
85

В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ
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Некомпактный миокард левого желудочка (НКМЛЖ) – редко встречающаяся разновидность первичных 
генетических или неклассифицируемых кардиомиопатий. Некомпактность (губчатость) миокарда харак-
теризуется гипертрабекулярностью в сочетании с глубокими межтрабекулярными синусами. НКМЛЖ 
может быть не только изолированной патологией, но и составной частью другого врожденного порока 
сердца либо системной аномалии. Морфологические варианты и клинические проявления НКМЛЖ вари-
абельны. В трети случаев течение некомпактной кардиомиопатии бессимптомное. Критерии диагноза 
НКМЛЖ продолжают уточняться. Трансторакальная эхокардиография и магнитно-резонансная томо-
графия – скрининговые визуализирующие технологии первого выбора в реальной клинической практике. 
Выявление латентных нарушений сократительной функции левого желудочка посредством оценки его 
деформации у больных с асимптомным течением заболевания позволяет своевременно инициировать 
лечебно-профилактические мероприятия. Важным элементом диагностического процесса считается 
генетическое тестирование. Прогноз пациентов с НКМЛЖ определяется развитием осложнений, 
в частности, желудочковых аритмий высоких градаций, прогрессирующей сердечной недостаточности, 
тромбоэмболий. Нахождение некомпактной кардиомиопатии фактически вне диапазона доказатель-
ной медицины в известной мере затрудняет определение оптимальных подходов к ведению пациента. 
Польза доступных в настоящее время лекарственных и техногенных подходов к коррекции сердечной 
недостаточности, нарушений сердечного ритма и тромботического статуса, а также методов превен-
ции внезапной сердечной смерти требует уточнения в реальной клинической практике. Очевидна необ-
ходимость экспертного консенсуса применительно к обсуждаемой проблеме. Основой для обоснованных 
рекомендаций по диагностике и лечению некомпактной кардиомиопатии мог бы стать крупный между-
народный регистр.
Ключевые слова: некомпактный миокард, некомпактная кардиомиопатия, патогенез, морфология, 
клинические проявления, кардиовизуализация, лечение, исходы заболевания.

Non-compact myocardium: from correct diagnosis to prospects for treatment and prevention 
of complications

Barsukov A.V., Borisova E.V., Kozlov P.S., Rud S.D., Yasenovets M.V.

Left ventricular noncompaction (LVNC) is a rare variety of primary genetic or unclassified cardiomyopathies. 
Myocardial noncompaction (sponginess) is characterized by hypertrabecularity in combination with deep inter-
trabecular sinuses. LVNC can be not only an isolated pathology, but also an integral part of another congenital 
heart disease or systemic anomaly. Morphological variants and clinical manifestations of LVNC are variable. 
In a third of cases, the course of noncompact cardiomyopathy is asymptomatic. Criteria for the diagnosis of LVNC 
continue to be refined. Transthoracic echocardiography and magnetic resonance imaging are the screening imag-
ing technologies of the first choice in real clinical practice. Identification of the left ventricular contractile func-
tion latent disorders by assessing its deformation in patients with asymptomatic course of the disease allows 
timely initiation of therapeutic and preventive measures. Genetic testing is considered an important element 
of the diagnostic process. The prognosis of patients with LVNC is determined by the development of complica-
tions, in particular, high-grade ventricular arrhythmias, progressive heart failure, and thromboembolism. The fact 
that noncompaction cardiomyopathy is actually outside the range of evidence-based medicine to a certain extent 
makes it difficult to determine the optimal approaches to patient management. The benefits of currently available 
drug and technogenic approaches to the correction of heart failure, cardiac arrhythmias and thrombotic status, 
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as well as methods for the prevention of sudden cardiac death, require clarification in real clinical practice. 
The need for expert consensus in relation to the problem under discussion is obvious. A large international 
registry could serve as the basis for informed recommendations for the diagnosis and treatment of noncompact 
cardiomyopathy.
Keywords: left ventricular noncompaction, noncompact cardiomyopathy, pathogenesis, morphology, clinical 
manifestations, cardiac imaging, treatment, outcomes.

Некомпактный миокард левого желудочка 
(НКМЛЖ) или некомпактная кардиоми-
опатия (КМП)  – структурная аномалия 

миокарда преимущественно левого желудочка (ЛЖ) 
неопределенной этиологии, обычно считающа-
яся генетической по своей природе. Клиническая 
значимость некомпактного (губчатого) миокарда 
определяется риском возникновения сердечной 
недостаточности, аритмий, мозгового инсульта, 
внезапной смерти. У части пациентов отмечают 
сопутствующие пороки развития сердца и  сосу-
дов, нервно-мышечные расстройства и  хромосом-
ные дефекты [1, 2]. Впервые губчатость миокарда 
в  постнатальном периоде была описана J. Dusek 
в 1975 г. при аутопсии [3], а в 1984 г. R. Engberding 
и F. Bender прижизненно доказали наличие неком-
пактности миокарда ЛЖ с помощью двухмерной 
трансторакальной эхокардиографии [4].

НКМЛЖ имеет двухслойную структуру, обычно 
наблюдаемую в  апикальной и  латеральной частях 
этой камеры сердца, дистальнее по отношению 
к папиллярным мышцам. Патологическая двухслой-
ность стенки ЛЖ выражается в  наличии утолщен-
ного губчатого эндокардиального и  уплотненного 
истонченного эпикардиального слоя. При неком-
пактной КМП эндокардиальный слой характеризу-
ется своеобразной зубчатостью в виде выступающих 
в  полость ЛЖ трабекул (пальцеобразных полосок 
или выростов) в  сочетании с углублениями (сину-
сами) между ними.

Согласно рекомендациям Всемирной органи-
зации здравоохранения / Международного обще-
ства и  федерации кардиологии (WHO/ISFC, 1995) 
и Европейского общества кардиологии (ESC, 2008), 
некомпактный миокард определён как неклас-
сифицируемая кардиомиопатия [5, 6]. Эксперты 
Американской ассоциации сердца (АНА, 2006) 
причислили НКМЛЖ к  первичным генетическим 
кардиомиопатиям [7]. Губчатая морфология может 
быть выявлена среди лиц любого возраста, неза-
висимо от гендерной принадлежности, в  качестве 
не  только изолированной патологии миокарда ЛЖ, 
но и  одного из компонентов кардиального или 
внесердечного заболевания. По доступным данным, 

у 35% пациентов с НКМЛЖ не наблюдается сердеч-
ной недостаточности, аритмий, дилатации камер 
сердца, изменения толщины стенок, нарушения 
систолической и диастолической функций ЛЖ [2].

Описано [8] по меньшей мере семь различ-
ных морфологических вариантов некомпактной 
КМП, которые встречаются как в детской, так и во 
взрослой популяциях: 1) изолированный НКМЛЖ 
с нормальными систолической и  диастолической 
функциями без клинических проявлений; 2) неком-
пактный миокард, ассоциированный с дилатацией 
и  дисфункцией ЛЖ уже в  начальной фазе заболе-
вания; 3) НКМЛЖ в сочетании с наличием диагно-
стических критериев дилатационной, гипертрофиче-
ской, рестриктивной КМП или аритмогенной КМП 
правого желудочка (ПЖ); 4) НКМЛЖ, ассоциирован-
ный с врождённым пороком сердца, чаще с обструк-
тивным (атрезия легочной артерии с синусоидами, 
открытый артериальный проток, дефект межпред-
сердной или межжелудочковой перегородки, анома-
лия Эбштейна, гипоплазия левых камер сердца); 
5) наследственные или спорадические синдромы, 
при которых некомпактная морфология ЛЖ является 
одной из кардиальных особенностей, связанных как 
с моногенными дефектами, так и  хромосомными 
аномалиями (болезни Андерсон-Фабри, Данон); 
6) приобретенные и потенциально обратимые изоли-
рованные варианты НКМЛЖ у спортсменов, пациен-
тов с серповидно-клеточной анемией, миопатиями, 
хронической почечной недостаточностью, беремен-
ных; 7) некомпактный миокард ПЖ, существующий 
изолированно или в сочетании с губчатой морфоло-
гией миокарда ЛЖ. Вместе с тем, нельзя исключить 
и другие, промежуточные фенотипы некомпактного 
миокарда, которые, безусловно, представляются 
важными с точки зрения выбора стратегии ведения 
таких больных. В  каждом отдельно взятом случае 
некомпактной КМП клинико-морфологические 
показатели сердца могут претерпевать изменения 
со временем, что, в свою очередь, влияет на прогноз 
и специфику лечения.

Этиология и патогенез, распространенность
Этиология некомпактной КМП продолжает 

активно изучаться. Считается, что губчатая 
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морфология является результатом нарушенного 
процесса уплотнения (формирования компактности) 
миокарда ЛЖ в период эмбрионального развития [9]. 
В норме миокард постепенно уплотняется, а межтра-
бекулярные синусы сжимаются. Процесс идет 
в направлении от эпикарда к эндокарду, от межжелу-
дочковой перегородки к боковой и нижней стенкам, 
от базальных отделов желудочков к  апикальным 
внутрь. Этому уплотнению способствует естествен-
ное развитие миокарда и  повышение внутрисер-
дечного давления. В  формировании компактности 
важную роль играет сосудистый эндотелиальный 
фактор роста или ангиопоэтин [10]. Незавершённый 
процесс уплотнения стенки сердца приводит к появ-
лению углублений между аномальными трабеку-
лами. В  экспериментальных и  клинических иссле-
дованиях показаны многочисленные мутации генов, 
которые вовлечены в  кардиальный морфогенез 
и  процессы формирования компактного миокарда 
в  период эмбрионального развития [10–16] (табл.). 
В большей части случаев заболевание передаётся по 
аутосомно-доминантному типу, при этом ген MYH7 
ответственен приблизительно за половину сарко-
мерных генных мутаций. Нередко в семьях пациен-
тов с НКМЛЖ встречаются генетические дефекты, 
ассоциированные с развитием гипертрофической 
или дилатационной КМП, а морфологически может 
иметь место различный фенотип в пределах одной 
семьи и одного генотипа.

Популяционная частота встречаемости губчатого 
миокарда в  целом считается низкой. Однако сооб-
щается, что на долю НКМЛЖ приходится около 
10% от всех случаев первичных КМП у детей [17]. 
Некомпактный миокард выявляется у  0,01-0,3% 
взрослых, направленных по различным показаниям 
на эхокардиографию [18–20]. Вместе с тем, среди 
пациентов с сердечной недостаточностью распро-
страненность ультразвуковых признаков НКМЛЖ 

составляет 3-4% [21, 22]. Во взрослой популяции 
ориентировочная встречаемость НКМЛЖ соответ-
ствует 0,05% [23]. Среди новорождённых младенцев 
НКМЛЖ регистрируется с частотой 0,8/100000/год, 
среди детей более старшего возраста – 0,12/100000/
год [24]. Очевидно, что на частоту выявления 
НКМЛЖ влияют трудности идентификации 
и  интерпретации гипертрабекулярности ЛЖ при 
использовании не только трансторакальной эхокар-
диографии, но и даже магнитно-резонансной томо-
графии и  вентрикулографии. Доля мужчин среди 
взрослых пациентов с некомпактной КМП состав-
ляет 56-82% [23, 25, 26]. Медиана возраста, в кото-
ром диагностируется НКМЛЖ, среди взрослых 
находится в  диапазоне 40-50 лет, а  среди детей  – 
5-7 лет [27, 28].

Диагностика
Диагностические подходы к  верификации 

НКМЛЖ в  целом отработаны, однако с учётом 
различий в  критериях традиционных и  инноваци-
онных кардиовизуализирующих методов, разнове-
сомости этих критериев и  специфики этнических 
групп, в  которых авторы проводили соответствую-
щие исследования, вопросы верификации неком-
пактного миокарда зачастую продолжают оставаться 
открытыми. Важное значение имеют тщательно 
изученный анамнез с акцентом на необъяснимые 
синкопальные состояния и подробное физикальное 
исследование. Сбор семейного анамнеза и  генети-
ческое консультирование  – обязательные компо-
ненты комплексного обследования таких больных. 
Родословная должна быть проанализирована в трёх 
поколениях. Родственникам первой линии пациента 
показан инструментальный кардиовизуализирую-
щий скрининг на предмет диагностики некомпакт-
ного миокарда. В  случае необнаружения ультра-
звуковых признаков патологии у  родственника 
первой линии, эхокардиографию следует повторно 

Таблица
Гены, вовлеченные в патологический процесс при некомпактной кардиомиопатии

Гены Мутации в генах
Саркомерные гены (контрактильные 
и неконтрактильные структуры)

MYH7; MYBPC3; ACTC1; TNT; TPM1; AN2; ACTN2; DES; 
LDB3; MYL2; NEBL; OBSCN; TNNC1; TNNI3

Гены, ассоциированные с аритмиями HCN4; RYR2; SCN5A; ABCC9; ANK2; CACNA2D1; CASQ2; KCNE3 KCNH2; KCNQ1
Гены несаркомерных 
и неаритмических кардиомиопатий

MMPK; DSP; DTNA; FKTN; HFE; JUP; LMNA (Lamin A/C); 
PKP2; PLEC; PLN; PRDM16; RBM20; SGCD

X-сцепленные гены G4.5 (TAZ); DMD; FHL1; GLA; LAMP2: RPS6KA3
Гены, ассоциированные с 
врождёнными пороками сердца MIB1; MIB2; NKX2.5; NOTCH1; NSD1; PTPN11; TXB20; TBX5

Гены митохондриальной дисфункции HADHB; HMGCL; MIPEP; MLYCD MT-ATP6; MT-CO3; MTFMT; 
MT-ND1; MT-ND2; SDHA; SDHD; TMEM70; VARS2

Комплексные генотипы (множественные 
мутации у одного пациента)

Комплекс MYBPC3 мутаций с тяжёлым клиническим 
фенотипом, наблюдаемый только у детей



ЛЕЧЕНИЕ и ПРОФИЛАКТИКА / Том 12 · № 1 · 2022

88

выполнить через три года либо ранее, в случае мани-
фестации соответствующих симптомов [29].

До 40% случаев некомпактного миокарда имеют 
наследственную основу, поэтому семейный скрининг 
необходим при выявлении соответствующих изме-
нений сердца у ребёнка [2]. НКМЛЖ – гетерогенное 
заболевание, а  генетическая стратификация играет 
важную роль в определении стратегии клинического 
ведения пациентов с манифестным и  бессимптом-
ным течением заболевания [30]. Дифференциация 
генетического и  негенетического случая неком-
пактной КМП может содействовать выбору опти-
мального лечебно-диагностического решения. 
Генетическое тестирование с достаточно высо-
кой вероятностью выявляет мутации саркомерных 
белков. Диагностическая выгода генетического 
тестирования у  взрослого пациента с изолирован-
ным НКМЛЖ без кардиальной дисфункции и семей-
ного анамнеза данного заболевания считается 
низкой. Наиболее ценным представляется изучение 
генотипа у детей с некомпактным миокардом, соче-
тающимся с другими кардиальными аномалиями 
или экстракардиальными синдромами [31].

В типичных случаях НКМЛЖ диагностируется 
при помощи трансторакальной эхокардиографии. 
Среди предложенных различными группами иссле-
дователей ультразвуковых диагностических крите-
риев изолированного НКМЛЖ, наиболее широкое 
применение нашли критерии R. Jenni et al. (2001). 
Таковые включают: 1) отсутствие сопутствующих 
кардиальных аномалий; 2) отношение толщины 
некомпактного миокарда к  компактному ≥2:1 
в конечной части систолы; 3) сегментарное утолще-
ние миокарда ЛЖ с тонким компактным эпикарди-
альным слоем и толстым некомпактным эндокарди-
альным слоем с трабекулами и межтрабекулярными 
глубокими синусами; 4) наличие характерного цвет-
ного допплеровского потока в  межтрабекулярных 
пространствах; 5) преимущественная локализация 
некомпактности в  апикальном, средне-латераль-
ном и средне-нижнем отделах ЛЖ, но не в области 
межжелудочковой перегородки [32].

Не потеряли своей актуальности критерии, пред-
ложенные T. Chin et al. (1990). В  соответствии 
с таковыми, НКМЛЖ определяется при соотноше-
нии X/Y ≤0,5 на срединножелудочковом уровне, где 
Х  – расстояние от эпикарда до межтрабекулярных 
пространств (фактически  – толщина компактного 
слоя), а Y – расстояние от эпикарда до максимально 
выступающей трабекулы. Этот критерий рассма-
тривается как в отношении трабекулы, располагаю-
щейся в области верхушки ЛЖ из парастернальной 

позиции по короткой оси, так и в верхушечной пози-
ции. Для расчёта названных показателей авторы 
рекомендовали измерение толщины свободной 
стенки ЛЖ в  конце диастолы [27]. На основе этих 
критериев C. Lilje et al. (2006) разработали количе-
ственную стратификацию степени тяжести неком-
пактности миокарда по соотношению истинного 
(плотного) слоя миокарда к  толщине всей стенки 
сердца на уровне верхушки ЛЖ: 0,33-0,26 – мягкая; 
0,25-0,2 – умеренная; менее 0,2 – тяжелая [33].

Если результаты традиционной поверхностной 
эхокардиографии на предмет наличия губчатой 
морфологии миокарда представляются сомнитель-
ными, то в  таких случаях целесообразно рассмо-
треть проведение контрастной трансторакаль-
ной и/или чреспищеводной эхокардиографии. 
В  последнее десятилетие стали доступными такие 
ультразвуковые методики как трёхмерная эхокар-
диография в  режиме реального времени и  анализ 
движения спеклов (пятен) в серошкальном изобра-
жении (“speckle tracking”) [34]. Трёхмерная эхокар-
диография, по сравнению с двухмерной, обеспе-
чивает лучшую оценку систолической функции 
ЛЖ (при сравнении с МРТ сердца в качестве рефе-
ренсного метода) и количества трабекул. Методика 
“speckle-tracking” демонстрирует не  физиологич-
ную однонаправленность апикальной и  базаль-
ной ротации ЛЖ, свидетельствуя о расстройстве 
механики ЛЖ, получившем название «ригидное 
вращение тела» (rigid body rotation). Действительно, 
у  больных некомпактной КМП по существу исче-
зает механизм скручивания ЛЖ в систолу. В одном 
из исследований, в  котором приняли участие 60 
пациентов с некомпактным миокардом, было пока-
зано, что 32 из них характеризовались выраженной, 
а остальные 28 – умеренной ригидностью циркум-
ферентного компонента систолической деформации 
ЛЖ [35]. Авторы отметили, что степень нарушений 
деформации ЛЖ коррелировала с функциональным 
классом сердечной недостаточности.

В реальной клинической практике окончательная 
прижизненная верификация НКМЛЖ осуществля-
ется с помощью магнитно-резонансной томографии 
(МРТ), применение которой в  кардиоваскулярной 
медицине значимо возросло в последние годы. МРТ 
сердца у  детей целесообразно выполнять в  усло-
виях седации для получения высококачествен-
ного изображения. Диагностические МР-критерии 
некомпактного миокарда (известные как крите-
рии S.E. Petersen et al., 2005) включают: 1) нали-
чие двух отдельных слоёв миокарда – компактного 
эпикардиального и  губчатого эндокардиального; 
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2) наличие трабекулярности и  глубоких межтрабе-
кулярных синусов в  некомпактном слое; 3) отно-
шение губчатого миокарда к  компактному ≥2.3:1 
в конце диастолы [36]. Дополнительные диагности-
ческие МР-критерии, разработанные M. Grothoff 
et al. (2012), предполагают количественную оценку 
доли некомпактного миокарда, а  также отноше-
ние губчатого к компактному миокарду >3:1, полу-
ченное по меньшей мере в  одном (не апикальном) 
сегменте миокарда [37]. Магнитно-резонансная 
томография идеально дополняет эхокардиографию, 
если последняя не  позволяет обеспечить хорошую 
визуализацию. Кроме того, МРТ способна выявить 
воспалительный процесс в миокарде, иногда сопут-
ствующий некомпактной КМП и  выступающий 
триггером её клинической манифестации. В  инте-
ресах диагностики и  уточнения прогноза следует 
учитывать, что перфузия губчатого слоя обычно 
хуже, чем перфузия компактного [38]. С учётом этой 
патогенетической особенности, дефекты перфузии 
некомпактного слоя миокарда были установлены 
методами магнитно-резонансной и  позитронной 
эмиссионной томографии, сцинтиграфии с таллием, 
гистологического исследования [39]. При проведе-
нии Т1-картирования может быть выявлено увели-
чение внеклеточного объема соединительной ткани 
(за счет диффузного фиброза в миокарде без фено-
мена позднего накопления гадолиния), оказываю-
щего влияние на функцию миокарда и  желудочко-
вую эктопическую активность.

На рис. 1–3 представлены фрагменты ультра-
звукового исследования, отражающие структурные 
особенности, а также латентные нарушения диасто-
лической и систолической функции ЛЖ у пациентки 
С. 55 лет с асимптомной некомпактной КМП.

На рис. 1 отображена оценка компактного и неком-
пактного (трабекулярного) слоёв миокарда (указано 
стрелками) в конечно-диастолическом (фрагмент А) 
и  конечно-систолическом (фрагмент Б) кадрах при 
парастернальном сечении ЛЖ по короткой оси. 
В  соответствии с подходом T. Chin et al. (1990) 
в конце диастолы определено соотношение X/Y (где 
Х  – расстояние от эпикарда до межтрабекулярных 
пространств, а Y – расстояние от эпикарда до макси-
мально выступающей трабекулы) и  подтверждена 
умеренная степень некомпактности миокарда на 
уровне апикальных сегментов (5 мм/21 мм = 0,24). 
В  соответствии с подходом R. Jenni et al. (2001) 
в  конце систолы рассчитано соотношение неком-
пактного и компактного миокарда, составившее 2,8.

Двуслойная структура миокарда с истонченным 
компактным и  утолщенным некомпактным слоем 
у пациентки С., 55 лет наглядно показана на рис. 2. 
В режиме двухмерной (2D, фрагмент А) и трёхмер-
ной (3D, фрагмент Б) эхокардиографии отчётливо 
видны признаки гипертрабекулярности в  апикаль-
ных и срединных сегментах ЛЖ.

На рис. 3 объективизированы ультразвуковые 
признаки латентных нарушений диастолической 
и  систолической функций ЛЖ в  режиме тканевой 
допплерографии и  серошкального анализа систо-
лической продольной деформации ЛЖ (“speckle-
tracking”). На фрагменте А приведены данные, 
свидетельствующие о снижении пиковой скорости 
раннего диастолического смещения (e’) септальной 
(6,0 см/с) и  латеральной (4,0 см/с) частей кольца 
митрального клапана. На фрагменте Б топографиче-
ски представлены результаты продольного анализа 
деформации в сегментах миокарда ЛЖ (bull’s eye – 
мишень). Определяется значительное снижение 

Рис. 1. Ультразвуковая визуализация некомпактного миокарда левого желудочка в парастернальном сечении 
по короткой оси. В конечно-диастолическом (фрагмент А) и конечно-систолическом (фрагмент Б) кадрах приведены 
подходы к количественной оценке некомпактности миокарда по T. Chin et al. (1990) и R. Jenni et al. (2001)
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продольной деформации, преимущественно на 
уровне базальных и срединных сегментов, и сниже-
ние глобального продольного стрейна, значение 
которого составило 14,5% (норма – выше 20%).

На рис. 4 отражена картина некомпактного 
миокарда, полученная у  этой же пациентки при 
магнитно-резонансной томографии. На фрагменте 
А приведено нативное изображение подвижного 
миокарда в  режиме «белой крови» (четырехкамер-
ная позиция, фаза диастолы); видна выраженная 
трабекулярность миокарда в апикальных и средних 
отделах обоих желудочков (указано стрелками); 
в диастолу отмечается явное преобладание толщины 
некомпактного слоя миокарда. На фрагменте Б дано 
изображение позднего контрастирования миокарда 
ЛЖ после внутривенного введения гадолиний-
содержащего контрастного вещества (двухкамер-
ная позиция, фаза диастолы); стрелками указаны 
участки фиброза в некомпактной части миокарда.

Следует отметить, что некоторые заболевания 
сердца, протекающие с глобальной (миокардит, 

дилатационная КМП, объёмная перегрузка ЛЖ) или 
локальной (апикальная аневризма ЛЖ) дилатацией 
полости ЛЖ, первичного пролапса митрального 
клапана, могут сопровождаться появлением ультра-
звуковых или магнитно-резонансных признаков 
некомпактности ЛЖ, имитируя некомпактную КМП.

Среди доступных биомаркеров, в аспекте диагно-
стики НКМЛЖ, заслуживают внимания N-концевой 
предшественник мозгового натрийуретического 
пептида (NTproBNP) и  тропонин [40]. Уровень 
первого отражает выраженность миокардиальной 
дисфункции, коррелируя с риском летального исхода 
и  способствуя определению показаний для транс-
плантации сердца. Уровень второго может служить 
индикатором воспалительного процесса в сердечной 
мышце, но и быть показателем агрессивности тече-
ния самой некомпактной КМП. Эндомиокардиальная 
биопсия продолжает оставаться золотым стандар-
том детекции воспаления миокарда. Миокардит  – 
потенциальный дифференциальный диагноз, акту-
альный при выявлении некомпактности миокарда. 

Рис. 3. Данные тканевой допплерографии (фрагмент А) и ультразвуковой оценки продольной систолической 
деформации миокарда (фрагмент Б)

Рис. 2. Ультразвуковая визуализация некомпактного миокарда левого желудочка (апикальный доступ, 
четырехкамерное сечение). На фрагменте А – режим 2D, на фрагменте Б – режим 3D эхокардиографии
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Данные биопсии могут оптимизировать терапевти-
ческие решения, особенно в случае гигантоклеточ-
ного миокардита или саркоидоза.

Клиническое течение губчатой КМП вариабельно. 
Нередко некомпактный миокард оказывается случай-
ной находкой при выполнении эхокардиографии. 
В  типичных случаях заболевание характеризуется 
симптомами и признаками сердечной недостаточно-
сти. У пациентов с некомпактным миокардом могут 
наблюдаться разнообразные аритмии и тромбоэмбо-
лические события. У двух третей больных данной 
патологией развитие сердечной недостаточности 
обусловлено дисфункцией ЛЖ [23, 25]. Считается, 
что систолическая дисфункция при некомпактной 
КМП связана с гипоперфузией субэндокарда на 
фоне нормального коронарного кровотока [27, 39], 
а  диастолическая дисфункция развивается в  связи 
с рестриктивным паттерном наполнения и аномаль-
ной релаксации из-за гипертрабекулярности 
ЛЖ [41].

У взрослых с некомпактным миокардом систо-
лическая дисфункция ЛЖ и симптомная сердечная 
недостаточность регистрируются, по различным 
оценкам, в  58-76% и  53–73% случаев соответ-
ственно [23, 25, 26]. Диастолическая дисфунк-
ция отмечается у  каждого второго взрослого 
пациента с НКМЛЖ, при этом в  36% случаев 
наблюдается рестриктивный паттерн нарушений 
диастолы [25]. У детей с НКМЛЖ систолическая 
дисфункция ЛЖ и  симптомная сердечная недоста-
точность выявляются в  60-63% и  30-63% случаев 
соответственно [27, 42]. При некомпактной КМП 
рестриктивный паттерн нарушений диастолической 

функции ЛЖ реже встречается среди детей, нежели 
среди взрослых [42, 43].

Некомпактная КМП может манифестировать 
болью в  грудной клетке, сердцебиениями, синко-
пальными состояниями, периферическими отёками, 
снижением толерантности к  физической нагрузке, 
эмболическими инсультом и  инфарктом миокарда, 
внезапной сердечной смертью. Отличительной 
особенностью некомпактной кардиомиопатии от 
других кардиомиопатий является то, что заболева-
ние протекает с ремиссиями и рецидивами [44, 45]. 
Детям с  НКМЛЖ особенно свойственно волноо-
бразное течение заболевания, вследствие смены 
периодов гиперконтрактильности гипертрофиро-
ванного миокарда периодами глобальной гипофунк-
ции ЛЖ. Регресс некомпактного миокарда ассоци-
ирован с  улучшением систолической функции ЛЖ 
и  может оказать благоприятное влияние на общий 
прогноз пациента [46].

Нарушения ритма и  проводимости у  пациен-
тов с  НКМЛЖ встречаются очень часто  – в  90% 
случаев [39]. Желудочковые аритмии, по различным 
оценкам, наблюдаются более чем у  40% взрос-
лых и  30% детей [39, 42]. По аритмическому 
механизму внезапно умирают до 20% взрослых 
и  до 15% детей с  некомпактным миокардом [39]. 
Суправентрикулярные аритмии и  нарушения 
проводимости выявляются почти у  четверти лиц 
с  НКМЛЖ, включая фибрилляцию и  трепетание 
предсердий, пароксизмальные суправентрику-
лярные тахикардии, полную атриовентрикуляр-
ную блокаду. Синдром Вольфа-Паркинсона-Уайта 
(ВПУ-синдром) описан у 3% взрослых и 15% детей 

Рис. 4. Данные МРТ сердца в нативном изображении (фрагмент А) и в режиме контрастного усиления (фрагмент Б)
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с  НКМЛЖ [39]. Дисфункции синусового узла при 
некомпактном миокарде регистрируются доста-
точно редко, а блокады ножек пучка Гиса обнаружи-
ваются более чем у 50% взрослых и 25% детей [39].

Проблема тромбоэмболических событий при 
НКМЛЖ актуальна, учитывая обусловленные 
ими высокие риски инвалидизации и  летально-
сти. Частота тромбоэмболий составляет 13-24% 
у  взрослых и  очень варьирует у  детей, составляя 
0-38% [39, 47]. Тромбоэмболический синдром 
может манифестировать инсультом, транзиторной 
ишемической атакой, инфарктом миокарда, мезенте-
риальным инфарктом, эмболией в  периферические 
артерии. Тромбы могут формироваться в  полости 
ЛЖ особенно в  условиях дилатации или тяжёлой 
систолической дисфункции, в  межтрабекулярных 
карманах, ушке левого предсердия при ФП, в поло-
сти правого желудочка или правого предсердия при 
наличии сопутствующего дефекта межжелудочковой 
или межпредсердной перегородки соответственно.

Лечение
Специфической терапии некомпактной КМП 

не  существует. Лечебная тактика нацелена на 
устранение клинической симптоматики, профилак-
тику осложнений и  улучшение прогноза. Данные 
о лечении пациентов с  НКМЛЖ носят ограничен-
ный характер. Принципиальным следует считать 
положение о терапии хронической сердечной недо-
статочности (ХСН), включая трансплантацию 
сердца, и  нарушений сердечного ритма (включая 
аблационные технологии и  имплантацию кардио-
вертера-дефибриллятора), а  также профилактике 
тромбоэмболических осложнений с  применением 
пероральных антикоагулянтов [48–51].

Регулярная физическая активность, системати-
ческие аэробные динамические тренировки дози-
рованной интенсивности  – важный компонент 
лечения и профилактики большинства кардиоваску-
лярных заболеваний, ассоциированный со сниже-
нием смертности. В  рекомендациях ESC (2020) по 
спортивной кардиологии указано, что к  участию 
в соревнованиях могут быть допущены только паци-
енты (включая таковых с НКМЛЖ) без клинических 
симптомов заболевания при наличии ФВ ЛЖ более 
50%, отсутствии аритмий. В оздоровительных спор-
тивных мероприятиях могут участвовать лица с ФВ 
ЛЖ более 40% [50].

Коррекция систолической и  диастолической 
дисфункции, клинических проявлений сердечной 
недостаточности при некомпактной КМП осущест-
вляется с  использованием препаратов, эффектив-
ность которых установлена у  пациентов с  другим 

кардиальным субстратом и  отражена в  текущих 
рекомендациях [52]. Бета-блокаторы, ингибиторы 
АПФ, сартаны, антагонисты альдостерона, инги-
битор ангиотензиновых рецепторов и неприлизина, 
диуретики могут быть назначены для реализации 
этой задачи [53]. Также представляется патогене-
тически целесообразным применение ингибито-
ров натрий-глюкозного ко-транспортёра второго 
типа. Пероральные антикоагулянты показаны при 
выявлении тромбов в полостях сердца, а также при 
фибрилляции предсердий. В  первом случае пока-
заны преимущественно антагонисты витамина К 
(в частности, варфарин), а во втором – прямые ораль-
ные антикоагулянты (ПОАК) (ривароксабан, апик-
сабан, эдоксабан, дабигатран). В  последние годы 
появилось достаточно много публикаций, содержа-
щих результаты отдельных исследований и данные 
мета-анализов, свидетельствующие о высокой 
эффективности и безопасности ПОАК при тромбо-
зах ЛЖ. Пациентам с жизнеугрожающими аритми-
ями необходима имплантация кардиовертера-дефи-
бриллятора. Строгим показанием к этой процедуре 
считается пароксизмальная желудочковая тахикар-
дия. Как было установлено, у  7% и  8% пациентов 
с  некомпактным миокардом и  имплантированным 
кардиовертер-дефибриллятором (ИКД) в  интере-
сах первичной и  вторичной профилактики соот-
ветственно, регистрировались пароксизмы желу-
дочковой тахикардии (ЖТ) при холтеровском 
мониторировании ритма [54].

Не следует преуменьшать возможности консер-
вативной терапии ХСН при некомпактной КМП. 
Подтверждением этой концепции могут быть 
данные G. Fazio et al. [55], согласно которым у  10 
из 11 пациентов с  застойной сердечной недоста-
точностью фармакотерапия значительно улуч-
шала нарушенную внутрисердечную гемодина-
мику (включая нормализацию фракции выброса), 
а  симптомы сердечной недостаточности регресси-
ровали [56]. С учетом появления в последние годы 
высоко эффективных лекарственных препаратов для 
лечения ХСН (валсартан/сакубитрил, ингибиторы 
натрий-глюкозного ко-транспортёра 2 типа) следует 
ожидать публикаций о влиянии т.н. новой терапии на 
течение и прогноз при некомпактной КМП. Вопрос 
о количестве и  дозах препаратов для дальнейшего 
применения, на фоне которых достигнут отчётливый 
регресс сердечной недостаточности (по существу, 
ремиссия заболевания), остаётся открытым и реша-
ется, по-видимому, в каждом случае индивидуально.

Кардиоресинхронизирующая терапия приво-
дит к улучшению функционального состояния ЛЖ 
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при полной блокаде левой ножки пучка Гиса [48]. 
Имплантация искусственного ЛЖ документирована 
в нескольких описаниях клинических случаев [49]. 
При рефрактерной сердечной недостаточности 
может быть рассмотрен вопрос о трансплантации 
сердца. Девайсы поддержки левого желудочка уста-
навливаются на этапе, предшествующем трансплан-
тации сердца [57]. Некомпактный миокард – редкое 
показание к  трансплантации сердца. По данным 
одного центра трансплантации сердца, доля лиц 
с  НКМЛЖ в  структуре всех пациентов, которым 
проводился этот вид лечения, составила 2% [49].

Особенности антиаритмической терапии зависят 
от клинической ситуации. Катетерные методы лече-
ния желудочковых аритмий оказались успешными 
у больных с некомпактным миокардом. В литературе 
приведены случаи успешного применения аблаци-
онных технологий при суправентрикулярных (в том 
числе, при синдроме Вольфа-Паркинсона-Уайта) 
и ЖТ, имплантации водителя ритма и кардиовертера-
дефибриллятора у  пациентов с  НКМЛЖ [58, 59]. 
Терапия фибрилляции предсердий при некомпакт-
ной КМП также проводится с учётом текущих реко-
мендаций [60]. Польза доступных в настоящее время 
лекарственных и техногенных подходов к коррекции 

сердечной недостаточности, нарушений сердечного 
ритма и тромботического статуса, а также методов 
профилактики внезапной смерти требует уточнения 
в реальной клинической практике. Очевидна необ-
ходимость экспертного консенсуса применительно 
к  обсуждаемой проблеме. Основой для рекоменда-
ций по диагностике и лечению некомпактной карди-
омиопатии мог бы стать крупный международный 
регистр.

На рис. 5 отражён алгоритм клинического менедж
мента при некомпактной КМП (адаптирован по [51]).

Исходы
Прогноз пациентов с  НКМЛЖ определяется 

развитием осложнений, в частности, желудочковых 
аритмий высоких градаций, сердечной недостаточ-
ности, тромбоэмболий. Показано, что после вери-
фикации некомпактного миокарда у бессимптомных 
младенцев в  90% случаев в  течение последующих 
10 лет развивается дисфункция ЛЖ [42]. По данным 
S. Brescia et al. (2013), из 242 детей с  НКМЛЖ, 
дисфункцию ЛЖ имели 62% и  клинически значи-
мые аритмии – 33%, при этом оба показателя сильно 
коррелировали с  риском летального исхода при 
длительном наблюдении (p<0,001 и  р=0,002 соот-
ветственно) [61]. В  ходе исследования National 

Основные
направления

ведения
пациентов

с некомпактной
КМП, особенно

при ХСНнФВ

Терапия СН Фармакотерапия; по показаниям: КРТ,
искусственный ЛЖ, трансплантация сердца

Фармакотерапия; аблация при ВПУ-синдроме, ФП;
ПЭКС при брадикардии; имплантация ИКД при ЖТ и ФЖ

Оценка риска тромбоэмболий: низкая функция ЛЖ,
ФП, тромб в ЛЖ, эмболии в анамнезе

ИКД в интересах первичной профилактики
(при ФВ<35%; неустойчивых пароксизмах ЖТ; больших

очагах позднего контрастирования по данным МРТ)

Эхокардиография, ЭКГ у членов семьи; генетическое
тестирование родственников при известной мутации

Подтверждение / исключение диагноза у пациента
и у родственников; стратификация риска

Определение регулярности посещения специалиста
в зависимости тяжести заболевания

Терапия
Аритмий

Антикоагуляция

Превенция ВСС

Семейный
скрининг

Генетическое
тестирование

Планирование
визитов

наблюдения

Рис. 5. Основные направления лечебно-профилактической тактики у пациента с некомпактной кардиомиопатией. 
Обозначения: СН – сердечная недостаточность, ИКД – имплантируемый кардиовертер-дефибриллятор, 
ЖТ – желудочковая тахикардия, КМП – кардиомиопатия, ФЖ – фибрилляция желудочка, ФП – фибрилляция 
предсердий, ВПУ – Вольфа-Паркинсона-Уайта (синдром), ВСС – внезапная сердечная смерть, ХСНнФВ – хроническая 
сердечная недостаточность с низкой фракцией выброса, МРТ – магнитно-резонансная томография, 
ЭКГ – электрокардиография
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Australian Childhood Cardiomyopathy study внезапная 
сердечная смерть была констатирована у 23% детей 
с НКМЛЖ при средней продолжительности наблю-
дения 11,9 лет [62]. Установлено, что у  пациентов 
с некомпактной КМП низкая фракция выброса ЛЖ 
имеет большее прогностическое значение, нежели 
гипертрабекулярность [63].

По данным ранних публикаций, в  течение 6 лет 
после постановки диагноза НКМЛЖ половина 
взрослых умирала, а  12% пациентов становились 
реципиентами донорского сердца [23]. С. Stöllberger 
et al. (2011) привели результаты наблюдения за 
пациентами с  некомпактным миокардом (большая 
часть которых страдала нейромышечным заболе-
ванием), показав, что в течение 4,5 лет от момента 
инициации наблюдения общая смертность состав-
ляла около 6% [64]. F. Peters et al. сообщили о том, 
что из 55 взрослых пациентов с НКМЛЖ и систо-
лической дисфункцией 12,7% умерли за 17 меся-
цев последующего наблюдения [65]. Предикторами 
летальных событий были названы сердечная недо-
статочность, фибрилляция предсердий и  сахарный 
диабет. Имеются представления о том, что имплан-
тировать кардиовертер-дефибриллятор в  интересах 
снижения смертности всем пациентам с  НКМЛЖ 
нецелесообразно, однако этот метод следует рассмо-
треть при наличии значимых риск-факторов – систо-
лической дисфункции ЛЖ при удовлетворительном 
статусе сердечной недостаточности, неустойчивой 
желудочковой тахикардии, синкопальных состоя-
ниях кардиального или неизвестного генеза [53]. 
R. Verma et al. (2018) установили, что пациенты 
с  наличием ≥5 сегментов некомпактного миокарда 
характеризовались достоверно меньшей фракцией 
выброса ПЖ, большей эктопической желудочковой 
активностью и  худшим прогнозом, по сравнению 
с лицами, имевшими до 4 сегментов некомпактного 
миокарда. Примечательно, что прогноз существенно 
не  различался среди пациентов с  наличием 0-2 
и  3-4 сегментов некомпактности [66]. При обеспе-
чении должной регулярности визитов и  соблюде-
нии врачебных предписаний по лечению, общая 
летальность может составлять только 2% в  тече-
ние 15 лет наблюдения [67]. Возможно, молодые 
люди с  повышенной трабекулярностью ЛЖ также 
требуют особого внимания, поскольку с  течением 
времени у  них могут появляться признаки «губча-
того» миокарда [68].

Заключение
Многообразие морфологических и  функцио-

нальных паттернов, вариантов клинического тече-
ния, наблюдаемых у  пациентов с  некомпактным 

миокардом, требуют тесного взаимодействия 
различных специалистов в  области кардиологии, 
кардиовизуализации, кардиохирургии, педиатрии, 
генетики, патоморфологии. Проблема своевремен-
ной диагностики и  оказания специализированной 
и высокотехнологичной помощи пациентам с неком-
пактным миокардом продолжает оставаться актуаль-
ной и не вполне понятой практикующими врачами. 
Отсутствие консенсусных документов по обсужда-
емой патологии способствует развитию эмпириче-
ских подходов. Создание национальных и  между-
народных регистров пациентов с  некомпактной 
КМП может ускорить проведение многоцентровых 
контролируемых рандомизированных исследова-
ний по оценке эффективности лечебных подходов 
и долговременного прогноза при этом заболевании.
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