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Кардиомиопатии (КМП) являются одной из серьезных и сложных проблем детской 

кардиологии. Многие из них – причина внезапной смерти и носят семейных характер. Не-

утешительная статистика повышает актуальность проблемы КМП и диктует необходи-

мость углубленного изучения этиопатогенеза, структурных основ и опыта клинико-
морфологической диагностики данной патологии у детей. Особую значимость, с практиче-

ской точки зрения, приобретает разработка прогностических факторов при первичных и 

вторичных КМП. В данном литературном обзоре представлены сведения об этиологии, па-

тогенезе, клинических проявлениях, патоморфологических изменениях и исходах таких 

КМП как гипертрофическая, дилатационная, некомпактный миокард левого желудочка и 

гистиоцитоидная кардиомиопатия. Показаны особенности структурной перестройки мио-

карда при анализируемых кардиомиопатиях и их связь с систолической и диастолической 

дисфункцией миокарда. Детализированы молекулярно-генетические аспекты диагностики 

этиологии и патогенеза данной патологии у детей. Подчеркивается необходимость систе-

матического патоморфологического исследования сердца с наиболее полным анализом со-

кратительных, проводящих микроциркуляторных и нейровегетативных структур при рас-

сматриваемых вариантах сердечно-сосудистой патологии. Эти данные помогут сформиро-

вать будущие исследовательские приоритеты по обсуждаемой группе заболеваний для дос-

тижения более ранней диагностики, улучшения клинических результатов и повышения ка-

чества жизни этих детей и их семей. 
Ключевые слова: кардиомиопатия; гипертрофическая; гистиоцитоидная; дилата-

ционная; дети; некомпактный миокард. 
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Cardiomyopathy is one of serious and complex problems of pediatric cardiology. Many of 

them are the cause of sudden death and are familial in character. Disappointing statistics increases 
the relevance of the problem of cardiomyopathy and dictates the need for in-depth study of the eti-
ology and pathogenesis, structural bases and experience in clinical and morphological diagnosis of 
this pathology in children. Of particular importance from a practical point of view is the develop-
ment of prognostic factors in primary and secondary cardiomyopathies. This literature review pro-
vides information on the etiology, pathogenesis, clinical manifestations, pathomorphological chang-
es and outcomes of such cardiomyopathies as hypertrophic, dilated cardiomyopathies, non-compact 
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left ventricular myocardium and histiocytoid cardiomyopathy. Peculiarities of restructure of the my-
ocardium in the analyzed cardiomyopathies and their relationship with systolic and diastolic myo-
cardial dysfunction are shown. Molecular genetic aspects of diagnosis of etiology and pathogenesis 
of this pathology in children are given in detail. The necessity of systematic pathomorphological 
study of the heart with full analysis of contractile, conducting microcirculatory and neuroautonomic 
structures in considered variants of cardiovascular pathology is emphasized. These data will help 
outline future research priorities for this group of diseases to provide earlier diagnosis, improve clin-
ical outcomes and  the quality of life of these children and their families. 

Keywords: cardiomyopathy; hypertrophic; histiocytoid; children; dilated; non-compact my-
ocardium. 
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Кардиомиопатии (КМП) – термин, 

обозначающий заболевания миокарда, при 

которых происходят структурно-функцио-
нальные изменения сердечной мышцы в 

отсутствие патологии коронарных арте-

рий, артериальной гипертензии, пораже-

ний клапанного аппарата и врожденных 

пороков сердца. Как правило, КМП кли-

нически проявляются в младенческом воз-

расте и зачастую завершаются летальным 

исходом. Несмотря на достижения совре-

менных медицинских наук – генетики, 

иммунологии, патологической анатомии – 
КМП по-прежнему остаются наименее 

изученным разделом детской кардиологии. 
Согласно классификации ВОЗ (1995), 

выделяют первичные (врожденные, идио-

патические) и вторичные (специфические) 

КМП. К первичным отнесены дилатаци-

онная (далее – ДКМП), гипертрофическая 

(далее – ГКМП), рестриктивная (далее – 
РКМП) и аритмогенная кардиомиопатия 

(AКМП) правого желудочка (ПЖ). Пер-

вичные КМП являются либо генетически 

детерминированными, либо развивающи-

мися в результате впервые возникших ген-

ных мутаций. В дальнейшем это приводит 

к деструкции сократительных белков мио-

карда с последующим нарушением насос-

ной функции сердца и дилатацией его по-

лостей. Наиболее распространенными в 

популяции, согласно литературным дан-

ным [1,2], являются ДКМП (до 60% диаг-

ностированных случаев) и ГКМП (около 

40%). Помимо перечисленных, выделяют 

группу неклассифицируемых КМП, к ко-

торым относятся некомпактный миокард, 

гистиоцитоидная кардиомиопатия (ГцКМП), 
фиброэластоз эндокарда и др. Вторичные, 

или специфические, КМП включают пато-

логию миокарда, сочетающуюся с другими 

заболеваниями сердца либо системными 

процессами. К ним относят метаболиче-

ские КМП (например, эндокринные или 

связанные с амилоидозом), сопряженные с 

системными заболеваниями соединитель-

ной ткани, мышечными дистрофиями, ток-

сико-аллергическими реакциями и др. 
Неоднозначная эпидемиологическая 

картина данной патологии объясняется 

трудностями прижизненной и посмертной 

диагностики КМП. По данным разных ав-

торов [3,4], частота выявляемости первич-

ных КМП у детей колеблется от 0,65 до 

1,24 случаев на 100 000 детей.  
КМП являются серьезной проблемой 

детской кардиологии: 40% пациентов с ус-

тановленным диагнозом в течение первых 

двух лет с момента манифестации заболе-

вания нуждаются в оперативном лечении 

(трансплантации сердца), без которого 

часть больных погибает [3,5]. При ранней 

антенатальной диагностике патологии 13% 

беременностей прерывают, а бóльшая часть 

(до 63% плодов) – погибает в перинаталь-

ном периоде [4]. Неутешительная статисти-

ка повышает актуальность проблемы КМП 

и диктует необходимость углубленного 

изучения этиопатогенеза, структурных ос-

нов и опыта клинико-морфологической ди-

агностики данной патологии у детей.  
Цель – осветить клинические и мор-

фологические аспекты наиболее распро-

страненных вариантов кардиомиопатий у 
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детей – гипертрофической и дилатационной, 

а также таких редко встречающихся заболе-

ваний как гистиоцитоидная кардиомиопатия 

и некомпактный миокард левого желудочка. 
Гипертрофическая кардиомиопатия  
Заболевание, характеризующееся ги-

пертрофией стенок левого и/или правого 

желудочков, чаще асимметричной, и, как 

правило, вовлекающей межжелудочковую 

перегородку (МЖП). ГКМП является са-

мой распространенной среди заболеваний 

миокарда в детской практике. Согласно 

эпидемиологическим исследованиям, про-

веденным в странах Западной Европы, Ав-

стралии и США, ежегодная частота случа-

ев заболевания колеблется от 0,24 до 0,47 

на 100000 [2-5]. По данным разных авто-

ров, от 30% до 60% ГКМП носят семей-

ный характер, чаще с аутосомно-доми-
нантным типом наследования [5,6]. Рост 
числа зарегистрированных случаев данной 

патологии связан как с широким внедре-

нием в практику современных методов ди-

агностики, так и, вероятнее всего, с истин-

ным увеличением числа больных [5,7]. К 

настоящему времени идентифицировано 

14 генов, мутации которых могут приво-

дить к ГКМП: миозин-связанный протеин 

С (MYBPC3), β-миозин-тяжелые цепи 

(MYH7), сердечный тропонин Т (TNNT2), 
α-тропомиозин (TPM1), сердечный α-
актин (ACTC) и др. Перечисленные гены, 

в основном, кодируют белки кардиальных 

саркомеров и белки из структуры фила-

ментов [3,5,8]. Наиболее часто встречают-

ся мутации гена β-миозина тяжелых цепей 

– до 50% семей больных с ГКМП. В пато-

генезе определенная роль отводится мат-

риксным металлопротеиназам (ММП). Ус-

тановлены нарушения баланса между ко-

личеством ММП и их тканевого ингибито-

ра (ТИММП-1) в миокарде, которые при-

водят, в свою очередь, к нарушению изо-

мерного состава компонентов внеклеточ-

ного матрикса, накоплению коллагенов и 

развитию фиброзной ткани в сердце [9]. 
ГКМП, развивающуюся при наруше-

ниях обмена веществ, генетических син-

дромах и нервно-мышечных заболеваниях, 

относят к негенетическим формам. Сюда же 

относят и метаболические формы ГКМП, на 

долю которых приходится до 10% случаев. 

Обменные нарушения, сопряженные с 

ГКМП, – это преимущественно гликогено-

зы (в частности, болезнь Помпе), а также 

мукополисахаридозы и нарушения метабо-

лизма жирных кислот. Зачастую ГКМП 

становится проявлением синдромов MELAS, 
Barth, Sengers и др. митохондриальных за-

болеваний [10]. Характерными особенно-

стями поражения сердца при них являются 

симметричная гипертрофия миокарда, бы-

строе прогрессирование систолической 

дисфункции и развитие дилатации. 
Клинические проявления ГКМП ва-

риабельны – от длительного бессимптом-

ного течения до внезапной сердечной 

смерти. Как правило, заболевание прояв-

ляется одышкой при физической нагрузке, 

болевым синдромом, аритмиями, голово-

кружением и синкопальными состояния-

ми. Спектр аритмий у детей с ГКМП ши-

рок, они характеризуются как брадиарит-

миями, так и тахиаритмиями [11]. Диагно-

стика ГКМП основана на использовании 

электрокардиографии (ЭКГ) и эхокардио-

графии (ЭхоКГ). Именно изменения, обна-

руженные на ЭКГ, зачастую являются од-

ной из отправных точек в диагностике за-

болевания. Одними из самых информатив-

ных показателей при ЭхоКГ являются 

толщина МЖП и стенки ЛЖ. 
Классификация ГКМП подразумева-

ет выделение симметричной и асиммет-

ричной форм. Последняя, в свою очередь, 

подразделяется на обструктивную, или 

идиопатический гипертрофический суб-

аортальный стеноз, и верхушечную. Об-

структивная ГКМП проявляется гипер-

трофией преимущественно верхней части 

МЖП, иногда в сочетании с гипертрофией 

передне-боковой стенки левого желудочка 

(ЛЖ) и сопровождается обструкцией вы-

носящего тракта. Вариант верхушечной 

ГКМП характеризуется гипертрофией в 

основном апикальной части ЛЖ. При ней 
обструкция выносящего тракта отсутству-

ет. Асимметричную форму ГКМП отличает 
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выраженная гипертрофия миокарда ЛЖ и 

МЖП без дилатации полостей сердца. 

Макроскопически сердце значительно уве-

личено по массе и размерам, отмечается 

гипертрофия ЛЖ и МЖП, гистологически 

описывают хаотичное, беспорядочное рас-

положение кардиомиоцитов и укороченных 

мышечных волокон [6,12], а также кар-

диосклероз и фокальные некрозы кардио-

миоцитов. Иногда выявляются ветвящиеся 

кардиомиоциты неправильной или звездча-

той формы. Изменение цитоархитектоники 

миокарда с чередованием узких продоль-

ных и широких поперечных мышечных во-

локон ассоциируется с увеличением пло-

щади стромы миокарда. Выраженная ги-

пертрофия сопряжена с нарушением функ-

ции коронарных артерий (в первую очередь 

передней левой нисходящей ветви) и, как 

следствием, ишемией миокарда [13]. 
Симметричную ГКМП отличает су-

щественное увеличение массы сердца с 

равномерным утолщением его стенок, ди-

латацией предсердий и уменьшением объ-

ема полостей желудочков. Патоморфоло-

гическую картину заболевания определяет 

сочетание очагового склероза миокарда и 

фокальных некрозов кардиомиоцитов на 

фоне гипертрофии мышечных волокон.  
ППооссллееддннииее могут располагаться взаимно 

перпендикулярно, формируя «узлы» и «за-

вихрения». Цитоплазма кардиомиоцитов 

содержит перинуклеарные вакуоли, обра-

зование которых связывают с накоплением 

атипичных гранул гликогена [13]. 
Прогноз заболевания достаточно 

серьезен – ГКМП ассоциируется с высо-

кими показателями смертности. Данные 

разных исследователей о показателях ле-

тальности противоречивы. Согласно дан-

ным B. Maron, et al., максимальный риск 

смерти имеют лица постпубертатного и 

молодого возраста [14]. Результаты круп-

ного научного исследования, проведенно-

го швейцарскими учеными, позволили ус-

тановить, что смертность от ГКМП у детей 

в возрасте от 8 до 16 лет сопоставима с та-

ковой у взрослых и составила 0,112 на 

100000. Смертность у детей до 8 лет ми-

нимальна и составляет 1,6%, затем увели-

чивается, достигая максимума к 10 годам – 
9,7% [15]. В структуре непосредственных 

причин смерти до 18% приходится на до-

лю внезапной остановки сердца, которая 

может стать первым и единственным про-

явлением заболевания [15]. 
Дилатационная кардиомиопатия 
ДКМП характеризуется расширени-

ем полости ЛЖ, снижением глобальной 

сократимости миокарда при отсутствии 

гемодинамической перегрузки, которые 

могли бы вызвать нарушение систоличе-

ской функции ЛЖ. Данная форма КМП 

доминирует в структуре инвалидности и 

смертности детей и является основной 

причиной развития хронической сердеч-

ной недостаточности в детском возрасте 
[2,16]. Распространенность ДКМП варьи-

рует от 3,8 случаев на 100000 населения в 

странах Европы до 40 случаев на 100 000 

населения в США [16]. Заболевание чаще 

встречается у мальчиков, чем у девочек. 
По данным разных авторов, до 30% 

ДКМП являются семейной формой забо-

левания [17,18]. Считают, что болезнь ча-

ще наследуется по аутосомно-доминант-
ному пути, вместе с тем возможны ауто-

сомно-рецессивный, связанный с Х-
хромосомой и митохондриальный типы 

наследования [17,18]. К настоящему вре-

мени накоплены сведения о мутации генов 

кардиальных белков десмина, дистрофина, 

ламина А/С, принимающих участие в эм-

брио-фетогенезе миокарда [17,19]. 
Важное значение в патогенезе ДКМП 

отводится активации апоптоза, дисфункции 

эндотелия и изменениям внеклеточного 

матрикса [19]. Нарушения структурно-
функционального состояния внеклеточного 

матрикса диагностируют по наличию дис-

баланса в содержании матриксных металло-

протеиназ (ММП). Повышенное содержание 

ММП-1 в матриксе провоцирует расщепле-

ние коллагена I типа, сопровождающееся 

дисбалансом коллагенов в сторону увеличе-

ния коллагена III типа. Последний, обладая 

свойством повышенной эластичности, ста-

новится фактором, способствующим растя-
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жимости миокарда и дилатации ЛЖ. Увели-

чение содержания во внеклеточном матрик-

се ММП-2 и ММП-9 указывает на актива-

цию распада компонентов матрикса, кото-

рый способствует дилатации желудочков и 

предсердий, усугубляя систолическую и 

диастолическую дисфункцию сердца [19]. 
Значительную долю в структуре 

ДКМП занимают ненаследственные формы 

заболевания. Причинами последних явля-

ются миокардит, нарушения обмена ве-

ществ и нервно-мышечные болезни. По-

стмиокардитическая ДКМП подтверждает-

ся данными эндомиокардиальной биопсии, 

при которой можно выделить определен-

ный геном вируса, вызвавшего заболева-

ние. Среди возбудителей преобладают эн-

теровирусы, вирусы Коксаки А и В, а также 

вирусы герпеса. Из нервно-мышечных за-

болеваний, сопровождающихся развитием 

ДКМП, выделяют прогрессирующие дис-

трофии Дюшенна и Беккера [16]. 
Дебютирует ДКМП снижением со-

кратимости миокарда, систолической ак-

тивности и диастолической дисфункцией. 

Симптомы хронической сердечной недос-

таточности начинают проявляться с мало-

го круга кровообращения с последующим 

распространением на большой круг.  
Патоморфологическими изменения-

ми ДКМП являются кардиомегалия и рас-

ширение полостей сердца (чаще желудоч-

ков, реже – в сочетании с предсердиями). 

Полости желудочков преимущественно 

округлой формы, их стенки могут быть 

истончены, миокард становится дряблым. 

Масса сердца увеличивается на 25-50% и 

более. Створки клапанов истончаются. Та-

кие изменения гистоархитектоники сопро-

вождаются снижением сократительной 

функции миокарда и развитием сердечной 

недостаточности. Накопление значитель-

ного конечного диастолического объема 

крови в полостях сердца ведет к застою и 

образованию пристеночных тромбов. В 

исходе ДКМП развивается интерстициаль-

ный и/или субэндокардиальный кардиоск-

лероз [6]. При гистологическом исследова-

нии отмечают неизмененные или гипер-

трофированные кардиомиоциты, локаль-

ный миоцитолиз с перифокальной макро-

фагальной реакцией, эозинофилию кардио-

миоцитов. Мышечные волокна преимуще-

ственно упорядоченно расположены, диа-

метр миофибрилл не изменен, но ядра мо-

гут быть гиперхромными как при гипер-

трофии. Очаговая дезорганизация миофиб-

рилл представляется либо чередованием 

узких продольных и широких поперечных 

пучков, либо их переплетением. Морфоло-

гический эквивалент процесса гипертрофии 

путем амитоза с образованием двуядерных 

миофибрилл наблюдается почти в 2 раза 

реже, чем в норме [6]. Процессы дистрофии 

и цитолиза могут распространяться на 

клетки проводящей системы и эндотелий 

сосудов, что ведет к разрастанию соедини-

тельной ткани и формированию кардиоск-

лероза. На ультраструктурном уровне в 

кардиомиоцитах описывают изменения 

миофибрилл (в виде локальной деструкции 

или лизиса) и митохондрий [6,20]. Послед-

ние либо подвергаются дистрофическим 

изменениям, либо отмечается гиперплазия 

наиболее мелких органелл как отражение 

энергетического дефицита в миокарде. 
Прогноз заболевания достаточно 

серьезный и зависит от возраста дебюта и 

тяжести сердечной недостаточности. По 

результатам 10-летнего наблюдения за 

детьми в возрасте от 5 месяцев до 15 лет, 

благоприятное течение процесса отмечено 

в 14% случаев, как правило, у детей ранне-

го возраста, относительная клиническая 

стабилизация – в 21,1%, неблагоприятное, с 

летальным исходом – в 64,8% случаев [16]. 

Однако в последние годы наметилась тен-

денция к увеличению выживаемости детей 

благодаря более широкому внедрению в 

практику трансплантации сердца [21]. 
Гистиоцитоидная кардиомиопатия 
Эта форма КМП из категории «мито-

хондриальных» миопатий, которая является 

одной из редких форм заболеваний мио-

карда. Согласно классификации Американ-

ской кардиологической ассоциации (англ. – 
American Heart Association, AHA) 2006 г., 

относится к первичным, генетически де-
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терминированным, КМП. Заболевание 

впервые было описано в 1962 г. D. Voth под 

названием «арахноцитоз сердечной мыш-

цы» [22]. В литературе существует целый 

ряд синонимов для данной КМП: младен-

ческая, младенческая ксантоматозная, он-

коцитарная, фокальная жировая, изолиро-

ванный кардиальный липидоз, мультифо-

кальная опухоль сердца из клеток Пурки-

нье, гамартома миокарда и проводящей 

системы сердца, пенистая трансформация 

миокарда. Большинство исследователей 

относят данную форму КМП к генетически 

детерминированным митохондриальным 

кардиомиопатиям. Высокая частота встре-

чаемости данной формы кардиомиопатии 

именно у представителей европеоидной 

расы (до 80%) с преобладанием заболева-

ния у девочек (3:1) является доказательным 

моментом генетической детерминирован-

ности ГцКМП и Х-сцепленного наследова-

ния с локализацией гена в сегменте Xp22 
[23]. Активный поиск детерминантных ге-

нов и мутаций, индуцирующих развитие 

ГцКМП, выявил генетическую составляю-

щую дефекта митохондриального транспор-

та электронов при данной форме кардио-

миопатии, а именно мутация в гене 

G15498А митохондриальной ДНК, коди-

рующем митохондриальный цитохром В. 

Имеется предположение о прямом и опо-

средованном влиянии генных мутаций на 

активацию апоптоза кардиомиоцитов, раз-

витие гипертрофии и кардиофиброза при 

данном заболевании через систему коди-

руемых белков IL-33/st2/p38-MAPK/S100A8 
-S100A9. Подчеркивается значение гестаци-

онного возраста в развитии ГцКМП. Указы-

вается срок гестации 5-6 недель как этап за-

кладки синусового, атриовентрикулярного 

узлов и дифференцировки эмбриональных 

волокон Пуркинье в клетки проводящей 

системы [24]. Авторами подчеркивается 

провоцирующее влияние профилактических 

прививок и вирусных инфекций на обостре-

ние и утяжеление болезни [25]. 
Проявления заболевания в опреде-

ленной степени полиморфны. Данная фор-

ма КМП может манифестировать синдро-

мом внезапной смерти, но чаще клинически 

проявляется нарушениями сердечного рит-

ма в виде резистентных к антиаритмиче-

ской терапии желудочковых и суправен-

трикулярных тахиаритмий с возможным 

развитием фибрилляции желудочков [26]. 
Нередко манифестация данной формы 

КМП связана с проявлениями сердечной 

недостаточности на фоне полного здоровья, 

а в 19-22% случаев – дебютирует синдро-

мом внезапной младенческой смерти [27]. 
Гистиоцитоидная КМП в 16% наблюдений 

сочетается с дефектами межжелудочковой 

и межпредсердной перегородок, фиброэла-

стозом миокарда и гипоплазией левых от-

делов сердца. В 17% случаев диагностиру-

ется экстракардиальная патология: мик-

рофтальмия, катаракта, афакия, гидроцефа-

лия, агенезия мозолистого тела [23]. В 7 

наблюдениях описаны гетеротопии экстра-

кардиальных гистиоцитоподобных клеток в 

экзокринных и эндокринных железах (над-

почечниках, щитовидной железе, передней 

доле гипофиза, трахее и слюнных железах). 
Макроскопически в 95% случаев при 

данной форме КМП отмечается кардиомега-

лия, дилатация полости и повышенная трабе-

кулярность ЛЖ. Субэндокардиально в па-

пиллярных мышцах ЛЖ, на створках атрио-

вентрикулярных клапанов и в обоих пред-

сердиях обнаруживаются округлые желтова-

то-белые или желтовато-коричневые микро-

узелки. Нередко структура узелков пред-

ставлена гамартоподобной пролиферацией 

полигональных пенистых и гранулирован-

ных клеток. Локализация подобных струк-

тур внутри проводящей системы сердца яв-

ляется прогностически неблагоприятным 

фактором. Патологические изменения при 

данном варианте КМП развиваются и в кла-

панном аппарате. При этом, определяются 

дополнительные хордальные нити атрио-

вентрикулярных клапанов, дисплазия три-

куспидального клапана, фиброгиалиноз 

трикуспидального и митрального клапанов, 

очаговый эндомиокардиальный фиброз. 
Характерной ультраструктурной осо-

бенностью кардиомиоцитов при ГцКМП 

является наличие значительного количест-



О Б З О Р  
  

DOI:10.23888/PAVLOVJ202028199-110   REVIEW  

 

105 
РОССИЙСКИЙ МЕДИКО-БИОЛОГИЧЕСКИЙ ВЕСТНИК 
имени академика И.П. Павлова. 2020. Т. 28. №1. С. 99-110 

I .P .   PAVLOV  RUSSIAN  MEDICAL  
BIOLOGICAL HERALD. 2020;28(1):99-110 

ва аномальных деформированных и уве-

личенных митохондрий с дезорганизован-

ными гребнями и кристами, содержащими 

плотные включения и низкое содержание 

цитохрома B. При электронной микроско-

пии выявляются увеличенные, гипертро-

фированные кардиомиоциты с небольшим 

количеством миофибрилл [28]. 
Иммуногистохимическая идентифи-

кация актина, десмина и миоглобина в 

гистиоцитоидных клетках доказывает их 

мышечное происхождение. В их цито-

плазме определяются гранулы гликогена, 

липиды и значительное количество рассе-

янного пигмента. Небольшие очаговые 

скопления гистиоцитоидных клеток соче-

таются с фокусами фиброза в миокарде 

[28,29]. Доказано наличие аритмогенного 

потенциала у клеток данного типа. Именно 

поэтому удаление узелковых скоплений 

этих клеток может привести к исчезнове-

нию аритмий. Клиницисты отмечают, что 

при отсутствии лечения ГцКМП заканчи-

вается летально в течение первых двух лет 

жизни. Однако в литературе описан случай 

семилетнего катамнеза у пациентки с ди-

агнозом ГцКМП. Следует отметить, что 

при диффузном распространении патоло-

гических изменений и вовлечении в пато-

логический процесс значительных участ-

ков сердца оперативное вмешательство 

зачастую оказывается безрезультатным. 
Некомпактная КМП 
Данная аномалия строения сердца ха-

рактеризуется наличием двухслойной струк-

туры миокарда – внутреннего некомпактно-

го, или трабекулярного, и лежащего под ним 

компактного слоев. При упоминании данной 

патологии в литературе можно встретить и 

другие синонимы: некомпактный миокард 

ЛЖ (НМЛЖ), персистирующий губчатый 

миокард, фетальный миокард. 
Некомпактный миокард впервые 

описал S. Bellet в 1932 г. Губчатая струк-

тура миокарда была диагностирована им 

при аутопсии новорожденного с атрезией 

аорты и коронарно-желудочковой фисту-

лой. В 1984 г. R. Engderding и F. Bender 
прижизненно диагностировали неком-

пактный миокард у взрослого человека, 

используя двухмерную ЭхоКГ [30]. С 1995 

г., согласно классификации ВОЗ, НМЛЖ 

относится к группе неклассифицируемых 

КМП. Истинная распространенность забо-

левания неизвестна, учитывая что диагно-

стические критерии не стандартизованы. 

По данным C. Lilje, et al. [31], распростра-

ненность заболевания в детской популя-

ции составляет 1,26%, а по данным швей-

царских исследователей – 0,014% [32]. 
Удельный вес данной патологии достигает 

9,2% от всех случаев диагностированных 

КМП, занимая третье место после гипер-

трофической и дилатационной [33]. Наря-

ду с изолированной формой НМЛЖ, воз-

можно ее сочетание с врожденными поро-

ками сердца или нейромышечными забо-

леваниями. Среди врожденных пороков 

сердца наиболее часто встречаются дефек-

ты межпредсердной и межжелудочковой 

перегородок, врожденный стеноз легочной 

артерии, реже – аномалия Эбштейна, вро-

жденные пороки аортального клапана [31]. 

До сих пор остаются неизученными меха-

низмы возникновения НМЛЖ. Известны 

как спорадические, так и семейные случаи 

заболевания с разными типами наследова-

ния: аутосомно-доминантным, аутосомно-
рецессивным и сцепленным с полом [34]. 

Аутосомно-доминантное наследование 

встречается чаще, чем Х-сцепленное. Сре-

ди детей семейные формы некомпактной 

КМП наблюдаются в 50% случаев [35]. 

Известно более 60 генов, мутации в кото-

рых приводят к развитию НМЛЖ. До 20% 

семейных случаев некомпактного миокар-

да обусловлены мутациями в генах, коди-

рующих белки саркомеров. Х-сцепленный 

тип наследования данной патологии чаще 

всего ассоциируется с синдромом Барта – 
мультисистемным заболеванием, обуслов-

ленным мутациями в гене G 4.5 (TAZ). 
Кроме того, у лиц с некомпактной КМП 

описаны мутации в митохондриях, цито-

скелете, Z-линии, а также хромосомные 

аномалии [36]. Патогенетическую основу 

формирования НМЛЖ составляет концеп-

ция несовершенного эмбриогенеза. В нор-
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ме между 5-й и 8-й неделями эмбриогенеза 

происходит уплотнение губчатого слоя и 

формирование компактного в направлении 

от эпикарда к эндокарду. Межтрабекуляр-

ные пространства уменьшаются до разме-

ров капилляров. Объем некомпактного 

губчатого миокарда в пределах желудоч-

ков определяется сроками нарушения эм-

брионального морфогенеза. Уплотнение 

трабекулярного слоя активнее происходит 

в ЛЖ, а миокард правого желудочка в 

норме имеет более губчатую структуру. 

Однако существует гипотеза, подтвер-

жденная рядом исследований, подразуме-

вающая возникновение некомпактного 

слоя миокарда в течение жизни. Так, по-

вышенная трабекулярность у молодых 

спортсменов может явиться следствием 

ремоделирования миокарда. Гипертрабе-

кулярность ЛЖ может наблюдаться и у 

беременных женщин как ответная реакция 

на увеличение нагрузки [37]. Аномальное 

строение некомпактного миокарда ЛЖ со-

ставляет структурную основу его дис-

функции и приводит к прогрессирующей 

сердечной недостаточности. Манифеста-

ция заболевания может произойти как в 

неонатальном периоде, так и в более позд-

нем возрасте. Клинические проявления 

НМЛЖ сводятся к нарушениям ритма (же-

лудочковые и наджелудочковые аритмии), 

снижению функции ЛЖ и системной 

тромбоэмболии. При этом, у детей допол-

нительно отмечается цианоз кожных по-

кровов, отрицательная динамика массы 

тела и дизморфические признаки. Диагно-

стика основывается на результатах ЭхоКГ, 

магнитно-резонансной томографии, ангио-

графии ЛЖ. Течение заболевания может 

быть вариабельным – от асимптоматиче-

ского до быстро прогрессирующей сер-

дечной недостаточности. Тромбоэмболи-

ческие осложнения развиваются достаточ-

но часто, что связывают с застоем крови в 

глубоких межтрабекулярных пространст-

вах. Миокард макроскопически губчатого 

вида с многочисленными трабекулами и 

межтрабекулярными углублениями, вы-

стланными эндотелием, переходящим на 

эндокард. В трабекулах капиллярная сеть 

представлена синусоидами, объединенны-

ми в единую систему. Зачастую в эндокар-

де наблюдают избыточное образование 

соединительной ткани и волокнистых 

структур, гистологически напоминающее 

фиброэластоз. Прогноз заболевания зави-

сит от объема пораженных участков, со-

кратительной функции миокарда, времени 

возникновения и быстроты нарастания 

симптомов сердечной недостаточности. В 

работах разных авторов прогностическая 

ценность основных признаков неодно-

значна. Так, в исследовании S. Brescia, et 
al. [38], неблагоприятным прогностиче-

ским фактором явилась манифестация за-

болевания на первом году жизни. При 

этом в работах др. исследователей [39] 

возраст при манифестации не коррелиро-

вал с исходом заболевания. Летальность 

больных с НМЛЖ в детской популяции за 

один год наблюдения, по данным C. Lilje, 
et al. составила 17,1% [31]. Одной из ре-

альных возможностей снизить этот пока-

затель, а также уменьшить риск тромбоэм-

болических осложнений и проявлений 

сердечной недостаточности при данной 

патологии сердца, являются ранняя диаг-

ностика и своевременно начатое лечение.  
Заключение 

Суммируя вышеизложенное, следует 

подчеркнуть, что данные формы кардио-

миопатий встречаются чаще, чем диагно-

стируются, поскольку нередко скрываются 

под маской других заболеваний. Эта пато-

логия остается малоизвестной широкому 

кругу клиницистов, несмотря на значи-

тельное количество новых работ, посвя-

щенных данной тематике. Требуют даль-

нейшего изучения вопросы этиологии и 

патогенеза кардиомиопатий, а также раз-

работка основ персонифицированного 

подхода к лечению данной патологии сер-

дечно-сосудистой системы. При этом при-

оритетными остаются проблемы ранней 

диагностики и лечения данных заболева-

ний. Такие больные нуждаются в более 

тщательном диспансерном наблюдении и 

требуют особого внимания и подхода. 
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