
28 Тематичний номер • Квітень 2012 р. 

КАРДІОЛОГІЯ • КЛІНІЧНЕ ДОСЛІДЖЕННЯ

Несмотря на то что первые упоминания о НМЛЖ от�

носятся к 1932 г., когда S. Bellet при аутопсии новорож�

денного с атрезией аорты и коронарно�желудочковой

фистулой выявил губчатую структуру миокарда, прис�

тальное внимание к этой проблеме возникло только

в конце прошлого столетия, что прежде всего объясня�

ется появившейся возможностью диагностировать та�

кое специфическое строение сердца методами эхокар�

диографии и компьютерной томографии и сопоставить

выявляемые изменения с особенностями клиническо�

го течения патологии. Описаны изолированные и неи�

золированные формы НМЛЖ, сочетающиеся с врож�

денными пороками развития сердца и нейромышечны�

ми заболеваниями. 

Приводим собственное наблюдение сочетания НМЛЖ
с врожденным пороком сердца (ВПС). Пациент М.,

22 года, житель Конго (ЮАР), студент одного из вузов

г. Харькова, был направлен в консультативную поли�

клинику ГУ «Институт терапии им. Л.Т. Малой НАМН

Украины» с целью уточнения диагноза.

Диагноз при направлении: дилатационная кардио�

миопатия; аортальный порок с преобладанием недо�

статочности; недостаточность митрального и трикус�

пидального клапанов; искусственный водитель ритма

(2010); идиовентрикулярный ритм; СН 1 степени.

При осмотре кардиолога 29.01.2011 г. пациент жало�

вался на эпизодические головокружения с частотой 1�

2 раза в месяц, сопровождающиеся учащенным сердце�

биением, беспокоящие в течение последнего года.

Из анамнеза известно, что в 2001 г. в ЮАР в 12�лет�

нем возрасте у него был выявлен ВПС: вторичный де�

фект межпредсердной перегородки (ДМПП). Тогда же

произведено оперативное лечение порока – транскате�

терное закрытие ДМПП. До декабря 2009 г. самочув�

ствие оставалось удовлетворительным. Из перенесен�

ных заболеваний за этот период отмечена малярия

в 2008 г. В декабре 2009 г. после физической нагрузки

(пробежки до автобуса) возникла резкая слабость, го�

ловокружение, кратковременная потеря сознания. 

После случившегося, в январе 2010 г., пациент М. об�

ратился в больницу в ЮАР, где по данным суточного

мониторирования ЭКГ были выявлены редкие, крат�

ковременные, купирующиеся самостоятельно присту�

пы правожелудочковой тахикардии. Пациенту был

имплантирован бивентрикулярный электрокардиости�

мулятор (ЭКС).

Выписан из стационара ЮАР с диагнозом: тяжелая

идиопатическая дилатационная кардиомиопатия с мед�

ленно рецидивирующей желудочковой аритмией. По�

добрана следующая медикаментозная терапия: флекаи�

нид 100 мг дважды в день (в анамнезе на фоне лечения

амиодароном имели место нарушения функции печени

и щитовидной железы); карведилол 25 мг два раза

в день; фуросемид 20 мг утром ежедневно; спиронолак�

тон 25 мг утром ежедневно; изосорбида мононитрат

10 мг дважды в день; гидралазин 25 мг два раза в день;

тиамин 2 мг трижды в день и пероральный антикоагу�

лянт флуиндион 20 мг однократно (в анамнезе немас�

сивная ТЭЛА, 2008 г., по поводу которой принимал ку�

марин, аллергическая реакция на прием варфарина).

На фоне подобранного в ЮАР лечения исчезли одыш�

ка и отеки, улучшилась переносимость физических на�

грузок, стали реже отмечаться эпизоды головокружения. 

Во время учебы в Харькове пациент продолжил при�

ем препаратов. На фоне лечения отмечает удовлетво�

рительную переносимость физических нагрузок, отсу�

тствие одышки и отеков, вместе с тем ежемесячно бес�

покоят кратковременные эпизоды головокружения,

сопровождающиеся учащенным сердцебиением. 

18.11.2011 г. при медосмотре в поликлинике на ЭКГ за�

регистрирован ритм искусственного водителя, эпизоды

идиовентрикулярного ритма с частотой 88�100 уд/мин.

Направлен на консультацию к кардиологу в Институт те�

рапии им. Л.Т. Малой НАМН Украины.

Не курит, спиртные напитки не употребляет. В дет�

стве активно занимался спортом (легкая атлетика),

под врачебным наблюдением не состоял (до момента

выявления ВПС). Объективно: состояние относитель�

но удовлетворительное, астенического телосложения,

пониженного питания. Кожные покровы и видимые

слизистые без особенностей. ЧДД 18 в минуту, аускуль�

тативно в легких везикулярное дыхание, хрипов нет.

Тоны сердца приглушены, ритмичные, шумы не выслу�

шиваются. ЧСС 84 уд/мин, АД 110/80 мм рт. ст., язык

чистый, влажный. Живот в размерах не увеличен, мяг�

кий, безболезненный при пальпации. Печень и селе�

зенка не пальпируются. Периферических отеков нет.

Результаты клинико�лабораторного и инструменталь�
ного обследования, выполненного в поликлинике, напра�
вившей пациента на консультацию:

24.11.2011. Печеночные трансаминазы: АСТ –

13 ед/л (в норме до 37 ед/л); АЛТ – 17 Е/л (в норме

до 40 Е/л). Общий холестерин – 3,36 ммоль/л. Ревма�

тоидный фактор – до 12 МЕ/мл (в норме до 12 МЕ/мл),

антистрептолизин О – до 200 МЕ/мл (в норме до

260 МЕ/мл), серомукоиды – 3,4 ед. (в норме 3�5 ед.),

С�реактивный белок – до 6 мг/л (в норме до 6 мг/л).

18.11.2011. ЭКГ. Ритм искусственного водителя,

эпизоды идиовентрикулярного ритма с ЧСС 88�

100 уд/мин. 

18.11.2011. Эхокардиография (выполнена в полик�

линике по месту учебы). Аорта не расширена, уплот�

нение створок аортального клапана (АК), амплитуда

раскрытия створок 1,7 см, ускорение аортального

кровотока до 1,5 м/с, регистрируется турбулентный

кровоток. Размеры ЛЖ: конечный диастолический

размер (КДР) 6,1 см, конечный систолический размер

(КСР) 4,1 см, ударный объем ЛЖ (УО) 110 мл, фрак�

ция выброса ЛЖ (ФВ) 59%. Толщина межжелудочко�

вой перегородки в диастолу (ТМЖП) – 1,1 см, толщи�

на задней стенки ЛЖ в диастолу (ТЗСЛЖ) – 1,1 см.

Сегментарных нарушений сократимости миокарда

ЛЖ не выявлено. Левое предсердие (ЛП) не расшире�

но – 3,1 см. Правый желудочек (ПЖ) – 3,8 см, дила�

тирован, на стенке ПЖ ближе к правому предсердию

(ПП) определяется гиперэхогенное включение (кар�

диостимулятор). Гипертрофии миокарда ПЖ не выяв�

лено. ПП – 3,8 см (расширено). Легочная артерия

(ЛА) – диаметр 2,4 см, клапан уплотнен. Градиент

давления на клапане ЛА – 7 мм рт. ст., регургитация 1�

2 степени. Створки митрального клапана (МК) уплот�

нены, регургитация 1 степени. Относительная недос�

таточность трикуспидального клапана (ТК) 1�2 ст.

Заключение: признаки дилатационной кардиомио�

патии, дилатация всех отделов сердца, диастоличес�

кая дисфункция обоих желудочков, относительная

недостаточность МК и ТК, сложный аортальный по�

рок с преобладанием недостаточности. Искусствен�

ный водитель ритма.

Результаты обследования пациента в Институте тера�
пии им. Л.Т. Малой НАМН Украины:

29.11.2011. ЭКГ: ритм синусовый с ЧСС 62 уд/мин.

Отклонение электрической оси сердца влево. Вольтаж

ЭКГ в норме. Полная блокада правой ножки пучка Ги�

са, передней ветви левой ножки пучка Гиса, выражен�

ная перегрузка ЛП, изменения миокарда в переднебо�

ковой стенке ЛЖ. В сравнении с предоставленной па�

циентом ЭКГ от 18.12.2009 г. отмечается ухудшение

проводимости по правой ножке пучка Гиса, появление

блокады передней ветви левой ножки пучка Гиса.

На ЭКГ от 29.11.2011 г. в сравнении с ЭКГ от

18.11.2011 г. отсутствует артефакт искусственного води�

теля ритма, имплантированного в 2010 г., и не регист�

рируются короткие пароксизмы желудочковой тахи�

кардии. 

01.12.2011. Протокол ЭхоКГ�исследования: ритм

сердца правильный. Диаметр корня аорты – 2,6 см, лу�

ковица – 3,1 см, амплитуда раскрытия створок АК –

1,71 см. Градиент давления на АК – 5 мм рт. ст. Обрат�

ный ток на АК не определяется. Диаметр ЛП – 3,35 см,

ПЖ – 2,8 см, толщина миокарда ПЖ – 0,46 см, диа�

метр ЛА – 3 см, градиент давления на клапане ЛА –

4 см рт. ст. ТМЖП в диастолу – 1,27 см, ТЗСЛЖ в диас�

толу – 1,46 см, КДР ЛЖ – 7,18 см, КСР ЛЖ – 5,79 см,

КДО ЛЖ – 270,6 мл, УО – 104,6 мл, ФВ ЛЖ – 38,66%.

В полости ЛЖ определяются множественные хорды

(рис. 1), трабекулярность (губчатость) миокарда ЛЖ

(рис. 2а), соотношение губчатого и нормального мио�

карда – 1,15 (рис. 2б).

Допплерографически был выявлен минимальный об�

ратный ток на МК и клапане ЛА, регургитация 1 степени

Случай некомпактного миокарда левого желудочка
в сочетании с врожденным пороком сердца 

Особенности клинической симптоматики, подходы к диагностике и лечению

Е.О. Крахмалова, д.м.н., заведующая отделом кардиопульмонологии, В.А. Чернышов, д.м.н.,
ГУ «Институт терапии им. Л.Т. Малой НАМН Украины», г. Харьков

Некомпактный миокард левого желудочка (НМЛЖ) (синдром НМ ЛЖ, губчатый миокард) относится
к редким и малоизученным формам кардиомиопатий. Согласно классификации кардиомиопатий,
предложенной Американской ассоциацией сердца (АНА, 2006), НМЛЖ относится к первичным
генетическим кардиомиопатиям (неклассифицируемым кардиомиопатиям). Заболевание носит
наследственный характер и является следствием остановки морфогенеза в эмбриональном периоде.
Морфологически при НМЛЖ имеет место аномальная гипертрофия миокарда ЛЖ, который состоит
из двух слоев: внутреннего, с наличием многочисленных трабекул и множеством аномальных хорд
в полости ЛЖ, и наружного, однородного. Множественные перемычки�балки вместе с трабекулами
формируют широкий некомпактный губчатый слой сердечной мышцы, в то время как слой однородного
миокарда, способного к сокращению, остается тонким. Такая измененная структура сердечной мышцы
приводит к быстро нарастающему ухудшению сократительной способности сердца с вытекающими
фатальными осложнениями. Кроме значительных нарушений со стороны сократительной способности
(систолическая дисфункция), в генезе НМЛЖ важную роль играет нарушение релаксации ЛЖ
(диастолическая дисфункция). В клинической картине наиболее часто встречается следующая триада:
сердечная недостаточность (53%), желудочковые нарушения ритма (41%) и тромбоэмболические
осложнения (24%). 

Рис. 1. ЭхоКг�исследование: 
множественные хорды в полости ЛЖ

Е.О. Крахмалова

В.А. Чернышов
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на ТК, отсутствие обратного тока крови на АК. Диаг�

ностирован псевдонормальный спектр ТМК (по дан�

ным импульсно�волновой (рис. 3) и тканевой доппле�

рографии (рис. 4)), свидетельствующий о повышении

жесткости миокарда ЛЖ и конечного диастолического

давления в ЛЖ.

Заключение: створки АК морфологически не измене�

ны, клапан трехстворчатый. Дилатация преимущест�

венно ЛЖ, признаки множественных хорд в его полос�

ти и некомпактности (губчатости) миокарда. Симмет�

ричная, умеренная гипертрофия миокарда ЛЖ без

обструкции его выходного тракта. Сократительная

функция ЛЖ диффузно снижена, преимущественно за

счет средних и верхушечных сегментов задней и боко�

вой стенок. Тромботических масс в полостях сердца не

выявлено. ДМПП закрыт окклюдером, данных о ре�

шунтировании крови в месте имплантации окклюдера

нет. Признаков легочной гиперволемии, легочной ги�

пертензии на момент исследования нет. Трикуспидаль�

ная регургитация 1 степени, систолическое давление

в ЛА – 25 мм рт. ст. (в норме). В ПП и ПЖ лоцируются

электроды ЭКС. В целом ЭхоКГ�признаки недиффе�

ренцированной кардиомиопатии, некомпактного (губ�

чатого) миокарда ЛЖ без признаков легочной гипер�

тензии. Данных, которые бы указывали на аортальный

порок сердца, нет.

В результате проведенного обследования пациенту был
поставлен клинический диагноз: ВПС (ДМПП). Опера�

тивное лечение (транскатетерное закрытие ДМПП,

2001 г.), первичная (недифференцированная) кардио�

миопатия, некомпактный левый желудочек (губчатый

миокард). Пароксизмальная желудочковая тахикардия.

Имплантация ЭКС (2010 г.). Короткий пароксизм же�

лудочковой тахикардии (18.11.2011 г.). СН 2А стадии

с систолической дисфункцией ЛЖ.

Пациенту рекомендовано наблюдение кардиолога

в поликлинике по месту учебы, консультация кардио�

лога�аритмолога в отделении кардиохирургии институ�

та общей и неотложной хирургии НАМН Украины

с контролем эффективности работы имплантирован�

ного ЭКС. Рекомендовано также продолжить медика�

ментозную терапию, подобранную в ЮАР, исключить

тяжелые физические нагрузки, занятия спортом, пси�

хоэмоциональные перегрузки, переохлаждения. На�

значена повторная консультация в Институте терапии

им. Л.Т. Малой НАМН Украины с целью коррекции

проводимого лечения после консультации кардиохи�

рурга�аритмолога.

Анализируя вышеизложенные данные, можно зак�

лючить следующее: 

1. Уникальность наблюдения: у пациента имела место

форма НМ ЛЖ, ассоциированная с ВПС, ДМПП.

В литературе описаны единичные случаи сочетания

данной формы кардиомиопатии с ВПС:

• с аномалией Эбштейна и ДМПП; 

• с аномалией Уля и ДМПП;

• с аневризмой МПП и открытым овальным окном;

• с удвоением выходного тракта ПЖ и стенозом ЛА;

• с асимметричной гипертрофической кардиомио�

патией;

• с одностворчатым МК;

• с двустворчатым АК с аортальной регургитацией;

с открытым артериальным протоком. 

Число описанных наблюдений невелико и ограниче�

но в каждом случае 1�2 находками.

2. Запоздалая диагностика НМЛЖ. Данная форма

кардиомиопатии у пациента М. была впервые выявле�

на в нашем отделении после проведения нескольких

эхоисследований, проведенных как в ЮАР, так и в на�

шей стране. Раннее выявление патологии, а тем более

сочетания ее с ВПС, могло бы значительно повлиять на

течение заболевания. Во�первых, пациенту было бы

рекомендовано ограничивать физические нагрузки

(в анамнезе – занятия легкой атлетикой). Во�вторых,

своевременная коррекция порока могла бы уменьшить

вероятность развития нарушений ритма, частота воз�

никновения которых зависит от возраста, в котором

пациент перенес коррекцию порока. Вместе с тем это

дискутабельный вопрос, поскольку в данном конкрет�

ном случае тяжелые нарушения ритма могли бы быть

следствием самой кардиомиопатии. В литературе опи�

саны случаи, когда НМЛЖ сопровождают желудочко�

вые и наджелудочковые аритмии и нарушения прово�

димости. Есть сообщения об имплантации таким боль�

ным кардиовертеров/дефибрилляторов в связи с воз�

никавшими эпизодами желудочковой тахикардии типа

«пируэт», а также о нескольких случаях внезапной

смерти. 

Нельзя не отметить правильную и своевременную

диагностику заболевания. На конкретном примере по�

казано, что пациенту не был поставлен правильный

диагноз, что прежде всего связано со сложностью диа�

гностики и недостаточной осведомленностью врачей

о данной патологии. Наш собственный опыт выявле�

ния НМЛЖ, основанный на 18 наблюдениях с 2008 г.,

показал, что ни в одном случае верный диагноз постав�

лен не был. У большинства взрослых пациентов пред�

полагали декомпенсационную кардиомиопатию в

детском возрасте, когда еще отсутствовала дилатация

ЛЖ и оставалась сохранной систолическая функция

ЛЖ. НМЛЖ выявляли случайно либо при проведении

ЭхоКГ у детей с так называемой диспластической кар�

диопатией (малыми структурными аномалиями сердца

как маркерами синдрома дисплазии соединительной

ткани). Примечательно, что у большинства пациентов

с НМЛЖ имели место различные нарушения ритма

и проводимости, а при допплерографическом исследо�

вании во всех случаях диагностировали наличие той

или иной степени выраженности диастолическую дис�

функцию ЛЖ, что не характерно для детей и лиц моло�

дого возраста.

3. Особенности лечения. Обсуждая антиаритмичес�

кую терапию пациента М., отметим, что применение

антиаритмических средств у больных с некоронаро�

генными желудочковыми нарушениями ритма во мно�

гих случаях оказывается малоэффективным, а также

ограничено серьезными побочными и проаритмичес�

кими эффектами препаратов. Проаритмическое

действие чаще всего проявляется в виде «пробежек»

желудочковой тахикардии с изменяющейся проводи�

мостью (типа torsades de pointes). В связи с тем, что

наименьшая частота проаритмических осложнений

свойственна амиодарону, именно этот антиаритмичес�

кий препарат считается едва ли не единственным

средством лечения аритмий у больных с хронической

сердечной недостаточностью и дисфункцией ЛЖ.

В нашем случае у пациента М. в анамнезе на фоне те�

рапии амиодароном имели место нарушения функции

щитовидной железы. В связи с этим ему был назначен

флекаинид в дозе 100 мг дважды в сутки. По�видимо�

му, назначение флекаинида нецелесообразно из�за на�

личия у больного систолической дисфункции ЛЖ (ФВ

ЛЖ 38,7%), поскольку антиаритмические препараты

III класса снижают сократительную способность мио�

карда и ухудшают прогноз у этой категории пациен�

тов. Дронедарон в данном случае также не может стать

альтернативой амиодарону и флекаиниду, так как он

противопоказан при систолической дисфункции

ЛЖ. Два новых антиаритмических препарата – дофе�

тилид (исследование DIMOND�CHF) и азимилид (ис�

следование ALIVE) не оказали положительного влия�

ния на прогноз больных с систолической дисфункци�

ей ЛЖ. По�видимому, пациенту М., учитывая ежеме�

сячные кратковременные приступы головокружения,

сопровождающиеся учащенным сердцебиением,

в случае неэффективности работы ЭКС помогла бы

установка имплантируемого кардиовертера�дефиб�

риллятора (ИКД) в сочетании с приемом бета�адре�

ноблокаторов (БАБ).

Исследования по вторичной профилактике внезап�

ной смерти свидетельствуют, что, несмотря на очевид�

ное положительное влияние на риск возникновения

этого фатального осложнения, ИКД – это не замена

антиаритмической терапии, а эффективное дополне�

ние к ней, причем в этом случае важную роль играет

назначение БАБ.

Так, при сочетании ИКД с приемом БАБ снижение

риска смерти у больных с хронической сердечной не�

достаточностью достигало 32%, а при изолированной

имплантации дефибриллятора снижение риска стано�

вилось минимальным (8%) и недостоверным (исследо�

вания SCD�HeFT и DEFINITE). 

Подобранная в ЮАР пациенту М. терапия нужда�

ется в коррекции, поскольку в ней сочетается прием

карведилола с гидралазином, проводится ежеднев�

ный прием фуросемида, назначен изосорбида моно�

нитрат. Вероятно, в данном случае не следует соче�

тать карведилол с гидралазином из�за возможности

усиления блокады постсинаптических α1�адреноре�

цепторов и развития гипотензии с рефлекторной та�

хикардией. Сочетанное применение изосорбида мо�

нонитрата с гидралазином целесообразно лишь в слу�

чае наличия в анамнезе непереносимости или проти�

вопоказаний к назначению ингибиторов ангиотензи�

нпревращающего фермента или блокаторов рецепто�

ров ангиотензина II. Анамнестические сведения

о приеме этих групп препаратов у больного М. отсут�

ствуют.

Учитывая перенесенную ТЭЛА, пациенту М. неже�

лательно ежедневно принимать фуросемид. Перораль�

ный антикоагулянт флуиндион, принимаемый нашим

больным ежедневно вследствие непереносимости вар�

фарина, в Украине не зарегистрирован, что требует его

замены на доступный аценокумарол либо фениндион.

Тиамина бромид (витамин В1), который также был ре�

комендован пациенту, существенно не влияет на сок�

ратительную функцию миокарда ЛЖ, а лишь увеличи�

вает риск развития аллергических реакций у пациента

с уже отягощенным аллергологическим анамнезом.

Вот почему больному была рекомендована повторная

консультация в Институте терапии после визита к кар�

диохирургу�аритмологу и проверки эффективности

работы имплантированного ЭКС.

На наш взгляд, раннее выявление структурных

и функциональных нарушений со стороны миокарда

ЛЖ крайне важно для рекомендации оптимального об�

раза жизни и подбора терапии таким пациентам, по�

скольку позволит значительно снизить риск неблаго�

приятных исходов заболевания.

Рис. 2а. ЭхоКг�исследование: 
трабекулярность (губчатость) миокарда ЛЖ

Рис. 2б. ЭхоКг�исследование: 
соотношение губчатого и нормального миокарда ЛЖ

Рис. 3. Импульсно�волновая допплерография:
псевдонормальный спектр ТМК

Рис. 4. Тканевая допплерография:
псевдонормальный спектр ТМК
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