-блокери би могло съществено да подо-
бри прогнозата и дългосрочната преживяемост 
при пациентите с идиопатична хипертрофична 
кардиомиопатия.
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Фиг. 2. Симетрична хипертрофична 
кардиомиопатия

Фиг. 3. Регресия в миокардната хипертрофия с де-
белина на МКС - 8 мм, на ЗСЛК - 10 мм

Фиг. 4. Подобрение в диастолната функция на ЛК


