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Синдром некомпактного левого желудочка 
(НМЛЖ) – один из редких видов кардиомиопатий, 
относящийся в соответствии с международной 
классификацией заболеваний ВОЗ как «некласси-
фицируемая кардиомиопатия». 

Некомпактность левого желудочка (ЛЖ) ана-
томически характеризуется повышенной трабеку-
лярностью миокарда стенки левого желудочка и 
межжелудочковой перегородки с наличием между 
ними межтрабекулярных полостей, выстланных 
изнутри эндокардом и сообщающихся с полостью 
левого желудочка[1,2].В ряде случаев в патологи-
ческий процесс может вовлекаться миокард право-
го желудочка. Такая измененная структура сердеч-
ной мышцы приводит к развитию систолической и 
диастолической дисфункции, ассоциированной во 
времени с аритмиями и системными эмболически-
ми осложнениями (Weiford et al. 2004).  

Выделяют несколько типов некомпактного 
миокарда ЛЖ. Тип1 наследуется по аутосомно-
доминантному типу. При этом типе наблюдается 
сочетание НМЛЖ с пороками сердца. Чаще всего 
встречаются дефект межпредсердной перегородки, 
изолированный и множественные дефекты межже-
лудочковой перегородки. Тип 2 также наследуется 
по аутосомно-доминантному типу, но при этом 
типе, как правило, не наблюдается сочетания 
НМЛЖ с пороками сердца. 

Истинная распространенность НМЛЖ неиз-
вестна. Среди взрослого населения по данным ряда 
авторов[3], распространенность синдрома неком-
пактности ЛЖ составляет 0,014 %. 

По данным некоторых авторов[4,5] и рекомен-
дациям специалистов клиники Mayo (Connolly 
H.M.) предпочтительным методом лечения желу-
дочковых нарушений ритма у данной категории 
пациентов, является имплантация кардиовертера-
дефибриллятора, особенно при наличии систоли-
ческой дисфункции левого желудочка (фракция 
выброса (ФВ) - менее 35%). Имеются также дан-
ные об успешных трансплантациях сердца у паци-
ентов с изолированной некомпактностью левого 
желудочка с высокими стадиями недостаточности 
кровообращения[6,7]. 

Нами представляется случай синдрома изоли-
рованной некомпактности левого желудочка с же-
лудочковыми нарушениями ритма высоких града-
ций и снижением сократимости ЛЖ. 

Пациент Х., 57 лет наблюдался более 10 лет по 
поводу стабильной стенокардии, функциональный 
класс (ФК) III и хронической недостаточности кро-
вообращения. В 2005 году проведена коронаро-
графия, по результатам которой окллюзионных 
поражений эпикардиальных артерий не выявлено, 
ФВ составила 44%. Тем не менее, пациент про-
должал наблюдаться у кардиолога с диагнозом 

стенокардии и наличием жалоб на слабость, голо-
вокружение, пре-синкопальные состояния, прово-
дилось лечение с применением спиронолактона 50 
мг/сут, метопролола 100 мг/сут, амиодарона 200 
мг/сут.  

 
Рис. 1. Отмечается утолщение апикальной части ми-

окарда ЛЖ (отмечено толстой стрелкой) и выраженная 
трабекулярность миокарда (тонкие стрелки). 

 
Рис. 2. Апикальная позиция 4-х камер: «Изрезан-

ность» миокарда ЛЖ (отмечено стрелкой). 

 
Рис. 3. Апикальная проекция, утолщение апикаль-

ных сегментов ЛЖ, резкая трабекулярность и изрезан-
ность миокарда ЛЖ, с картиной формирования «второй 
эдокардиальной поверхности» (стрелки). 
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Рис. 4. Трехмерная реконструкция изображения, 

срез на уровне апикальных сегментов, также визуализи-
руется второй эндокардиальный уровень (стрелки). 

При проведении ЭХОКС в 2010 году у пациен-
та выявлено утолщение апикальных отделов лево-
го желудочка, резко выраженная трабекулярность 
полости ЛЖ с соотношением некомпактного и 
компактного миокарда более 2:1, «изрезанность» 
эндокардиальной поверхности левого желудочка, 
расчетная фракцией выброса составила 41%, что в 
целом соответствует критериям изолированной 
некомпактности левого желудочка. (рис.1-2). 

Трехмерное ультразвуковое исследование 
сердца подтвердило резкую трабекулярность лево-
го желудочка с наличием участка по типу второй 
эндокардиальной поверхности ЛЖ (рис.3-4). 

На фоне приёма антиаритмических препаратов 
2 групп у пациента сохранялись пресинкопальные 
состояния. При проведении амбулаторного мони-
торирования ЭКГ у пациента зарегистрирована 
частая политопная желудочковая экстрасистолия, 
парная и групповая экстрасистолия, эпизод неус-
тойчивой желудочковой тахикардии (рис.6). Паци-
енту рекомендована имплантация кардиовертера-

дефибриллятора ввиду отсутствия эффекта от про-
водимой антиаритмической терапии. 

 
Рис. 5. Фрагмент записи амбулаторного мониториро-

вания ЭКГ с наличием политопной желудочковой экстраси-
столии и эпизода неустойчивой желудочковой тахикардии. 

Данное наблюдение приводится как случай ди-
агностики редкого варианта кардиомиопатий при 
проведении адекватных методов визуализации 
(трехмерная эхокардиоскопия) и недооценки тяже-
сти данной патологии при наблюдении за этим 
пациентом. 

Хотя синдром некомпактного ЛЖ был впервые 
описан около 20 лет назад, тем не менее, до настоя-
щего времени не определено отношение к этой па-
тологии на официальном уровне, не уточнены во-
просы терминологии и классификации. Рекоменда-
ции по диагностике и лечению не систематизирова-
ны и не конкретны, в связи с чем заболевание редко 
диагностируют и зачастую неадекватно проводят 
лечение. В то же время неблагоприятный прогноз и 
высокая летальность при синдроме некомпактности 
миокарда определяют необходимость его распозна-
вания на ранних стадиях и дифференцированного 
подхода к лечению в зависимости от тяжести со-
стояния больного с использованием современных 
методов как консервативного, так и хирургического 
лечения. 
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