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  ВВЕДЕНИЕ

В настоящее время некоронарогенная патология сердца 

остается одной из наиболее сложных проблем в педиатрии 

и кардиологии. С развитием высокотехнологичных методов 

диагностики и лечения на протяжении прошлого столетия 

были отмечены существенные улучшения прогнозов и уве-

личение продолжительности жизни у больных ишемиче-

ской болезнью сердца и головного мозга. Однако заболева-

емость и смертность от миокардитов и кардиомиопатий 

остались на прежнем уровне [1]. По данным патолого-ана-

томических исследований, при жизни диагностируется 

лишь около четверти случаев [2]. Среди умерших от синдро-

ма внезапной смерти в возрасте от рождения до 18 лет 

некоронарогенные изменения в миокарде находят с часто-

той 20–40% [2–6]. Существенным препятствием к свое-

временной постановке правильного диагноза является 

широкое распространение как в практике, так и в литерату-

ре терминов, отсутствующих в международной классифика-

ции болезней Х пересмотра (МКБ Х), таких как «кардио-

патия» и «миокардиодистрофия». Отсутствие однозначных 

общепринятых диагностических алгоритмов и схем веде-

ния этой категории больных приводит к прогрессирова-

нию заболевания без адекватного лечения и у части паци-

ентов – к летальным исходам.

  ВОПРОСЫ ТЕРМИНОЛОГИИ

Термин «кардиомиопатия» впервые был применен в 1957 г. 

для обозначения заболеваний миокарда неясной этиоло-

гии, сопровождающихся сердечной недостаточностью, кар-

диомегалией, прогрессирующим течением и фатальным 

исходом [7]. Позднее к этой патологии были отнесены и 

сочетанные поражения сердца с вовлечением в процесс 

перикарда и/или эндокарда. В 1961 г. Гудвин предложил 

выделять острое, подострое и хроническое течение. В 1980 г. 

комитетом экспертов ВОЗ была утверждена классификация, 

подразделяющая кардиомиопатии на дилатационную, 

гипертрофическую и рестриктивную. Для обозначения вто-

ричных изменений миокарда, не связанных с поражением 

коронарных артерий, в отечественной литературе широкое 

распространение получил термин «миокардиодистрофия». 

Однако с накоплением результатов высокотехнологичных 

методов диагностики заболеваний миокарда за последние 

десятилетия представления об этих нозологиях претерпели 

существенные изменения. Во многих случаях, ранее считав-

шихся идиопатическими, по данным эндомиокардиальной 

биопсии, была установлена инфекционная, аутоиммунная 

или дисметаболическая природа изменений [7]. Вирусные 

агенты и воспалительную инфильтрацию обнаруживают у 

большинства больных дилатационной кардиомиопатией и 

у части пациентов с другими формами. Дистрофические 

изменения миокарда, определяемые по снижению актив-

ности сукцинатдегидрогеназы, уменьшению гликогена, 

деструкции миофибрилл и митохондрий, нередко сопрово-

ждают типичную лейкоцитарную инфильтрацию в сосед-

них участках. Иногда типичные признаки дистрофии спу-

стя несколько дней или недель сменяются на воспалитель-

ные [8–10]. Эти данные позволили выделить в отдельную 

группу инфекционные кардиомиопатии. Обнаруженные 

другие изменения кардиомиоцитов при соответствующих 

нозологиях продиктовали необходимость добавить в клас-

сификацию аритмогенную, перипартальную (послеродо-

вую), метаболическую, аутоиммунную, токсическую кардио-

миопатии. Таким образом, на сегодняшний день, согласно 

действующей МКБ Х, выделяют следующие виды кардиоми-

опатии [7, 11]:

I. Идиопатические (дилатационная – I42.0, обструктивная 

гипертрофическая – I42.1, необструктивная гипертрофиче-

ская – I42.2, рестриктивная – I42.5).

II. Специфические (инфекционные – I43.0, мета-

болические – I43.1, при нарушениях питания – I43.2, алко-

гольная – I42.6, при воздействии лекарственных средств и 

других внешних факторов – I42.7, при других болезнях – I43.8).

К кардиомиопатиям относят эндомиокардиальную 

(эозинофильную, эндокардит Леффлера, эндомиокардиаль-

ный, или тропический, фиброз) болезнь (I42.3) и фибро-

эластоз эндомиокарда (I42.4). В отдельную категорию выне-

сены послеродовая – O90.3 и кардиомиопатия при бере-

менности – О99.4. 
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КАРДИОМИОПАТИИ У ДЕТЕЙ
В статье обобщены данные о современной классификации, причинах и методах диагностики 

кардиомиопатий у детей. Рассмотрены различные варианты клинической симптоматики, 
электрокардиографических, эхокардиографических и биохимических изменений.

Дана оценка значимости результатов дополнительных методов обследования
при кардиомиопатии.

 Комитетом экспертов ВОЗ в 1997 г.
было предложено в практике использовать 

термин inflammatory cardiomyopathy – 
«воспалительная кардиомиопатия»
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Идиопатические процессы в миокарде чаще всего обу-

словлены передающимися по наследству генетическими ано-

малиями или спонтанными мутациями, приводящими к 

нарушению структуры и функции миофибрилл. 

На сегодняшний день многими специалистами, занимаю-

щимися проблемами некоронарогенных заболеваний серд-

ца, признан факт стадийности инфекционно-воспалитель-

ных изменений с трансформацией миокардиодистрофии в 

острый миокардит, а затем при неблагоприятном течении в 

дилатационную кардиомиопатию [12–16]. Между различны-

ми видами кардиомиопатий далеко не всегда можно опреде-

лить четкую границу, поскольку имеются признаки двух или 

более влияющих факторов. При специфических процессах 

часто ультразвуковая картина соответствует дилатационной, 

гипертрофической или рестриктивной кардиомиопатии. 

Один вид с течением времени может переходить в другой. Во 

многих случаях практически невозможно провести четкую 

грань между миокардитом и кардиомиопатией. 

В связи со сложностью диагностики некоронарогенных 

заболеваний миокарда не только в России, но и в других раз-

витых странах Европы и Америки, неспецифичностью симп-

томов и отсутствием на сегодняшний день общепринятых 

критериев диагноза комитетом экспертов ВОЗ в 1997 г. было 

предложено в практике использовать термин inflammatory 

cardiomyopathy – «воспалительная кардиомиопатия» [11, 17]. 

Им рекомендовано обозначать все случаи инфекционных 

поражений миокарда, их последствия, все острые и хрониче-

ские миокардиты, в т. ч. аутоиммунные, все случаи дилатаци-

онной кардиомиопатии [11, 14, 17, 18]. Воспалительную кар-

диомиопатию в зависимости от преобладающего звена пато-

генеза было предложено подразделять на три формы: инфек-

ционную, аутоиммунную и идиопатическую. При хрониче-

ских процессах, которые в соответствии с рекомендациями 

ВОЗ следует относить к вторичным кардиомиопатиям, выяв-

ляют заместительный и интерстициальный фиброз, гипер-

трофию мышечных волокон с участками деструкции и оча-

говыми мононуклеарными инфильтратами. 

  КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА ЗАБОЛЕВАНИЯ У ДЕТЕЙ

Манифестация кардиомиопатии может быть в любом 

возрасте. Все проявления могут быть выражены в разной 

степени. Некоторые дети чувствуют себя вполне удовлетво-

рительно, не предъявляя никаких жалоб и не вызывая тре-

вогу у родителей [7]. Из общих симптомов может быть 

вялость, слабость, утомляемость, нарушения сна, отсутствие 

аппетита, потливость, головокружения, головные и мышеч-

ные боли. Нередко родители отмечают излишнюю каприз-

ность ребенка, а иногда и существенные нарушения поведе-

ния и восприятия [19, 20]. Недостаточность кровоснабже-

ния головного мозга, развивающаяся вследствие низкой 

фракции выброса, может сопровождаться судорожным син-

дромом и обморочными состояниями. Есть единичные 

сведения о том, что при длительном течении миокардита 

или кардиомиопатии у детей отмечают задержку психомо-

торного развития [13]. 

Пациенты могут жаловаться на одышку при физических 

нагрузках, а иногда и в покое, сердцебиение. Присоеди-

няющиеся нарушения ритма, которые могут давать ощуще-

ния перебоев и пауз в работе сердца, эпизоды тахикардии 

или тахиаритмии ведут к нарастанию симптомов сердечной 

недостаточности [13, 21]. Боли имеют различный характер: 

колющие, ноющие, а при присоединении недостаточности 

кровоснабжения миокарда – давящие. У некоторых пациен-

тов болевой синдром может быть слабо выражен, ощущать-

ся как дискомфорт. Поражение заднедиафрагмальных отде-

лов левого желудочка может вызывать боли в верхних 

отделах живота, тошноту, рвоту, что нередко представляет 

собой достаточно сложную дифферен циально-

диагностическую задачу, особенно при сочетании абдоми-

нальной и кардиологической патологии. Снижение крово-

снабжения органов брюшной полости вследствие уменьше-

ния фракции выброса левого желудочка приводит к учаще-

нию стула до 5 раз, а у детей в возрасте до 1 года

до 10 раз в сутки [13, 19]. Стул, как правило, становится 

неоформленным, при тяжелом течении миокардита или 

кардиомиопатии возможно появление прожилок крови. 

Болевой синдром может распространяться на все отделы 

живота. При продолжительном течении могут возникнуть 

запоры в результате развития ишемического колита. 

Повышение давления в сосудистом русле малого круга кро-

вообращения на фоне снижения насосной функции левых 

отделов сердца приводит к появлению у этих детей кашля, 

который может быть как сухим, так и влажным с отхожде-

нием небольшого количества мокроты беловатого цвета 

[13]. Выраженность проявлений сердечной недостаточно-

сти, как правило, определяет прогноз у подобных детей. 

При осмотре больного выявляют изменения кожных 

покровов, характерные для сердечной недостаточности: 

бледность, акроцианоз, мраморность. В тяжелых случаях 

могут быть отеки ног. Если ребенок преобладающую часть 

времени находится в горизонтальном положении, то отеч-

ность распространяется на область поясницы, переднюю 

брюшную стенку, руки и лицо [22, 23]. При пальпации обла-

сти сердечного толчка отмечается его смещение влево и 

ослабление, что указывает на расширение полостей сердца. 

Перкуторно определяется увеличение абсолютной тупости, 

преимущественно вправо, за счет правого желудочка, кото-

рый чаще бывает вовлечен в инфекционный процесс у детей, 

и/или расширение границ относительной тупости влево на 

1–2 см вследствие гипертрофии или дилатации левого желу-

дочка. Уве личение границ вверх свидетельствует о вовлече-

нии в процесс левого предсердия. В некоторых случаях пра-

 Снижение кровоснабжения органов 
брюшной полости вследствие уменьшения 

фракции выброса левого желудочка 
приводит к учащению стула до 5 раз,

а у детей в возрасте до 1 года
до 10 раз в сутки



 П
РА

К
Т

И
К

А

68

cовет
медицинский

№6  2014

вая граница относительной тупости сердца определяется в 

виде крутой дуги со смещением вправо, что указывает на 

изменения правого предсердия. Дистрофические и гипокси-

ческие повреждения миокарда могут так же, как и воспали-

тельные, приводить к снижению сократимости желудочков и 

расширению камер сердца. На фоне адекватной терапии у 

этих больных происходит быстрая нормализация размеров. 

Однако отсутствие своевременной коррекции нарушений 

может вести к разрушению кардиомиоцитов и формирова-

нию необратимых очагов кардиосклероза.

Аускультативные симптомы могут быть различными. В 

начальном периоде инфекционно-воспа лительного процес-

са в миокарде характерна выраженная громкость и четкость 

тонов, что нередко трактуется как признак хорошего состоя-

ния сердечной мышцы. Однако при анализе фонокардио-

грамм было установлено, что в основе этих изменений лежит 

ослабление вибрации миокарда и выход на первый план 

звука, образующегося в результате движений створок клапа-

нов. Прогрессирование изменений вызывает ослабление 

первого тона на верхушке и в проекции трехстворчатого 

клапана на фоне акцентуирования второго тона над легоч-

ной артерией за счет снижения работоспособности сердеч-

ной мышцы и понижения артериального давления. Возможно 

появление трехчленного ритма галопа. Дальнейшее развитие 

заболевания вызывает приглушение или глухость всех тонов. 

Исключение составляет гипертрофическая кардиомиопатия, 

для которой ослабление I тона не характерно.

Различные формы поражений сердца часто сопровожда-

ются появлением или изменением ранее существовавшего 

систолического и/или диастолического шума [13, 19, 24]. 

Шум, возникающий в результате относительной недостаточ-

ности митрального клапана при расширении левого желу-

дочка и растяжении левого атриовентрикулярного кольца, 

лучше всего выслушивается в четвертом межреберье слева от 

грудины. Систолический шум во втором – третьем межребе-

рье справа от грудины, как правило, менее интенсивный, 

связан с регургитацией на трикуспидальном клапане в 

результате расширения правого желудочка. Он отличается 

скребущим характером, малой областью распространения и 

четкой зависимостью от фаз дыхания: ослаблен при вдохе и 

усилен при выдохе. Диастолические шумы выслушиваются 

реже, характеризуются малой интенсивностью. При дилата-

ции они возникают за счет растяжения фиброзных колец 

аортального и легочного отверстий и, как следствие этого, 

вторичной недостаточности одного или обоих полулунных 

клапанов. 

Кардиомиопатии часто сопровождаются различными 

нарушениями ритма: экстрасистолией; тахикардией, не соот-

ветствующей температуре тела и эмоциональному состоя-

нию ребенка; брадикардией. Более тяжелые формы сопрово-

ждаются выраженными тахиаритмиями или брадиаритмия-

ми, характер которых необходимо уточнять по результатам 

электрокардиографического исследования. Иногда неболь-

шие очаги в области водителей ритма или проводящих путей 

способны вызывать тяжелые жизнеугрожающие нарушения 

ритма. Возможна пароксизмальная тахикардия, трепетание и 

фибрилляция предсердий, групповая и политопная экстраси-

столия, полная атриовентрикулярная блокада, фибрилляции 

желудочков. Независимо от этиологии эти состояния всегда 

сопровождаются в той или иной степени выраженности сер-

дечной недостаточностью и в ряде случаев кардиогенным 

шоком.

К симптомам поражения миокарда относится недостаточ-

ность кровообращения, проявляющаяся гипотонией и засто-

ем в легких при снижении сократимости левого желудочка, а 

также гепатомегалией при вовлечении в процесс правого 

желудочка. Аускультативная картина застойной левожелудоч-

ковой недостаточности характеризуется ослаблением дыха-

ния в нижних отделах легких с появлением там же влажных 

хрипов, что нередко диктует необходимость дифференци-

альной диагностики миокардита, кардиомиопатии и пневмо-

нии. При преимущественно горизонтальном положении 

больного в течение суток хрипы могут выслушиваться в 

небольшом или умеренном количестве во всех участках 

аускультации.

  ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЯ

Для уточнения диагноза и определения тактики лечения 

необходимо использование дополнительных методов обсле-

дования. На электрокардиограммах (ЭКГ) регистрируются 

различные нарушения возбудимости, проводимости, де- и 

реполяризации, признаки перегрузки или гипертрофии 

одной или более камер сердца. Суточное мониторирование 

позволяет выявить преходящие нарушения ритма, косвенно 

оценить степень недостаточности кровоснабжения миокар-

да при физических нагрузках.

По результатам эхокардиографии диагноз кардиомиопа-

тии может быть подтвержден при наличии гипертрофии, 

снижении показателя сократимости левого желудочка – 

фракции выброса и расширении камер сердца с увеличени-

ем конечно-систолического и/или конечно-диастолическо-

го размеров и/или объемов левого желудочка [11, 18]. 

Наиболее ранним проявлением нарушений функции мио-

карда является диастолическая дисфункция одного или 

обоих желудочков [11, 23, 24]. Однако ряд авторов отмечает 

тот факт, что нормальная эхокардиографическая картина 

на сегодняшний день не исключает диагноз кардиомиопа-

тии [19, 25]. 

При биохимическом анализе крови у некоторых больных 

может отмечаться повышение МВ-фракции креатинфосфо-

киназы, -гидрокси  бути ратдегидрогеназы, аспарагиновой 

трансаминазы, тропонина I или Т. При аутоиммунных про-

цессах могут быть обнаружены антитела к миокарду.

 Дистрофические и гипоксические 
повреждения миокарда могут так же, как
и воспалительные, приводить к снижению 

сократимости желудочков
и расширению камер сердца



 П
РА

К
Т

И
К

А

cовет
медицинский

№6  2014

69

Золотым стандартом для диагностики кардиомиопатии 

считается эндомиокардиальная биопсия [11–13, 23]. Но пол-

ной гарантии точного диагноза, по мнению большинства 

зарубежных и российских исследователей, она не дает, 

поскольку высока вероятность попадания для гистологиче-

ского исследования неизмененных участков, неправильного 

выбора времени исследования или затруднений при интер-

претации полученной картины. По рекомендациям ведущих 

кардиологов, этот метод нельзя считать безусловно необхо-

димым для диагностики кардиомиопатий, особенно в дет-

ской практике. 

Результаты современных высокотехнологичных методов: 

магнитно-резонансной томографии с контрастированием 

парамагнитными препаратами, томосцинтиграфии миокар-

да, позитронно-эмиссионной томографии – могут быть 

полезны в сомнительных ситуациях.

Таким образом, кардиомиопатия у большинства пациен-

тов имеет вторичный характер, различные формы имеют 

сходную симптоматику. Диагноз может быть поставлен на 

основании клинической картины, результатов ЭКГ, эхокарди-

ографии и лабораторных данных.
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