
8 МЕДИЦИНСКИЙ СОВЕТ

Н
ео

на
то

ло
ги

я
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Abstract
Дилатационная кардиомиопатия является распространенной причиной развития сердечной недостаточности и наиболее 
частой патологией у пациентов, направляемых на трансплантацию сердца. В детском возрасте возникают трудности в диф-
ференциальной диагностике различных вариантов кардиомиопатии в связи с отсутствием в рутинной практике врача 
таких методов исследования, как магнитно-резонансная томография сердца, эндомиокардиальная биопсия, молекулярно-
генетический анализ. В связи с этим педиатру и детскому кардиологу особое внимание требуется обращать на клиническую 
симптоматику сердечной недостаточности, которая часто маскируется под анатомо-физиологические особенности у детей 
раннего возраста, а также уметь интерпретировать и анализировать результаты дополнительного обследования: гипертро-
фия предсердий и желудочков сердца, признаки нагрузки, нарушение процессов реполяризации по данным электрокардио
графии, определять кардиомегалию и нарушения кровотока в легких по данным рентгенологического исследования, а так-
же понимать значимость ключевых параметров трансторакальной эхокардиографии. Ранняя диагностика кардиомиопатий 
у детей крайне важна, поскольку все заболевания миокарда могут быть ассоциированы с синдромом внезапной сердечной 
смерти. Частота внезапной смерти у детей с дилатационной кардиомиопатией варьирует от 1,5 до 4%, в большинстве 
случаев причина летального исхода – жизнеугрожающие нарушения сердечного ритма, которые также требуют ранней 
идентификации. Своевременная диагностика и комплексное лечение позволяют улучшить прогноз и качество жизни детей 
при данной патологии. В статье нами представлен клинический случай трудности диагностики дилатационной кардио-
миопатии в сочетании с тромбофилией у ребенка раннего возраста. Позднее выявление сочетанной патологии привело 
к таким осложнениям, как тромбоз левого желудочка и его выраженная систолическая дисфункция, которые потребовали 
в дальнейшем серьезной и длительной антикоагулянтной и кардиопротективной терапии. 
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Abstract
Dilated cardiomyopathy is a common cause of heart failure and the most common pathology in patients referred for heart 
transplantation. In childhood, difficulties arise in the differential diagnosis of various types of cardiomyopathies due to the 
lack of research methods such as cardiac magnetic resonance imaging, endomyocardial biopsy, and molecular genetic analysis 
in the routine practice of a doctor. In this regard, the pediatrician and pediatric cardiologist need to pay special attention to the 
clinical symptoms of heart failure, which are often disguised as anatomical and physiological characteristics in young children, 
and also be able to interpret and analyze the results of additional examination: hypertrophy of the atria and ventricles of the 
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Заболевания сердечно-сосудистой системы – один 
из важных клинических разделов детской кардиологии 
и педиатрии. Актуальность проблемы обусловлена тем, 
что заболевания сердца занимают одно из ведущих мест 
в патологии детского возраста в Российской Федерации 
и Сибирском федеральном округе, сопровождаются высо-
ким риском осложнений с развитием сердечной недоста-
точности (СН) и неблагоприятного исхода [1–4]. При СН 
у пациентов в дебюте заболевания необходимо исключить 
ряд заболеваний сердца, в том числе врожденные пороки 
сердца (ВПС), кардиты, нарушения ритма и проводимости 
сердца, а также кардиомиопатии (КМП) [4–7]. Тяжесть со-
стояния и прогноз заболеваний во многом зависят от сте-
пени поражения миокарда, сочетания кардитов и  (или) 
КМП с различными ВПС, тромбоэмболическими осложне-
ниями, разнообразными аритмиями, что увеличивает риск 
фатального исхода или инвалидизации пациента [7–10].

Следует отметить, что в последние десятилетия увели-
чились заболевания миокарда как неуточненной этиоло-
гии, так и генетически детерминированные [2, 3, 7, 9–11]. 
По мнению ряда авторов, изменение структуры заболе-
ваний сердца связано не только с истинным ростом дан-
ной патологии, но и с внедрением в практику современ-
ных высокоинформативных методов исследования, таких 
как магнитно-резонансная томография (МРТ) и эхокарди-
ография (ЭХОКГ) [7, 9, 12–15]. Одной из недостаточно изу-
ченных проблем кардиологии остаются заболевания серд-
ца, которые характеризуются очаговым или диффузным 
поражением миокарда с наличием гипертрофии стенок 
желудочков и расширением камер сердца, а также с по-
вышенной трабекулярностью миокарда левого желудоч-
ка (ЛЖ), что нарушает сократительную способность мио-
карда [7, 10, 11, 14]. Одной из наиболее распространенных 
форм КМП у детей является дилатационная (ДКМП) [7]. Под 
ДКМП понимают заболевание сердца, характеризующееся 
необструктивным расширением ЛЖ, сниженной контрак-
тильной способностью миокарда при отсутствии гемодина-
мической перегрузки (ВПС, артериальная и легочная гипер-
тензия, клапанная патология, ишемическая болезнь сердца), 
которые могли бы вызвать нарушение глобальной систо-
лической функции ЛЖ [16]. Следствием морфоструктурных 

изменений является резкое развитие застойной СН [4, 17]. 
Этиология ДКМП разнообразна, при этом возможны приоб-
ретенные и наследственные формы, что позволяет относить 
заболевание к смешанным формам КМП, согласно класси-
фикации, предложенной Американской сердечной ассоци-
ацией [16]. Вместе с тем конкретная причина заболевания 
выявляется только в 40% случаев (в том числе миокардит, 
метаболические и нервно-мышечные болезни), осталь-
ные формы относятся к идиопатическим [18, 19]. Приоб-
ретенная постмиокардитическая форма, по данным педиа-
трического регистра КМП, преобладает в структуре ДКМП. 
Причиной постмиокардитической миопатии в большин-
стве случаев является вирусная инфекция. И только дан-
ные эндомиокардиальной биопсии позволяют выделить 
определенный геном вируса, вызвавшего заболевание [20], 
что невозможно применить в рутинной практике. 

Врачам-педиатрам и детским кардиологам без наличия 
дополнительных результатов обследования проводить то-
пическую диагностику КМП достаточно сложно. Ввиду не-
специфичности клинических симптомов ДКМП на первое 
место в диагностике выступают инструментальные методы, 
такие как ЭХОКГ и МРТ сердца, с учетом таких показателей, 
как фракция выброса (ФВ) по Симпсону, размеры камер 
сердца, толщина миокарда ЛЖ и межжелудочковой пе-
регородки (МЖП), градиент давления между ЛЖ и аортой, 
систолического давления в легочной артерии, наличие ком-
пактного и некомпактного слоя и их соотношение, что по-
зволяет проводить топическую диагностику ДКМП с други-
ми заболеваниями миокарда и положительно сказывается 
на течении и прогнозе заболевания [4, 7, 9, 11, 12, 15]. Сни-
жение ФВ ЛЖ менее 0,30 является основным эхокардио-
графическим прогностически неблагоприятным маркером 
по данным большинства исследований; также имеет зна-
чение выраженная митральная и трикуспидальная недо-
статочность, легочная гипертензия. К электрокардиологи-
ческим маркерам неблагоприятного прогноза при ДКМП 
следует относить блокаду ветвей левой ножки пучка Гиса, 
наличие глубокого и широкого зубца Q, перегрузку пред-
сердий, желудочковые нарушения сердечного ритма, ише-
мические изменения процесса реполяризации [21]. 

Необходимы дальнейшие исследования по  оценке 
роли фиброзных изменений в миокарде по данным МРТ 
с гадолинием в прогнозе течения ДКМП. Примечательно, 

heart, signs of stress , disturbance of repolarization processes according to electrocardiography, determine cardiomegaly and 
disturbances of blood flow in the lungs according to X-ray examination, and also understand the significance of key parameters 
of transthoracic echocardiography. Early diagnosis of cardiomyopathies in children is extremely important, since all myocardial 
diseases can be associated with sudden cardiac death syndrome. The incidence of sudden death in children with dilated cardio-
myopathy varies from 1.5 to 4%; in most cases, the cause of death is life-threatening cardiac arrhythmias, which also require early 
identification. Timely diagnosis and comprehensive treatment can improve the prognosis and quality of life of children with this 
pathology. In the article, we present a clinical case of difficulty in diagnosing dilated cardiomyopathy in combination with throm-
bophilia in a young child; later detection of the concomitant pathology led to complications such as left ventricular thrombosis 
and severe systolic dysfunction, which subsequently required serious and long-term anticoagulant and cardioprotective therapy.
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что отсутствие фиброза ассоциируется с возможностью 
обратного ремоделирования миокарда, улучшением кли-
нического статуса. Следует учитывать, что фиброзные из-
менения – это морфологический субстрат для возник-
новения нарушений сердечного ритма, которые могут 
осложнять течение заболевания [22]. Определенную по-
мощь в уточнении неблагоприятного прогноза ДКМП ока-
зывают биохимические маркеры, такие как уровень на-
трийуретического пептида. В исследовании детей раннего 
возраста (до 2 лет) с ДКМП было установлено, что показа-
тель натрийуретического пептида более 140 пг/мл служит 
предиктором неблагоприятного течения заболевания [23].

ДКМП является тяжелым заболеванием с прогреди-
ентным течением и неблагоприятным прогнозом. По дан-
ным продолжительного наблюдения (10 лет) за детьми 
в возрасте от 5 мес. до 15 лет, благоприятное течение про-
цесса отмечено в 14% случаев, преимущественно у паци-
ентов раннего возраста, стабилизация процесса – в 21,1%, 
к плохому прогнозу отнесено 64,8% случаев. В послед-
ние годы за счет более широкого внедрения в практику 
трансплантации выживаемость детей увеличилась [21, 24]. 
На прогноз заболевания влияет не только возраст дебю-
та, но и этиология ДКМП. В исследовании, проведенном 
в Новой Зеландии, установлено, что дети с семейной фор-
мой имеют худший прогноз по сравнению с идиопатиче-
ской и миокардитической КМП [24]. В другом исследова-
нии показано, что неблагоприятный прогноз характерен 
при ДКМП, возникающей на фоне прогрессирующей мы-
шечной дистрофии, и при идиопатической форме. Наилуч-
ший прогноз характерен для детей с миокардитом [21].

Стоит также помнить, что ДКМП может быть ассоцииро-
вана с синдромом внезапной сердечной смерти. Частота 
внезапной смерти у детей с этим заболеванием варьирует 
от 1,5 до 4%, в большинстве случаев причина летального 
исхода – аритмии. Так, отмечена высокая частота фибрил-
ляции желудочков, ее появлению способствует резкое на-
рушение насосной функции исчерпавшего свои возмож-
ности ЛЖ и повышение давления в его полости [25]. ДКМП 
относится к наиболее тяжелым заболеваниям миокарда, 
характеризуется крайне высокой инвалидностью и смерт-
ностью. В связи с этим от практикующего врача-педиатра 
требуется особое внимание к таким пациентам, а ранняя 
диагностика и своевременное лечение позволяют улуч-
шить прогноз и качество жизни детей с ДКМП. 

В рамках представляемого клинического случая нам 
хотелось бы показать пример малосимптомного течения 
ДКМП у ребенка раннего возраста с развитием осложне-
ний, а также трудности диагностического поиска в услови-
ях рутинной практики врача. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациентка Я. впервые попала в поле зрения врачей 
Областной детской клинической больницы г. Омска (ОДКБ) 
в возрасте 8 мес. 14 января 2022 г. Со слов мамы, у ребен-
ка в течение некоторого времени отмечалось периодиче-
ское покашливание при отсутствии катаральных проявле-
ний и лихорадки, что послужило поводом для обращения 

к педиатру по месту жительства для исключения острого 
респираторного заболевания. По рекомендации педиатра 
выполнен общий анализ крови, по результатам которого 
выявлена тяжелая анемия: гемоглобин 70 г/л, цветовой по-
казатель 0,47 (гипохромия). Ребенок был госпитализирован 
в центральную районную больницу по месту жительства 
13 января 2022 г. с выявленной анемией тяжелой степени. 
В условиях центральной районной больницы была выпол-
нена рентгенография органов грудной клетки, на которой 
зафиксирована выраженная кардиомегалия с кардиото-
ракальным индексом около 72%, при этом выявленная на-
ходка осталась без внимания (рис. 1). 

Далее девочка была переведена в специализирован-
ное гематологическое отделение ОДКБ 14 января 2022 г., 
катаральных проявлений при поступлении в отделение 
у ребенка не было, уровень гемоглобина 68 г/л. В гемато-
логическом отделении подтверждена железодефицитная 
анемия: в биохимическом анализе крови уровень сыворо-
точного железа снижен до 2,8 мкмоль/л, снижен уровень 
ферритина до 1,88 нг/мл. Назначено парентеральное вве-
дение препаратов железа в возрастных дозировках, тера-
пию переносила удовлетворительно. 

В отделении ребенку выполнена электрокардиограм-
ма (ЭКГ) 19 января 2022 г.: синусовая тахикардия с часто-
той сердечных сокращений (ЧСС) 166–187 в минуту, элек-
трическая ось сердца отклонена вправо, зафиксирован 
малый прирост зубца R в отведениях V1–V3, регистрирова-
лась электрическая активность ЛЖ и выраженные наруше-
ния процессов реполяризации в миокарде (рис. 2).

С 17 января 2022 г. (на 5-е сутки пребывания в ге-
матологическом отделении) у ребенка появилась суб-
фебрильная температура до 38,0 °С, рвота с желчью, 
съеденной смесью двукратно, жидкий стул. В связи с кли-
никой кишечной инфекции с 17 января 2022 г. парен-
теральное введение железа прекращено, ребенок был 
изолирован в бокс приемно-диагностического отделе-
ния ОДКБ, в кале выявлен антиген ротавируса, проведе-
но лечение ротавирусного гастроэнтерита. В динамике 

 Рисунок 1. Рентгенограмма органов грудной клетки паци-
ентки Я. в прямой проекции

 Figure 1. Frontal chest x-ray of patient Ya
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в связи с нормализацией состояния, отсутствием лихо-
радки, рвоты вновь начато введение препаратов желе-
за с 23 января 2022 г. 

При повторном проведении ЭКГ от 21 января 2022 г. 
фиксировались признаки увеличения обоих желудочков, 
диффузные изменения в миокарде, синусовая тахикар-
дия с ЧСС 136–150 в минуту, электрическая ось сердца 
при этом вертикальная.

Ребенку была проведена ЭХОКГ в  условиях ОДКБ 
28  января 2022 г. впервые. По  результатам исследо-
вания выявлена выраженная дилатация ЛЖ (конечно-
диастолический размер (КДР) 4,1 cм, z-score 4,72, 
конечно-систолический размер (КСР) 3,6 см, z-score 6,51 
со  снижением систолической функции (ФВ 27%) 

и гипокинезом МЖП и задней стенки ЛЖ, в полости ди-
латированного ЛЖ визуализировались дополнительные 
объемные образования 3,4 × 3,1 см, 1,2 × 0,6 см, мел-
кие образования ближе к верхушке до 0,3 см (5–6 штук) 
без четкой связи со стенками ЛЖ – наиболее вероятно, 
тромбы. Самое крупное образование, 0,3 см, визуализи-
ровалось в центре. Выявлена аннулоэктазия митрального 
клапана с регургитацией 3-й степени – 60% площади ле-
вого предсердия, 4,2 см2; в полости перикарда визуализи-
ровался эхо-негатив по задней стенке ЛЖ 0,6 см, по пе-
редней стенке правого желудочка (ПЖ) 1,4 см (рис. 3).

При физикальном осмотре ребенка явных проявле-
ний СН не отмечалось, ребенок был активный, хорошо 
ел смесь из бутылочки, одышка не определялась. Обра-
щали на себя внимание отставание в физическом раз-
витии за  счет дефицита массы тела легкой степени 
(SDS ИМТ –1,86, SDS роста 1,60, SDS массы тела –0,44) 
и  деформация грудной клетки по  типу килевидной, 
при этом вспомогательная мускулатура в акте дыхания 
не участвовала, отеков визуально и пальпаторно не опре-
делялось, в легких дыхание проводилось по всем полям, 
хрипы не выслушивались, эпизодов десатурации не отме-
чалось. При исследовании сердечно-сосудистой системы 
выявлено расширение границ относительной сердечной 
тупости влево, локализация верхушечного толчка на 3 см 
кнаружи от среднеключичной линии, глухость тонов серд-
ца во всех точках аускультации, шумы при этом не выслу-
шивались. Не было гепато-, спленомегалии. Клинически 
регистрировалась тахикардия как возможное проявле-
ние левожелудочковой СН, однако, учитывая тяжелую ане-
мию при поступлении и беспокойство при клиническом 
осмотре в силу возраста ребенка, расценить ее именно 
как проявление СН было затруднительно. 

С учетом выявленной значимой дилатации ЛЖ со сни-
жением глобальной сократительной способности пациент-
ка была переведена в педиатрическое отделение ОДКБ 
на кардиологические койки, где с 28 января 2022 г. начата 
патогенетическая терапия: назначен ингибитор ангиотен-
зинпревращающего фермента (ИАПФ) каптоприл, аната-
гонист минералокортикоидных рецепторов (АМКР) спи-
ронолактон, а также кардиотонический препарат дигоксин 
(дозировки препаратов и длительность применения ука-
заны в таблице). Также с учетом стабильной гемодина-
мики без применения инотропной поддержки в терапии 
с 16 февраля 2022 г. начался подбор доз β-адреноблока-
тора карведилола (таблица). 

С учетом выявленных объемных образований в по-
лости ЛЖ проведена коагулограмма, значимых изме-
нений выявлено не  было: активированное частичное 
тромбопластиновое время (АЧТВ) 28,9 сек, однако опре-
делялось резкое повышение D-димера 31 января 2022 г. 
до 3013,0 нг/мл (рис. 4). В крови также определялось по-
вышение маркеров воспаления: уровень С-реактивно-
го белка 2 февраля 2022 г. составлял 17,62 мг/дл. Кар-
диоспецифические маркеры были несколько повышены: 
изофермент креатинкиназы-МВ (КФК-МВ) 63 Е/л, уровень 
тропонина 1,41 нг/мл, уровень натрийуретического пепти-
да (NTproBNP) был резко повышен – более 35 000 пг/мл. 

 Рисунок 2. Электрокардиограмма пациентки Я. от 19 янва-
ря 2022 г.

 Figure 2. Electrocardiogram of patient Ya. (January 19, 2022.)
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По результатам обследования с целью согласования 
тактики ведения пациентки 1 февраля 2022 г. была про-
ведена телемедицинская консультация со специалистами 
Национального медицинского исследовательского цен-
тра имени акад. Е.Н. Мешалкина, по результатам которой 
скорректирована медикаментозная терапия, показаний 
для оперативного лечения не было. 

Проводилось титрование гепарина, на этом фоне АЧТВ 
не повысился – 22,7 сек, антитромбин III 136%, в связи 
с чем проведена замена препарата на эноксапарин под-
кожно с 31 января 2022 г. (таблица). В клинической кар-
тине на фоне введения эноксопарина была лихорадка 
до фебрильных цифр (до 39,0 °С) с 31 января по 4 фев-
раля 2022 г., в первые сутки подъемы температуры от-
мечались до 4 раз в день, в дальнейшем их кратность 
уменьшилась. Получала антибактериальную терапию эр-
тапенемом, затем – комбинированную антибактериаль-
ную терапию линезолидом и  меропенемом, противо-
грибковую терапию флуконазолом. В динамике на фоне 
антибактериальной терапии снизился уровень С-реактив-
ного белка до 0,64 мг/дл (15 февраля 2022 г.), в общем 
анализе крови уменьшился лейкоцитоз, скорость оседа-
ния эритроцитов, уровень прокальцитонина 0,5 и более 
31 января и 4 февраля 2022 г. (таблица).

На фоне лихорадки и физических методов охлажде-
ния 31 января 2022 г. у девочки появился монотонный 
громкий крик, фиксация взора влево, поворот головы вле-
во в течение около 1 мин, зрачки одинаковые, реакция 
на свет сохранена. Данное состояние было расценено 
как эквивалент судорог на фоне гипертермии, в терапии 
получала парацетамол и аминазин. Осматривалась невро-
логом 4 февраля 2022 г., поскольку существовала угроза 
острого нарушения мозгового кровообращения, к терапии 
был добавлен фенобарбитал (таблица), подобные при-
ступы больше не повторялись.

С целью исключения пороков развития аорты (коар-
ктации, перерыва дуги аорты), аномалии развития коро-
нарных артерий, которые могли быть причинами дила-
тации ЛЖ, проведена мультиспиральная компьютерная 
томография аорты с  внутривенным контрастировани-
ем 1 февраля 2022 г., по результатам выявлены призна-
ки расширения полостей сердца, преимущественно ЛЖ 
и левого предсердия, тромбов в полости ЛЖ. КТ-картина 
инфаркта обеих почек. Коронарные артерии прослежи-
вались в обычном месте, отходили от аорты, таким обра-
зом, пороки сердца и сосудов были исключены. Ребенку 
проводился суточный мониторинг ЭКГ 15 февраля 2022 г., 
по результатам данных об аритмогенной КМП, которая 
могла быть причиной развития выраженной дисфункции 
ЛЖ, не выявлено. 

На фоне введения эноксапарина достигнут полный 
тромболитический эффект, по данным ЭХОКГ от 7 фев-
раля 2022 г. дополнительные образования в полости ЛЖ 
не визуализировались, также снизился D-димер – с 3013 
до  310 нг/мл 14  февраля 2022 г., проведен переход 
на профилактическую дозу эноксапарина с 15 февраля 
2022 г. Исследование крови на гемокультуру проводилось 
3 раза на фоне лихорадки, были получены отрицатель-
ные результаты. 

У девочки улучшился аппетит, она получала высоко-
белковую смесь Инфантрини, питание усваивала, сосала 
самостоятельно, стала более активной, на осмотр реаги-
ровала положительно, с интересом. С момента поступле-
ния прибавила в массе 1010 г, в динамике стабильные 
прибавки массы тела отмечались с 10 февраля 2022 г. 

 Рисунок 3. Трансторакальная эхокардиография пациент-
ки Я. от 28 января 2022 г.

 Figure 3. Transthoracic echocardiogram of patient Ya. 
(January 28, 2022)
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Мочилась свободно, темп диуреза был достаточный, оте-
ков за время наблюдения не было, на фоне терапии СН 
отмечалась тенденция к брадикардии.

В  динамике по  ЭХОКГ перед выпиской из  отделе-
ния 15 февраля 2022 г. КДР z-score 5,40, КСР z-score 7,12, 
ФВ 29%, толщина МЖП в диастолу 0,5 см, толщина задней 
стенки ЛЖ в диастолу 0,6 см, гипокинез стенок, определя-
лась митральная регургитация с площадью потока 2,6 см2, 
40% от площади левого предсердия. Размер ПЖ 2,1 см 
z-score 2,09, размеры правого предсердия 2,5 × 2,2 см – 
регургитация на митральном клапане не наросла, увели-
чились полости ПЖ и правого предсердия, полости левых 
отделов без отрицательной динамики, ФВ прежняя  – 
29% (рис. 5, 6). 

С учетом клинического улучшения 21 февраля 2022 г. 
ребенок выписан на амбулаторный этап с диагнозом: ос-
новной: ДКМП, НК IIA, ФК II по Ross; осложнение основ-
ного: тромб в полости ЛЖ, недостаточность митрального 
клапана умеренная, инфаркт в обеих почках; сопутству-
ющий: функционирующее овальное окно, анемия желе-
зодефицитная тяжелой степени, улучшение, ротавирус-
ная инфекция – гастроэнтерит средней степени тяжести, 
выздоровление, дакриоцистит левого глаза в анамнезе, 
острый конъюнктивит неуточненной этиологии левого гла-
за в анамнезе, белково-энергетическая недостаточность 
1-й степени, бактериальная инфекция неуточненная, син-
дром системного воспалительного ответа, выздоровление, 
пароксизмальное событие. Манипуляции: катетеризация 
подключичной вены справа 3–16 февраля 2022 г. Реко-
мендована постоянная терапия СН, антикоагулянтная те-
рапия в профилактических дозах (таблица).

При плановой госпитализации в ОДКБ через месяц 
(28 марта 2022 г.) состояние по заболеванию без отри-
цательной динамики, ребенок получал терапию СН с хо-
рошей переносимостью, гемодинамика была стабильной 
без инотропной поддержки, ребенок при поступлении 
был активный, без признаков СН. При этом по данным 
ЭХОКГ от  29  марта 2022 г. отмечалась отрицательная 

динамика в виде увеличения левых отделов: КДР z-score 
5,48, КСР z-score 7,40, снижения ФВ до 20% по Тейхольцу, 
10% по Симпсону за счет акинеза задней стенки ЛЖ, уро-
вень NTproBNP от 31 марта 2022 г. – 15 686 пг/мл (в дина-
мике уменьшился в 2 раза по сравнению со значениями 
в феврале 2022 г.). В связи с выраженной отрицательной 
динамикой по ЭХОКГ была проведена заочная консуль-
тация с сотрудниками Национального медицинского ис-
следовательского центра имени В.А. Алмазова 30 мар-
та и 1 апреля 2022 г., по рекомендациям федерального 
центра проведена коррекция доз препаратов (табли-
ца): титрация дозы каптоприла до целевой в 1 мг/кг/сут, 
снижение дозы дигоксина до 10 мкг/кг/сут, постепенная 
титрация дозы карведилола до 0,8 мг/кг/сут, добавление 
к терапии фуросемида по 0,5 мг/кг/сут, также рекомендо-
вано проведение обследования на антифосфолипидный 
синдром, тромбофилии и мутации в генах фолатного цик-
ла, проведение полногеномного секвенирования. 

 Рисунок 4. Динамика показателей D-димера на фоне анти-
коагулянтной терапии пациентки Я.

 Figure 4. Changes in D-dimer levels during anticoagulant 
treatment
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 Рисунок 5. Динамика конечно-диастолического размера 
на фоне терапии пациентки Я.

 Figure 5. Changes in end-diastolic dimensions during 
therapy in patient Ya.
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 Рисунок 6. Динамика фракции выброса левого желудочка 
на фоне терапии пациентки Я.

 Figure 6. Changes in left ventricular ejection fraction during 
therapy in patient Ya.
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Пациентке было проведено обследование на наслед-
ственные тромбофилии (оценивались ДНК-полиморфиз-
мы в генах F2, F5, F7, F13, FGB, ITDA2, ITGB3, PAI-1), анти-
фосфолипидный синдром (волчаночный антикоагулянт, 
антитела к β2-гликопротеину IgG, IgM, антитела к кардио-
липину IgG, IgM) и оценка мутаций в генах фолатного цик-
ла 6 апреля 2022 г.: выявлена мутация в гене PAI-1 (4G/4G), 
антифосфолипидный синдром исключен (по обозначен-
ным антителам – норма), также обнаружены клинически 
значимые мутации в генах фолатного цикла (гомозиго-
та по MTRR), но при этом уровень гомоцистеина в норме 
(4,66 мкмоль/л), уровень протеина С 75,4% (норма), уро-
вень антитромбина III 118,4% (норма). Проведена кон-
сультация гематолога, установлен диагноз «тромбофилия 
(патологическая гомозигота PAI-1 4G/4G)». Продолжена 
длительная профилактическая антикоагулянтная терапия 
эноксапарином в связи с перенесенным тромбозом в ана-
мнезе и сниженной ФВ по данным ЭХОКГ. 

При контроле по ЭХОКГ от 13 апреля 2022 г. перед вы-
пиской на амбулаторный этап на фоне коррекции доз те-
рапии СН ФВ 20% по Тейхольцу, по Симпсону 23%, разме-
ры ЛЖ без отрицательной динамики: КДР z-score 5,25, КСР 
z-score 7,20 (рис. 5, 6). 

При третьей госпитализации в ОДКБ с целью динами-
ческого контроля с 12 октября 2022 г. достигнуты целевые 
значения препаратов по лечению СН (таблица), титрова-
ние доз продолжалось на амбулаторном этапе. В динами-
ке по ЭХОКГ от 12 октября 2022 г. (рис. 5, 6) отмечалась по-
ложительная динамика в виде некоторого увеличения ФВ 
по Симпсону до 34%, по Тейхольцу – 29–33%, уменьшения 
размеров ЛЖ – КДР z-score 3,51, КСР z-score 5,29, умень-
шения размеров ПЖ до нормальных (ПЖ z-score 0,13), 
уменьшения выраженности митральной недостаточности 

(регургитация до 1–2-й степени) и аннулоэктазии ми-
трального клапана, однако также сохранялся гипокинез 
МЖП и задней стенки ЛЖ, впервые стала визуализиро-
ваться трабекулярность задней стенки ЛЖ. Практически 
нормализовался уровень NtproBNP от 13 октября 2022 г. 
до 355,9 пг/мл, уровень D-димера (рис. 4), повторно тром-
бозов не регистрировалось.

По данным катамнеза, спустя 12 мес. наблюдения па-
циента при контрольном осмотре признаков СН не отме-
чалось. При плановом проведении ЭХОКГ от 17 февра-
ля 2023 г. (рис. 5–7) отмечалось уменьшение полостей ЛЖ 
(КДР z-score 0,29, КСР z-score 1,67), нормализация разме-
ров правых отделов (ПЖ z-score 0,22, размеры правого 
предсердия 2,2 × 2,1 см), отмечалась положительная ди-
намика в виде увеличения ФВ до 53% по Тейхольцу и 51% 
по Симпсону, сохранялась повышенная трабекулярность 
задней стенки ЛЖ как проявления некомпактности мио-
карда, уменьшилась митральная регургитация до 1-й сте-
пени – до 22% от площади левого предсердия, при этом 
размеры левого предсердия были в норме (z-score 0,65).

При контроле уровень КФК-МВ от 14 февраля 2023 г. 
26 Е/л, уровень тропонина Т менее 0,20 нг/мл, контроль 
NTproBNP не проводился в связи с отсутствием реакти-
вов. По данным рентгенографии органов грудной клет-
ки от 13 февраля 2023 г. отмечается уменьшение скоро-
сти легочного кровотока до 61%, но сердце по-прежнему 
увеличено в поперечнике за счет левых отделов, удлине-
на дуга ЛЖ (рис. 8).

За  прошедшие 12 мес. ребенок однократно болел 
острой респираторной инфекцией, что не сопровожда-
лось декомпенсацией недостаточности кровообраще-
ния и не потребовало госпитализации, лечение прово-
дилось амбулаторно. Девочка продолжает динамическое 

 Таблица. Лекарственная терапия пациентки Я. в условиях стационара
 Table. Drug therapy of patient Ya. in a hospital setting

Используемые 
препараты 

(МНН)

Госпитализации 

1-я (14.01.2022–21.02.2022) 2-я (28.03.2022–13.04.2022) 3-я (12.10.2022–19.10.2022)

Каптоприл 0,2–0,4 мг/кг/сут 0,4–0,9 мг/кг/сут 1 мг/кг/сут

Дигоксин 15 мкг/кг/сут 14-10 мкг/кг/сут 4,8 мкг/кг/сут

Спиронолактон 2 мг/кг/сут 2 мг/кг/сут 2,4 мг/кг/сут

Фуросемид Не использовался 0,5 мг/кг/сут внутрь 1,2 мг/кг/сут

Карведилол 0,03–0,06 мг/кг/сут 0,06–0,12 мг/кг/сут 0,6 мг/кг/сут

Гепарин 100–150 ЕД/кг/сут внутривенно Не использовался Не использовался

Эноксапарин 1 мг/кг на введение подкожно в 2 приема 15 дней, затем 1 мг/кг 
на введение подкожно 1 раз в сутки ежедневно

1 мг/кг на введение подкожно 
1 раз в сутки ежедневно

1 мг/кг на введение подкожно 
1 раз в сутки ежедневно

Эртапенем По 120 мг 2 раза в сутки в/в с 31.01.2022 по 02.02.22 Не использовался Не использовался

Линезолид По 76 мг в/в 3 раза в сутки с 31.01.2022 по 15.02.2022 Не использовался Не использовался

Меропенем По 160 мг 3 раза в сутки с 31.01.2022 по 15.02.2202 Не использовался Не использовался

Флуконазол По 60 мг 1 раз в сутки в/в с 31.01.2022 по 15.02.2022 Не использовался Не использовался

Фенобарбитал По 5 мг 1 раз в сутки на ночь внутрь с 04.02.2022 по 21.02.2022 Не использовался Не использовался

Примечание. МНН – международное непатентованное наименование; в/в – внутривенно.
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наблюдение в  поликлинике ОДКБ, на  данный момент 
ей полностью отменен дигоксин с февраля 2023 г. Плани-
руется проведение полногеномного секвенирования па-
циентки, исследование будет проводиться за счет средств 
благотворительного фонда и на момент выхода статьи на-
ходится на стадии одобрения.

ОБСУЖДЕНИЕ

В  подобных клинических случаях наиболее часто 
приходится дифференцировать идиопатическую ДКМП 
с перенесенным ранее миокардитом, исходом которо-
го стала вторичная ДКМП. Известно, что идиопатическая 
ДКМП чаще передается аутосомно-доминантно и име-
ет семейную историю, однако выявлены и другие типы 
наследования: аутосомно-рецессивный с началом в мо-
лодом возрасте и  более быстрым прогрессированием 
до смерти или до трансплантации, сцепленный с Х-хро-
мосомой (пациенты мужского пола с  мутациями гена 
дистрофина) и митохондриальный варианты [26]. Также 
при аутосомно-доминантном типе наследования существу-
ют мутации, приводящие к поражению скелетных мышц 

и дистрофическим изменениям в них при проведении 
биопсии и связанные с поражением проводящей системы 
сердца. Ограничивает проведение генетического исследо-
вания и тот факт, что чувствительность этого исследования 
при ДКМП низкая, колеблется в пределах 15–25% и дости-
гает 40% при семейных формах ДКМП [27–31]. 

Учитывая нарастание ФВ с  20 до  53% в  течение 
12 мес. наблюдения и  уменьшение размеров полости 
ЛЖ (рис. 5, 6), течение хронического миокардита пред-
ставляется наиболее вероятной причиной выявленной 
дилатации ЛЖ у пациентки. Эту гипотезу подтверждает 
повышение кардиоспецифических маркеров (КФК-МВ 
и тропонина Т при первоначальной диагностике) и их 
нормализация через 12 мес. наблюдения, однако анам-
нестически нет связи с инфекцией, стерто начало болез-
ни. Наличие хронического кардита в данном клиническом 
случае, по нашему мнению, имеет отдаленный прогноз 
для жизни более благоприятный, и вероятность появле-
ния жизнеугрожающих аритмий, необходимость в имплан-
тируемом кардиовертере-дефибрилляторе для первич-
ной профилактики внезапной сердечной смерти, а также 
необходимость в имплантации механических устройств 
для поддержания работы ЛЖ и трансплантации сердца 
ниже, чем при ДКМП. Нельзя исключать и тот факт, что оп-
тимальная и своевременная патогенетическая терапия 
с использованием ИАПФ, β-блокатора с инотропным дей-
ствием карведилола, терапия АМКР способствует увели-
чению сократительной способности миокарда и препят-
ствует его ремоделированию как при ДКМП, так и при 
хроническом кардите с дилатационным синдромом.

Помимо этого, клинические трудности представляет 
выявленный тромбоз ЛЖ и дальнейшее ведение пациент-
ки. Поскольку клинически значимых патогенных мутаций, 
характерных для тромбофилии, выявлено не было, а так-
же исключен первичный антифосфолипидный синдром, 
не ясна длительность антикоагулянтной терапии в данном 
клиническом случае. Врач-гематолог считает, что выявлен-
ная патологическая гомозигота в гене PAI-1 4G/4G является 
клинически значимой и ребенку показана длительная про-
филактическая антикоагулянтная терапия; у нашей паци-
ентки не определялся уровень PAI-1 в крови. В литературе 
описаны немногочисленные случаи врожденного дефици-
та ингибитора активатора плазминогена 1-го типа, который 
ассоциирован с гиперфибринолизом [32–34]. Потенциаль-
ная роль PAI-1 описывалась в патогенезе ишемической 
болезни сердца [35], однако это требует дальнейшего из-
учения, и у детей подобные корреляции не описывались. 
С другой стороны, известно, что высокая частота тромбо-
эмболических осложнений ассоциирована с систоличе-
ской дисфункцией ЛЖ и течением СН у взрослых [36, 37], 
а  сама по  себе ФВ является важным фактором риска 
образования тромбов в  связи с  наличием стаза кро-
ви и эндотелиальной дисфункции [38]. Какова роль па-
тологической мутации в гене промотора PAI-1 в разви-
тии тромбоза ЛЖ, есть ли связь между развитием тромба 
у пациентов с выявленной мутацией и без нее, неизвест-
но, и требуется дальнейшее изучение этой связи. У детей 
отсутствуют рекомендации по антикоагулянтной терапии 

 Рисунок 7. Фрагмент эхокардиографии через 12 месяцев 
наблюдения пациентки Я. (определение ФВ по Симпсону)

 Figure 7. An echocardiogram fragment after 12-month fol-
low-up in patient Ya. (calculation of ejection fraction by Simp-
son method)

 Рисунок 8. Рентгенограмма грудной клетки в прямой про-
екции через 12 месяцев наблюдения пациентки Я.

 Figure 8. Frontal chest x-ray after 12-month follow-up 
in patient Ya.
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после перенесенного тромбоза ЛЖ, взрослым рекоменду-
ется пероральная терапия варфарином, ее длительность 
у детей также не определена. В нашей клинической ситу-
ации законный представитель ребенка отказался от пере-
вода на терапию варфарином, поэтому, согласно рекомен-
дациям гематолога, оставлена профилактическая терапия 
эноксапарином на неопределенный срок. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленный клинический случай демонстриру-
ет трудности ранней диагностики симптомов СН у ре-
бенка раннего возраста и их длительную компенсацию 
без использования патогенетической терапии, а также 

ограниченность проведенного пациентке обследования 
для установления окончательного диагноза и определе-
ния прогноза для жизни и выздоровления. Затруднения 
в данном случае были связаны с отсутствием технических 
возможностей в регионе для проведения дополнительных 
уточняющих методик: МРТ сердца с контрастированием 
и эндомиокардиальной биопсии как золотого стандарта 
диагностики хронического кардита, а также проведения 
генетического исследования, связанного со стоимостью 
самого исследования и длительным отказом законного 
представителя пациента на его проведение. �
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