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Резюме 
В статье представлена информация о сравнительно редкой форме кардиомиопатии – некомпактном миокарде левого желу-
дочка. В результате генетических изменений на ранних стадиях эмбриогенеза происходит нарушение уплотнения миокар-
диальных волокон и формируется двуслойная структура миокарда: тонкий компактный слой и сохраняющийся более объем-
ный некомпактный слой с  выраженной трабекуляцией и  глубокими межтрабекулярными полостями, сообщающимися 
с полостью желудочка. Одной из основных причин некомпактного миокарда считается наличие мутации в генах, кодирующих 
саркомерные, структурные и  регуляторные белки, а  также белки, ответственные за  функционирование ионных каналов. 
Существует теория, которая рассматривает некомпактный миокард и  как следствие воздействия на  организм в  течение 
жизни различных факторов, т.  н. неэмбриональный  (приобретенный) некомпактный миокард. Неэмбриональная гипотеза 
рассматривает некомпактный миокард как проявление функциональной дезадаптации, возможный этап в развитии кардио
миопатии. В  качестве иллюстрации в  статье представлен клинический случай пациентки 32  лет, у  которой впервые был 
диагностирован некомпактный миокард левого желудочка в  сочетании с рестриктивной кардиомиопатией. Диагноз под-
твержден основными методами диагностики этой патологии – ЭхоКГ и МРТ сердца. Данное клиническое наблюдение инте-
ресно тем, что картина заболевания определяется двумя редко сочетающимися патологическими состояниями: синдромом 
некомпактного миокарда и  рестриктивной кардиомиопатией. Изменения сердечной гемодинамики происходят при 
их взаимодействии. Вследствие рестриктивной кардиомиопатии снижается диастолическое наполнение левого желудочка, 
что уменьшает нагрузку на  его миокард, поэтому систолическая дисфункция, характерная для некомпактного миокарда, 
не возникает. В целом прогноз, учитывая наличие двух серьезных патологий, у данной больной неблагоприятный.
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Abstract
In this paper the information about a comparatively rare form of cardiomyopathy – noncompaction of the left ventricular myo-
cardium is showed. As a result of genetical changes on the early stages of embryogenesis a disability of myocardial fibres devel-
ops, and two-layer myocardial structure is formed: thin compact layer and remaining more voluminous non-compact layer with 
significant trabeculation and deep intratrabecular cavities communicated with ventricular cavity. Mutations in  genes which 
encode sarcomeric, structural and regulatory proteins and proteins, which are responsible for ion channels functioning, are con-
sidered to be one of the main reasons of non-compact myocardium. There is a theory that considers a non-compact myocardium 
as a result of an exposure of various factors during lifetime – so-called non-embryonal (acquired) noncompaction myocardium. 
“Non-embryonal” hypothesis views non-compact myocardium as a sign of functional maladaptation, possible stage in cardiomy-
opathy development. By way of illustration the clinical case of 32-year-old female patient is presented in the article. The non-
compaction of  the left ventricular myocardium in  conjunction with restrictive cardiomyopathy was first diagnosed in  her. 
The  diagnosis was confirmed by main diagnostic methods for  this pathology such as echocardiography and MRI of  a  heart. 
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Некомпактный (губчатый) миокард (НМ) – первичная, 
генетически обусловленная форма кардиомиопатии, 
которая характеризуется патологической гипертрабеку-
лярностью миокарда, преимущественно левого желудоч-
ка, с формированием двух слоев миокарда: нормального 
компактного и патологического некомпактного  (губчато-
го) слоя со сниженной сократительной функцией. 

Некомпактный миокард – редко встречающаяся пато-
логия, распространенность заболевания составляет 
0,014–0,14%  [1, 2]. Данное заболевание может иметь 
место в любой возрастной группе, но значительно чаще 
наблюдается в  молодом возрасте и  преимущественно 
у мужчин [3, 4]. Прослеживается семейная предрасполо-
женность, наследственный характер НМ выявляется 
у 45–67% пациентов [5, 6]. 

Некомпактность миокарда обусловлена нарушением 
процесса уплотнения миокардиальных волокон на  ран-
них стадиях эмбриогенеза. В  раннем эмбриональном 
периоде миокард представлен сетью мышечных трабекул, 
хаотически переплетающихся между собой и  разделен-
ных широкими пространствами (синусоидами), сообщаю
щимися с полостью сердца, т. н. губчатый миокард. В норме 
между 5-й и 8-й нед. развития плода происходит посте-
пенное уплотнение миокардиальных волокон, межтрабе-
кулярные пространства уменьшаются с  образованием 
капилляров или сглаживаются и исчезают [7, 8]. 

В  результате генетических изменений происходит 
нарушение уплотнения миокардиальных волокон и  фор-
мируется двуслойная структура миокарда: тонкий компакт-
ный слой, располагающийся ближе к эпикарду, и сохраня-
ющийся более объемный некомпактный слой с выражен-
ной трабекуляцией и  глубокими межтрабекулярными 
полостями, сообщающимися с полостью желудочка. Неком
пактный слой находится ближе к эндокарду [9].

Считается, что одной из основных причин НМ являют-
ся мутации в генах, кодирующих саркомерные, структур-
ные и регуляторные белки, а также белки, ответственные 
за функционирование ионных каналов [10, 11].

Имеются работы, свидетельствующие о том, что повы-
шенная трабекулярность миокарда левого желудочка 
может возникать в течение жизни под действием различ-
ных факторов, таких как наличие микроциркуляторной 

дисфункции или нарушение обмена веществ, т.  н. неэм-
бриональный  (приобретенный) НМ  [12, 13]. Неэмбрио
нальная гипотеза рассматривает НМ как проявление 
функциональной дезадаптации, возможный этап в разви-
тии кардиомиопатии. 

В  большинстве случаев поражается левый желудочек. 
Правые отделы сердца в этот патологический процесс вов-
лекаются крайне редко. Области некомпакции встречаются 
преимущественно в  области верхушки сердца и  средних 
сегментах нижней и боковой стенок левого желудочка [14].

Американская ассоциация сердца включила синдром 
НМ в  число первичных генетических кардиомиопатий, 
в  европейской классификации он отнесен к  разряду 
неклассифицируемых кардиомиопатий [15, 16].

Некомпактный миокард встречается как в  изолиро-
ванной форме, так и в сочетании с другими кардиомио-
патиями и врожденными пороками сердца.

Клиническая картина НМ неспецифична. Главными 
клиническими проявлениями этого заболевания являют-
ся: синдром сердечной недостаточности, синдром нару-
шения ритма сердца, тромбоэмболический синдром. 
У  многих пациентов заболевание может протекать без 
каких-либо клинических проявлений [17].

Прогрессирующая сердечная недостаточность являет-
ся одним из  основных признаков данного заболевания. 
Измененная структура мышцы сердца обуславливает 
снижение ее сократительной способности с  развитием 
сердечной недостаточности.

Среди нарушений сердечного ритма первое место 
по частоте занимают желудочковые аритмии, что обусла-
вливает повышенный риск внезапной сердечной смерти. 
Частота желудочковых аритмий у пациентов с НМ левого 
желудочка варьирует от 2 до 62% [18, 19].

Снижение насосной функции сердца, наличие глубо-
ких межтрабекулярных пространств, сопутствующие нару-
шения ритма являются основными причинами для тром-
бообразования. Тромбоэмболический синдром встреча
ется в 5–38% случаев НМ левого желудочка [20]. 

Рестриктивная кардиомиопатия  (РКМП) в  настоящее 
время определяется как структурная и  функциональная 
патология миокарда, которая характеризуется рестрик-
тивным наполнением и снижением диастолического объ-
ема одного или обоих желудочков сердца с нормальной 
или почти нормальной систолической функцией и толщи-

This clinical observation is interesting due to formation of disease patterns by two rare combined pathological conditions: non-
compaction of the myocardium syndrome and restrictive cardiomyopathy. Changes of heart hemodynamics occurs in interaction 
between these pathologies. Diastolic filling of left ventricular decreases as a result of restrictive cardiomyopathy, which leads 
to decreasing of its myocardium load. Therefore, systolic disfunction, which is specific to non-compact myocardium, doesn’t occur. 
Generally, prognosis for this patient is poor due to presence of two serious pathologies.
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ной стенок. Ригидность стенок желудочков, резистентных 
диастолическому наполнению, приводит к развитию диа-
столической сердечной дисфункции и  систолической 
несостоятельности предсердий [21]. 

Учитывая относительную редкость НМ, особенно 
в сочетании с рестриктивной кардиомиопатией, данный 
клинический случай заслуживает внимания. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Приводим наблюдение за  пациенткой с  НМ левого 
желудочка в сочетании с рестриктивной кардиомиопатией. 

Пациентка Г. 32  лет поступила в  кардиологическое 
отделение клиники пропедевтики внутренних болезней 
Первого МГМУ им. И.М. Сеченова с жалобами на одышку 
при физической нагрузке  (подъем на 3-й этаж), давящие 
боли в  области сердца длительностью до  20  мин, 
возникающие при физической нагрузке, приступы сердце
биения, головокружения, общую слабость. Из  анамнеза 
известно, что с  детства отмечала плохую переносимость 
физических нагрузок. Во  время занятий физкультурой 
в школе у нее возникала выраженная одышка. К врачам 
не обращалась, обследование не проводилось. В 2015  г. 
на  27-й  нед. первой беременности отметила усиление 
одышки. На ЭКГ были выявлены изменения (какие – боль-
ная не  знает). На 37-й нед. беременности родоразреше-
ние путем кесарева сечения. В 2016 г. в Научном центре 
сердечно-сосудистой хирургии им. А.Н. Бакулева на осно-
вании проведенного обследования было сделано заклю-
чение о наличии у больной рестриктивной кардиомиопа-
тии. В 2018 г. без видимых причин самочувствие пациент-
ки стало ухудшаться, стала нарастать одышка, участились 
приступы сердцебиения. В связи с ухудшением состояния 
больная была госпитализирована в нашу клинику.

При опросе больной выяснено, что случаев НМ у бли-
жайших родственников выявлено не было. 

При объективном осмотре состояние относительно 
удовлетворительное. Сознание ясное. Телосложение нор-
мостеническое. Рост 162  см, вес 53  кг, ИМТ 20,2  кг/м. 
Кожные покровы и видимые слизистые чистые, обычной 
окраски. Отеков нет, ЧД 17 в  минуту. Над легкими дыха-
ние везикулярное, хрипов нет. Перкуторно границы серд-
ца не  расширены. При аускультации ритм сердечных 
сокращений правильный, I тон на верхушке не изменен, 
акцент II тона над легочной артерией, на верхушке выслу-
шивается короткий систолический шум. ЧСС 78 в минуту. 
АД 90/60 мм рт. ст. Живот при пальпации мягкий, безбо-
лезненный. Печень и селезенка не увеличены. При прове-
дении теста 6-минутной ходьбы пациенткой пройдена 
дистанция в 310 м, что соответствует 2 ФК. 

В  клинике больной проведено обследование. 
Показатели клинического анализа и  биохимического 
исследования крови в  пределах нормальных значений. 
Повышен уровень NT-proBNP до  1054  пг/мл. Антитела 
к  миокарду отрицательные. Показатели коагулограммы 
в пределах нормальных значений. 

ЭКГ: ритм синусовый. ЧСС 75  в  минуту. Отмечается 
удлинение интервала QT до 0,44. Регистрируется широ-

кий двугорбый зубец Р-mitrale. Неполная блокада правой 
ножки пучка Гиса. Нарушение процесса реполяризации 
миокарда левого желудочка в области верхушки и боко-
вой стенки (рис. 1).

По данным ХМ-ЭКГ регистрировался синусовый ритм 
с  эпизодами синусовой аритмии. Зафиксирован один 
эпизод наджелудочковой тахикардии длительностью 
4 с с ЧСС 147 уд/мин. На фоне физической нагрузки при 
ЧСС 100–125  уд/мин зафиксирована горизонтальная 
депрессия сегмента ST  – 3,0  мм длительностью 
до 3 мин (рис. 2).

На рентгенограмме грудной клетки отмечается усиле-
ние легочного рисунка, определяются изменения, свиде-
тельствующие о  венозном застое в  малом круге крово
обращения. По данным эхокардиографии миокард неод-
нородной эхоплотности с  мелкими интрамуральными 
включениями; отмечается повышенная трабекулярность 
миокарда в области верхушки и средних сегментах, пре-
имущественно передней и боковой стенок левого желу-
дочка  (ЛЖ). В конце диастолы максимальное отношение 
толщины некомпактного слоя миокарда к  компактно-
му  (N/C) 2,2  :  1. Миокард базальных сегментов нижней 
и задней стенок с гиперэхогенными участками – участка-
ми фиброза? В верхней трети левого желудочка опреде-
ляются поперечные и диагональные хорды. Митральный 
клапан (МК) – створки уплотнены, передняя пролабирует 
в  систолу в  полость левого предсердия  (ЛП) на  7  мм, 
регургитация 1-й ст. Vмакс. – 1,0 м/с, PGRмакс. – 4,2 мм рт. ст. 
СДЛА  – 50  мм  рт.  ст. Диастолическая функция ЛЖ: 
Е > A – 3,5, (Е – 0,7, А – 0,2) (рис. 3). 

 У  больной глобальная и  локальная систолическая 
функция левого желудочка не нарушена. Дилатация лево-
го предсердия. Диастолическая дисфункция левого желу-
дочка 3-го типа. Пролапс передней створки митрального 
клапана. Митральная недостаточность 1–2-й  степени. 
Повышение давления в легочной артерии. Эхографичес
кие признаки НМ (рис. 4).

 Рисунок 1. Электрокардиограмма
 Figure 1. Electrocardiogram
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 Рисунок 2. Холтеровское мониторирование электрокардиограммы: пароксизм наджелудочковой тахикардии с ЧСС 147 уд/мин
 Figure 2. Holter ECG monitoring: paroxysmal supraventricular tachycardia with a heart rate of 147 beats per minute

 Рисунок 3. Эхокардиография 
 Figure 3. Echocardiography  

 Рисунок 4. Эхокардиография. Диастолическая функция левого желудочка: E > A E/A – 3,5 
 Figure 4. Echocardiography. Left ventricular diastolic function: E > A E/A – 3.5 
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Магнитно-резонансная томография  сердца. Сердце 
обычно расположено. Желудочки сердца не увеличены: 
КДР ЛЖ 48 мм, КСР 28 мм. ПЖ 3,2 см, КСР 1,9 см. Увеличено 
левое предсердие: диаметр (короткая ось) левого пред-
сердия 44 мм, длинная ось 70 мм. Ушко левого предсер-
дия расширено  (до 20  мм в  основании), без тромбов. 
Размеры правого предсердия 33 х 43 мм. 

Сократительная функция желудочков не  снижена; 
фракция выброса ЛЖ 65–67%. Тромбы в полостях желу-
дочков и  предсердий отсутствуют. Локальные наруше-
ния сократительной функции ЛЖ и ПЖ отсутствуют. 

Аортальный клапан полностью раскрывается, створ-
ки его не  утолщены. Отмечается выгибание передней 
и задней створок митрального клапана в систолу (про-
лапс) в сторону предсердия на 2–3 мм, виден умеренно 
выраженный  (1–2-й  степени) поток митральной 
регургитации. 

Во  всех передних сегментах ЛЖ и  в  верхушечном 
сегменте отмечается истончение миокарда ЛЖ 
до  3–4  мм  (компактный слой) с  некомпактным слоем 
под ним толщиной до 8–9 мм. В области передних сег-
ментов миокарда ЛЖ видны также множественные мио-
кардиальные лакуны (клефты). Миокард ПЖ имеет обыч-
ную толщину  (3  мм). При отсроченном контрастирова-
нии рубцовые, воспалительные, фиброзные изменения 
в миокарде ЛЖ, в т. ч. в области НМ, и ПЖ отсутствуют. 

Грудная аорта имеет ровные контуры, не  расшире-
на  (диаметр восходящей 22–23  мм, нисходящей 
17–18  мм). Легочная артерия незначительно расшире-
на  (диаметр 23–24 мм). Верхняя полая вена умеренно 
расширена (имеет круглую форму), диаметр ее 17–18 мм. 

У  пациентки признаки НМ  (толщина некомпактного 
слоя превышает компактный в  2,3–2,7  раза не  менее 
чем в четырех сегментах ЛЖ) без дилатации полости ЛЖ.

По  результатам проведенного обследования сфор-
мулирован следующий диагноз: основное заболевание 
«Некомпактный миокард левого желудочка в сочетании 
с  рестриктивной кардиомиопатией». Осложнения. 
Нарушение ритма сердца: пароксизмы наджелудочко-
вой тахикардии, хроническая сердечная недостаточ-
ность IIA ст. с  сохраненной ФВ, 2  ФК по  NYHA. 
Сопутствующие заболевания: пролапс митрального 
клапана.

 Больной было проведено лечение: периндоприл 
5  мг, ¼ таблетки, верошпирон 25  мг, 1  таблетка, бисо-
пролол 5 мг, ¼ таблетки, неотон 1 г на 50 мл 0,9%-ного 
р-ра NaCl.     

ОБСУЖДЕНИЕ

Согласно классификации О. Благовой и соавт. 2019 г., 
у  больной имеется редкая форма заболевания  – син-
дром НМ в  сочетании с  рестриктивной кардиомио
патией (РКМП) [22].

Основываясь на  наиболее часто применяемые 
в  клинической практике ЭхоКГ-критерии R. Jenni, НМ 
подтвержден наличием двухслойной структуры мио-
карда, максимальным отношением толщины неком-

пактного слоя миокарда (N) к компактному (C) N/C > 2 
(у больной N/C – 2,2) и повышенной трабекулярностью 
миокарда ЛЖ [23].

Главным признаком в диагностике НМ методом МРТ 
является отношение неуплотненного к  уплотненному 
миокарду более 2,3, у  больной это соотношение 
2,3–2,7 [24].

Имеется синдром нарушения ритма сердца: време-
нами возникают приступы сердцебиения, при ХМ-ЭКГ 
зафиксирован пароксизм наджелудочковой тахикардии 
с ЧСС 147 уд/мин. Имеет место периодически возникаю
щая ишемия миокарда, связанная с  нарушениями 
микроциркуляции. Больную беспокоят боли в  области 
сердца на  фоне физической нагрузки, зафиксирована 
горизонтальная депрессия сегмента ST. Данные синдро-
мы обусловлены и входят в клиническую картину НМ. 

Доказательством рестриктивной кардиомиопатии 
являются типичные ЭхоКГ-признаки: увеличение левого 
предсердия, выраженная диастолическая дисфункция 
левого желудочка, увеличено отношение Е/А до 3,5 (пик 
Е-скорости раннего диастолического наполнения, пик 
А-скорости диастолического наполнения во  время 
систолы предсердий) при сохранении его систоличе-
ской функции (ФВ составляет 65–67%) [25]. По данным 
МРТ желудочки сердца имеют нормальные размеры, 
увеличено левое предсердие. 

У  пациентов с  РКМП часто присутствуют симптомы 
сердечной недостаточности вследствие затруднения 
притока крови в  левый желудочек с  развитием пере-
грузки левого предсердия, что вызывает рост давления 
в нем и ретроградное повышение давления в легочных 
венах  и  капиллярах. Считается, что при уровне 
NT-proBNP  >  125  пг/мл сердечная недостаточность 
вполне вероятна  [26]. У  больной NT-proBNP повышен 
до 1054 пг/мл, что, учитывая наличие одышки и призна-
ков застоя в  малом круге кровообращения, говорит 
о наличии сердечной недостаточности. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Данное клиническое наблюдение интересно тем, что 
картина заболевания определяется двумя редко 
сочетающимися патологическими состояниями: синдро-
мом НМ и рестриктивной кардиомиопатией. Изменения 
сердечной гемодинамики происходят при их взаимо-
действии. По  причине рестриктивной кардиомиопатии 
снижается диастолическое наполнение левого желудоч-
ка, уменьшается нагрузка на  его миокард, в  т.  ч. и  на 
некомпактный, систолическая дисфункция, характерная 
для НМ, не возникает. Одновременно происходит пере-
грузка левого предсердия, возрастает внутрипредсерд-
ное давление, что приводит к  легочной гипертензии. 
В  целом прогноз, учитывая наличие двух серьезных 
патологий, у данной больной неблагоприятный.�
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