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Резюме
Перипартальная кардиомиопатия  «диагнозом исключения» у  женщин с  систолической сердечной недостаточностью 
неизвестной этиологии, развившейся в конце беременности или после родов. Синдром удлиненного интервала QT пред-
ставляет собой первичное электрическое заболевание сердца, сопровождающееся удлинением интервала QT на электро-
кардиограмме (ЭКГ), рецидивирующими пароксизмами желудочковой тахикардии и высоким риском внезапной смерти. 
Целью работы было продемонстрировать и  проанализировать случай перипартальной кардиомиопатии в  сочетании 
с синдромом удлиненного интервала QT у пациентки с мутацией в гене FLNC. Женщина 38 лет через 4,5 мес. после родов 
госпитализирована после внезапной остановки кровообращения и успешно проведенной сердечно-легочной реанима-
ции. На электрокардиограмме выявлено удлинение интервала QT, при эхокардиографии – акинез апикального и средне-
го сегментов передней стенки левого желудочка и межжелудочковой перегородки, верхушки, фракция выброса левого 
желудочка  – 32%. При коронароангиографии  (КАГ) стенотического поражения коронарных артерий не  выявлено. 
Концентрация N-концевого предшественника мозгового натрий-уретического пептида  (NTproBNP) в  крови составила 
33 300 мг/л. При массовом параллельном секвенировании 17 генов в экзоне 10 гена FLNC (OMIM 102565) выявлен нукле-
отидный вариант c.1609T>G  (chr7:128480661T>G, NM_001488.4; rs760471547) в  гетерозиготном состоянии, приводящий 
к аминокислотному варианту p.Y537D. Сочетание перипартальной кардиомиопатии и синдрома удлиненного интервала QT 
может увеличивать вероятность внезапной сердечной смерти, особенно у генетически скомпромитированных пациентов. 
Необходима своевременная диагностика описанных состояний для предотвращения осложнений и увеличения продол-
жительности жизни пациентов.

Ключевые слова: перипартальная кардиомиопатия, беременность, сердечная недостаточность, фракция выброса левого 
желудочка, сердечно-легочная реанимация, фибрилляция желудочков
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ВВЕДЕНИЕ

Перипартальная кардиомиопатия  (ПКМП)  – редкое 
тяжелое идиопатическое заболевание, развивающееся 
в течение последнего месяца беременности или первых 
5  мес. после родов у  женщин без исходной патологии 
сердца, проявляющееся сердечной недостаточностью 
вследствие систолической дисфункции миокарда левого 
желудочка, часто имеющее неблагоприятный прогноз [1]. 
Частота ПКМП составляет 1 случай на 1150–4000 родов 
в США, 1 случай на 1 000 – в Южной Африке и 1 случай 
на 300 – на Гаити [1]. Заболевание ассоциировано с высо-
ким риском смерти матерей и  новорожденных и  чаще 
встречается у афроамериканок, реже – у азиаток и край-
не редко – у европеоидов  [1]. Точные механизмы, кото-
рые приводят к ПКМП, не ясны. Развитию могут способ-
ствовать факторы риска сердечно‐сосудистых заболева-
ний (такие как артериальная гипертония, сахарный диа-
бет, курение), факторы, связанные с беременностью (такие 
как возраст, количество беременностей и  рожденных 
детей, лекарственные препараты, особенности питания), 
воспаление, аутоиммунные реакции, вирусы, генетиче-
ская предрасположенность  [2]. Клинически ПКМП часто 
проявляется сердечной недостаточностью. Общие реко-
мендации по ведению пациентов включают диету с низ-
ким содержанием натрия, ограничение жидкости. 
Препаратами выбора являются β-адреноблокаторы; 
гидралазин и нитраты для снижения постнагрузки; диуре-

тики (фуросемид, гидрохлортиазид) при наличии застой-
ных явлений; в  послеродовом периоде  – антагонисты 
альдостерона, ингибиторы ангиотензинпревращающего 
фермента  (АПФ), блокаторы рецепторов ангиотензи-
на II (БРА) и ингибиторы ренина (во время беременности 
блокаторы ренин-ангиотензин-альдостероновой системы 
противопоказаны, БРА противопоказаны при кормлении 
грудью)  [3, 4]. Лечение сердечной недостаточности  (СН) 
должно продолжаться по  меньшей мере 6  мес. после 
полного восстановления или дольше у  некоторых боль-
ных  [5]. Риск рецидива ПКМП при последующих бере-
менностях составляет от 30 до 50% [6, 7].

Синдром удлиненного интервала QT  (СУИQT, LQTS) – 
синдром, для которого характерны нарушение работы 
ионных токов в  кардиомиоцитах, удлинение интервала 
QT на ЭКГ (удлинением корригированного интервала QT 
принято считать 460 мс и более у женщин, более 450 мс – 
у  мужчин), пароксизмы желудочковой тахикардии типа 
«пируэт», обмороки и  внезапная сердечная смерть  [8]. 
Распространенность синдрома составляет 1:2500–
3000  новорожденных. Удлинение интервала QT может 
быть как генетически обусловленным  – первичным 
(у 50– 75% пациентов) [9], так и вторичным, приобретенным 
в  результате воздействия неблагоприятных факторов. 
В  настоящее время известно 17  генов  (большинство 
из которых кодируют субъединицы калиевых, натриевых 
или кальциевых потенциал-зависимых ионных каналов), 
ответственных за развитие заболевания [10]. Нарушение 
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Abstract
Peripartum cardiomyopathy (PPCM) is a diagnosis of exclusion in women presenting with heart failure due to left ventricular (LV) 
systolic dysfunction. PPCM should be considered in case of unknown etiology of heart failure during pregnancy or after childbirth. 
Long QT syndrome is a primary electrical heart disease associated with a prolonged QT interval on the ECG, recurrent paroxysms 
of ventricular tachycardia, and a high risk of sudden death. Our aim was to demonstrate a case of cardiomyopathy in combination 
with long QT syndrome in a patient with a mutation in the FLNC gene. A 38-years-old woman was hospitalized 4,5 months after 
childbirth after sudden cardiac arrest and successful cardiopulmonary resuscitation. Long QT interval was revealed on the elec-
trocardiogram. Echocardiography registered an akinesis of the apical and middle segments of the anterior wall of the left ventri-
cle and interventricular septum, apex, left ventricular ejection fraction – 32%. Coronary angiography revealed no stenotic lesion 
of the coronary arteries. N-terminal precursor of brain natriuretic peptide (NTproBNP) was 33300 mg/l. Mass parallel sequencing 
of 17 genes revealed the nucleotide variant c.1609T>G (chr7:128480661T>G, NM_001488.4; rs760471547) in a heterozygous state 
in exon 10 of the FLNC gene (OMIM 102565), leading to the amino acid variant p.Y537D.The combination of peripartum cardio-
myopathy and long QT syndrome may increase the likelihood of sudden cardiac death, especially in individuals with a genetic 
mutation of cardiomyopathy. Timely diagnosis of the described conditions is necessary to prevent complications and increase 
the life expectancy of patients.

Кeywords: peripartum cardiomyopathy, pregnancy, heart failure, left ventricular ejection fraction, cardiopulmonary 
resuscitation, ventricular fibrillation
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функции ион-специфических каналов сердечных клеток 
и  структуры белков, регулирующих их функционирова-
ние, приводят к  патологическому изменению скорости 
ионных токов и  увеличению продолжительности потен-
циала действия, что на  ЭКГ отражается удлинением 
интервала QT. Врожденные мутации приводят или к пол-
ной потере функции пораженного канала, или ее сниже-
нию. Удлинение потенциалов действия способствует воз-
никновению подпороговых колебаний потенциалов 
в фазе 2 или 3, т. н. ранней постдеполяризации, которая 
является триггерным фактором для возникновения 
жизнеугрожающей полиморфной желудочковой тахикар-
дии  (ЖТ) типа «пируэт»  (TdP), которая часто является 
причиной внезапной смерти у больных с LQTS [11]. К раз-
витию вторичного удлиненного интервала QT и/или 
развитию TdP может приводить целый ряд факторов1:

	■ сердечно-сосудистые заболевания и состояния (бради
кардия, AВ-блокады, паузы; кардиомиопатии, в т. ч. тако-
цубо, острая ишемия миокарда, инсульт, артериальная ги-
пертензия/гипертрофия левого желудочка  (ЛЖ), пролапс 
митрального клапана, хроническая сердечная недоста-
точность (ХСН), митральный стеноз, метаболический син-
дром и др.);

	■ эндокринные заболевания и  состояния  (гипотиреоз, 
гипертиреоз, гипергликемия, гипогликемия, первичный 
гиперальдостеронизм, феохромоцитома, гиперпаратире-
оз, пангипопитуитаризм, гипогонадизм и др.)

	■ патология/изменения нервной системы  (инсульт, бо-
лезнь Паркинсона, эпилепсия/судороги, нервная анорек-
сия, возбуждение;

	■ электролитные нарушения: гипокалиемия < 3,5 ммоль/л, 
в т. ч. при синдроме Бартера и при синдроме Гительмана, 
гипомагниемия < 1,7 ммоль/л, гипокальциемия < 8,5 мг/дл, 
гипернатриемия, многократная рвота, диарея, гемодиализ;

	■ факторы окружающей среды  (гипотермия, гипоксия, 
апноэ сна, воздействие свинца, угарного газа, электриче-
ского тока и др.);

	■ общие факторы (женский пол, возраст старше 65 лет, 
СКФ < 30 мл/мин/1,73м2, цирроз печени, тромбоэмболия 
легочной артерии (ТЭЛА), дефицит тиамина);

	■ воспалительные/аутоиммунные факторы  (лихорадка, 
сепсис, системная красная волчанка, ревматоидный ар-
трит, саркоидоз, рассеянный склероз, целиакия, реакции 
отторжения трансплантата, ВИЧ, повышение С-реактивно-
го белка, белков теплового шока, цитокинов ФНО-альфа, 
ИЛ-1, ИЛ-6, антител SSA/Ro);

	■ тяжелый дефицит белка;
	■ перенасыщение железом, ферритином;
	■ интоксикация фосфорорганическими соединениями;
	■ лекарственные препараты2 [10]; 
	■ наклон головы, погружение в холодную воду и др.

Типичными проявлениями LQTS являются обмороки, 
остановка сердца, внезапная сердечная смерть. 
Пациентам, перенесшим в  прошлом остановку сердца, 
рекомендуется установка имплантируемого кардио
вертера-дефибриллятора  (ИКД), наряду с использовани-

1 https://crediblemeds.org.
2 https://QTdrugs.com.

ем бета-блокаторов. При вторичном LQTS лечебные 
мероприятия направлены на коррекцию состояний, при-
ведших к его развитию [12].

Одним из  генов, для которого недавно была проде-
монстрирована взаимосвязь с  развитием нейромышеч-
ных заболеваний и  нескольких типов кардиомиопатий, 
является ген FLNC (синоним: филамин С, актинсвязываю-
щий протеин 280)  [9, 13–17]. Ген FLNC кодирует фила-
мин С, который в кардиомиоцитах и в клетках скелетных 
мышц является основным актин-связывающим белком. 
Помимо структурной роли и  участия в  организации 
Z-линии, филамин C играет важную роль в системе дегра-
дации белка 33 и контроле процесса аутофагии [18–20]. 
Со времени первого описания мутаций в гене FLNC при 
семейной форме ГКМП в 2014 г. количество сообщений 
о его роли в развитии всех видов кардиомиопатий стре-
мительно возрастает, что делает филамин С одним из наи-
более значимых белков, ассоциированных с кардиомио-
патиями [9, 13–17, 21–23].

В  данной статье впервые описывается клинический 
случай ПКМП в  сочетании с  синдромом удлиненного 
интервала QT у пациентки с мутацией в гене FLNC.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

У пациентки 38 лет без сердечно-сосудистой, инфек-
ционной патологии, алкогольной и  других экзогенных 
интоксикаций, лекарственной терапии в анамнезе через 
2 мес. после вторых самопроизвольных срочных неослож-
ненных родов развился кратковременный эпизод психо-
моторного возбуждения, моторной афазии, дезориента-
ции. Находилась на стационарном лечении в неврологи-
ческом отделении, данных о  наличии неврологической 
и кардиологической патологии не получено, дообследо-
вание и последующее лечение рекомендованы не были.

Через 4,5 мес. после родов во время прогулки разви-
лась фибрилляция желудочков (ФЖ) с остановкой крово
обращения и  дыхания. После успешной сердечно-
легочной реанимации госпитализирована с направитель-
ным диагнозом «острое нарушение мозгового крово- 
обращения».

При осмотре состояние тяжелое, кома. Периодическое 
появление тонических судорог. Следы рвотных масс 
на коже. Голени пастозны. При пальпации мягких тканей 
отмечается крепитация по  передней поверхности шеи. 
Дыхание спонтанное, аускультативно  – жесткое, осла-
бленное в  нижних отделах с  обеих сторон, над всей 
поверхностью легких выслушиваются единичные сухие 
хрипы. Артериальное давление (АД) 90/50 мм рт. ст., ритм 
правильный, частота сердечных сокращений  (ЧСС)  – 
120  ударов в  минуту, центральное венозное давле-
ние (ЦВД) 200 мм вод. ст., сатурация – 84%. Живот вздут, 
мягкий, при пальпации безболезненный. Проведена инту-
бация трахеи с  помощью бронхоскопа, начата искус-
ственная вентиляция легких в режиме BIPAP.

При электрокардиографии  (ЭКГ) зарегистрирован 
синусовый ритм с ЧСС 124 удара в минуту, SIQIII, отрица-
тельный зубец Т в  V3-V6, удлинение корригированного 
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 Рисунок 1. Электрокардиография
 Figure 1. Electrocardiography

интервала QT до 510 мс по модифицированной формуле 
Bazett, в процессе наблюдения – увеличение интервала 
до 523 мс (рис. 1 А, Б).

При лабораторном обследовании выявлены лейкоци-
тоз (23,2 х 109/л), значительное повышение аспаратами-
нотрансферазы  (АСТ) – 442 МЕ/л, аланинаминотрансфе-
разы  (АЛТ)  – 370  МЕ/л, повышение лактатдегидрогена-
зы  (ЛДГ)  – 940  МЕ/л, гамма-глютамилтранспепти
дазы  (ГГТП)  – 127  МЕ/л, повышение альфа-амилазы  – 
878 МЕ/л, креатинфосфокиназы (КФК) общей – 263 МЕ/л 
(с нарастанием в  течение суток до  394  МЕ/л), МВ  – 
174,2  МЕ/л  (со снижением до  94,8  МЕ/л), креатинина – 
128  мкмоль/л (с нарастанием в  течение суток 
до  135  мкмоль/л, снижением темпа мочеотделения 
до олигурии), D-димера – 14325,0 нг/мл, активированно-
го частичного тромбопластинового времени  (АЧТВ) – 
153,9  сек, N-концевого предшественника мозгового 
натрий-уретического пептида  (NT-proBNP) – 18  300 
(с нарастанием до 33 300 нг/л), тропонина I – 0,09 мкг/k 
(c нарастанием в течение суток до 0,74 мкг/k), прокальци-
тонина –  11,07  мг/мл, С-реактивного белка  (СРБ) – 
152 мг/л;  гликированный гемоглобин – 5,3%, калий – 3,9, 
натрий – 141 ммоль/л.

При эхокардиографии  (ЭхоКГ) диаметр аорты  – 
32  мм, клапанный аппарат без особенностей, толщина 
межжелудочковой перегородки и  задней стенки ЛЖ  – 
9  мм, максимальный передне-задний размер левого 
предсердия – 25 мм, объем – 32 мл, конечный диастоли-
ческий размер правого желудочка  – 30  мм, площадь 
правого предсердия – 9  см2. Конечный диастолический 
объем ЛЖ  – 84  мл, фракция выброса  (ФВ) ЛЖ  – 32%. 
Выявлен акинез апикального и  среднего сегментов 
передней стенки ЛЖ и  межжелудочковой перегородки, 
верхушк. Повышенная трабекуляризация ЛЖ, не соответ-
ствующая критериям диагностики некомпактного мио-
карда. В  полости перикарда жидкость до 4 мм правого 
желудочка. Систолическое давление в  легочной арте-
рии (СДЛА) 42 мм рт. ст. (рис. 2 А, Б).

 При коронароангиографии  (КАГ) стенотического 
поражения коронарных артерий не выявлено (рис. 3).

При КТ органов грудной клетки в  правом легком 
в проекции сегментов S1-2 и S6, в левом легком в проек-
ции S6 определяются множественные перибронхиальные 
очаги уплотнения, сливающиеся между собой с образова-
нием в проекции S2 справа зоны консолидации легочной 
ткани, что соответствует полисегментарной двухсторон-
ней пневмонии, однако нельзя полностью исключить 
специфический воспалительный процесс. Кроме того, при 
КТ органов грудной клетки в жировой клетчатке выявле-
но большое количество воздуха в виде прослоек  (пнев-
момедиастинум). Через сутки  – появление в  правой 
плевральной полости свободной жидкости (рис. 4).

Для исключения диссеминированного туберкулеза 
выполнены диаскинтест, затем полимеразная цепная 
реакция на микобактерии туберкулеза, показавшие отри-
цательный результат. При бактериологическом анализе 
смыва бронхов многократно выявлен Acinetobater 105, 
чувствутельный к полимиксину Е. 

При ультразвуковом исследовании плевральных 
полостей выявлено 300 мл жидкости в правой плевраль-
ной полости, в  левой плевральной полости жидкость 
не  визуализировалась; в  динамике  – двухсторонний 
гидроторакс.

При бронхоскопии выявлены признаки гемоаспира-
ции и  аспирации желудочного содержимого с  появле-
нием в динамике признаков диффузного двустороннего 
бронхита с  умеренно выраженным гнойно-геморра
гическим экссудативным компонентом.

При КТ-ангиопульмонографии признаков ТЭЛА 
не выявлено. 

2022;16(17):121–129
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 Рисунок 2. Эхокардиография
 Figure 2. Echocardiography

А – парастернальная проекция по длинной оси; Б – апикальная четырехкамерная проекция – повышенная трабекуляризация верхушки

А Б

 Рисунок 3. Коронароангиография: стенотического поражения коронарных артерий не выявлено
 Figure 3. Coronary angiography: no stenotic coronary artery lesions were detected

 Рисунок 4. Компьютерная томография органов грудной 
клетки при поступлении

 Figure 4. Admission chest CT scan

При компьютерной томографии (КТ) головного мозга 
данных за острую патологию головного мозга не выявле-
но. В мягких тканях шеи по передней поверхности позво-
ночного столба прослеживаются прослойки возду-
ха (КТ-картина межмышечной эмфиземы шеи). 

При электроэнцефалографии эпилептиформной 
активности не выявлено.

По результатам люмбальной пункции в ликворе отме-
чался цитоз 150 клеток в мкл, повышение уровня глюко-
зы (8,3 ммоль/л), натрия, калия и белка.

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) органов брюш-
ной полости, почек и забрюшинного пространства выявле-
ны диффузные изменения печени, поджелудочной железы, 
почек. Посев ликвора рост микрофлоры не выявил.

При КТ органов брюшной полости и  забрюшинного 
пространства выявлен свободный газ в  брюшной поло-

2022;16(17):121–129
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сти (по малой кривизне желудка, парааортально), перфо-
рации полых органов брюшной полости не  выявлено. 
Через сутки  – полное исчезновение свободного газа 
в брюшной полости и парааортально (рис. 5).

При эзофагогастродуоденоскопии (ЭГДС) грубых пато-
логических изменений слизистой не выявлено, исключено 
желудочно-кишечное кровотечение, выявлен гастростаз.

Маркеры ревматологической (в т. ч. антифосфолипид-
ного синдрома  (АФЛС)), аутоиммунной патологии, тром-
бофилий, антимиокардиальные антитела не выявлены.

Пациентка осмотрена неврологом  (острое наруше-
ние мозгового кровообращения исключено, вторичный 
менингит неинфекционного генеза), нейрохирур-
гом  (данных за  черепно-мозговую травму и  травму 
позвоночника не  выявлено), травматологом  (данных 
за острую травматологическую патологию не выявлено), 
гинекологом  (острой гинекологической патологии 
не  выявлено), оториноларингологом  (лор-патологии 
не выявлено), хирургом (данных за перфорацию полого 
органа брюшной полости нет, источником гемоаспира-
ции, а  также подкожной эмфиземы, пневмомедиастину-
ма, пневмоперитонеума, вероятнее всего, стала 
микротравма мембранозной части трахеи при попытках 
интубации на  догоспитальном этапе), терапевтом  (диа-
гностирована перипартальная кардиомиопатия, ФЖ, 
сердечно-легочная реанимация на  догоспитальном 
этапе, аспирация содержимого желудка, гемаспирация, 
аспирационная пневмония, сепсис, синдром полиорган-
ной (в т. ч. острой сердечной) недостаточности, гипокси-
ческий гепатит, гипокоагуляционный синдром).

На фоне инфузионной, антибактериальной (ампицил-
лин + сульбактам, метронидазол, кларитромицин, меро-
пенем, цилапенем, линезолид, тигециклин, полимиксин В), 
двухкомпонентной гемодинамической поддержки  (нор
адреналин, добутамин), многочисленных сеансов высоко-
объемной гемодиафильтрации  (показаниями к  которой 

явились прогрессирующие явления септического шока, 
декомпенсированный лактатацидоз 7,0 ммоль/л), диуре-
тической и другой патогенетической и симптоматической 
терапии состояние пациентки с положительной динами-
кой в виде регресса дыхательной недостаточности («смяг-
чение» параметров искусственной вентиляции лег-
ких  (ИВЛ), стабилизации показателей газообмена, повы-
шения уровня сознания до оглушения вне медикаментоз-
ной седации.

При повторной ЭхоКГ через 10 дней после госпитали-
зации отмечается положительная динамика в виде повы-
шения ФВ ЛЖ до  40%, снижения СДЛА до  35  мм  рт.  ст., 
через 20 дней – ФВ ЛЖ 56,2% с восстановлением локаль-
ной сократимости. При КТ органов грудной клетки отме-
чается уменьшение количества жидкости в плевральных 
полостях, но сохранение жидкости в полости перикарда.

На  фоне регресса дыхательной недостаточности 
пациентка была переведена на  высокопоточную кисло-
родотерапию. В дальнейшем регрессировала церебраль-
ная, дыхательная, почечная (регресс лактатацидоза, нор-
мализация темпа диуреза), сердечная недостаточность 
(с  полной деэскалацией гемодинамической поддержки, 
на  фоне чего были добавлены к  терапии ингибиторы 
АПФ, бета-блокаторы и антагонисты минералкортикоид-
ных рецепторов), нормализовались отклонения в биохи-
мическом анализе крови, рентгенологически подтвержде-
на положительная динамика в  виде снижения зон 
и интенсивности инфильтрации в легких до полного раз-
решения пневмонии, разрешения двухстороннего гидро-
торакса. На фоне проводимой терапии при холтеровском 
мониторировании ЭКГ основной ритм синусовый, сред-
няя частота сердечных сокращений (ЧСС) – 89 в минуту, 
максимальная – 132, минимальная – 54 удара в минуту. 
Наджелудочковых экстрасистол  – 111, желудочковых  – 
37, в т. ч. 1 групповая, 1 эпизод бигеминии в течение 24 ч.

Через 27 дней пациентка была выписана из стацио-
нара в  удовлетворительном состоянии, с  назначением 
бисопролола по 2,5 мг утром и этилметилгидроксипири-
дина сукцината по 125 мг 3 раза в день (в течение меся-
ца). Через 1  мес. после госпитализации пациентке был 
установлен имплантируемый двухкамерный кардиовер- 
тер-дефибриллятор.

При ЭхоКГ через 2 года после госпитализации повы-
шенная трабекуляризация верхушки ЛЖ, жидкости 
в  полости перикарда не  определяется, СДЛА  – 
в норме (рис. 6 А, Б, В).

При магнитно-резонансной томографии (МРТ) сердца 
убедительных данных за некомпактную кардиомиопатию 
не выявлено.

При массовом параллельном секвенировании 
17 генов в экзоне 10 гена FLNC  (OMIM 102565) выявлен 
нуклеотидный вариант c.1609T>G (chr7:128480661T>G, 
NM_001488.4; rs760471547) в  гетерозиготном состоянии, 
приводящий к  аминокислотному варианту p.Y537D.  
В семье, у ближайших родственников не было выявлено 
клинических или инструментальных критериев ПКМП, 
LQTS и указанной мутации, что позволяет рассматривать 
ее как мутацию de novo (рис. 7).

 Рисунок 5. Компьютерная томография органов брюшной 
полости при поступлении

 Figure 5. Admission abdominal CT scan
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 Рисунок 6. Эхокардиография через 2 года после 
госпитализации

 Figure 6. Echocardiography 2 years after hospitalization

А – парастернальная позиция по длинной оси; Б – парастернальная проекция по короткой 
оси на уровне аортального клапана; В – апикальная четырехкамерная позиция

Через 4,5 года после госпитализации при телефонном 
контакте пациентка сообщила о  продолжении приема 
бета-адреноблокаторов, хорошем самочувствии, высоком 
качестве жизни, избегании факторов, провоцирующих 
удлинение интервала QT. 

ОБСУЖДЕНИЕ

Диагноз «ПКМП» у описанной пациентки подтвержда-
ется наличием у  нее четырех диагностических 
критериев: 
1.	 Развитие СН через 4,5 мес. после родов с превыше-

нием уровня NT-proBNP нормальных значений 
в 130–250 раз;

2.	 ФВ ЛЖ 32% при ЭхоКГ;
3.	 Отсутствие других причин СН: артериальной гипер-

тензии, ишемической болезни сердца, врожденной 
и  приобретенной клапанной патологии, инфекцион-
ного эндокардита, миокардита, некомпактной кардио-
миопатии, тромбоэмболии легочной артерии и других 
заболеваний (ПКМП – диагноз исключения);

4.	 Отсутствие диагностированной патологии сердца 
перед последним месяцем беременности.
Синдром удлиненного интервала QT подтверждается 

данными ЭКГ – удлинением корригированного интервала 
QT до 523 мс, в т. ч. до начала лекарственной терапии, спо-
собной влиять на  продолжительность интервала QT 
(QTc ≥ 460 мс при повторной регистрации ЭКГ в 12 отведе-
ниях у  пациентов с  документированной ФЖ при отсут-
ствии заболеваний сердца) [12].

В  базе данных Pubmed удалось найти единичные 
публикации о сочетании ПКМП и LQTS. O. Nishimoto et al. 
описали пациентку 33 лет с развитием ПКМП через 1 мес. 
после неосложненных родов с дебютом в виде рецидиви-
рующих синкопальных состояний и  судорогами на фоне 
LQTS  (QTс до  574  мс) и  желудочковой тахикардии типа 
«пируэт». У пациентки и ее родственников была выявлена 
мутация в  гене KCNH2, кодирующем альфа-субъединицу 
вольтаж-зависимых калиевых каналов. В дебюте заболе-
вания BNP составил 123,1 pg/mL, ФВ ЛЖ – 43,6% с восста-
новлением через 4 мес. после дебюта заболевания (5 мес. 
после родов) [24]. У описываемой нами пациентки восста-
новление ФВ ЛЖ наблюдалось в  течение 20  дней 
с 32 до 56%. U. Elkayam et al. сообщили, что восстановле-

 Рисунок 7. Генеалогическое древо пациентки
 Figure 7. Family tree of a patient
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ние ФВ ЛЖ (>50%) наблюдалось у 54% пациентов и про-
исходило в  течение 6  мес. после родов у  большинства 
пациентов, что отличается от других форм неишемической 
кардиомиопатии. Улучшение ФВ ЛЖ при последнем 
наблюдении значительно больше у женщин с ФВ ЛЖ > 30% 
на момент постановки диагноза [25].

J.M. Larrañaga-Moreira et al. описали 32-летнюю женщи-
ну с одышкой, застоем по обоим кругам кровообращения 
через 1 нед. после родов, LQTS (QTс 561 мс), ФВ ЛЖ – 36% 
с восставнолением ФВ ЛЖ через 6 мес., мутацией в гене 
CACNA1C  (экзон 12), кодирующем aльфа-1-субъединицу 
вольтаж-зависимого кальциевого канала L-типа [26].

Согласно базе OMIM, мутации в  гене FLNC описаны 
у пациентов с семейной гипертрофической кардиомиопа-
тией, тип 26 (OMIM 617047), семейной рестриктивной кар-
диомиопатией, тип 5 (OMIM 617047), дистальной миопати-
ей (OMIM 614065) и миофибриллярной миопатией (OMIM 
609524), наследуемыми по аутосомно-доминантному типу. 
Сочетание выявленной у описываемой пациентки мутации 
с ПКМП и LQTS ранее не описано.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Описано редкое сочетание перипартальной кардио-
миопатии и синдрома удлиненного интервала QT на фоне 
мутации в гене, кодирующем белок филамин С, с разви-
тием фибрилляции желудочков, внезапной смерти, 
сердечно-легочной реанимацией на  догоспитальном 
этапе, аспирацией, аспирационной пневмонией, сепси-
сом, синдромом полиорганной недостаточности. Для бла-
гоприятного течения редкой тяжелой патологии ведение 
полиморбидных пациентов должно осуществляться муль-
тидисциплинарной командой строго в  соответствии 
с  комплексом актуальных клинических рекомендаций. 
Для предотвращения фатальных осложнений необходи-
ма клиническая настороженность врачей в  отношении 
синдрома удлиненного интервала QT и  генетической 
предрасположенности к кардиомиопатиям.�
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