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Ââåäåíèå
Одной из редко встречающихся и трудно диагно-

стируемых, преимущественно врожденных, пер-

вичных кардиомиопатий является некомпактный, 

или губчатый, миокард левого желудочка, который 

проявляется гипертрофией миокарда левого же-

лудочка, его чрезмерной трабекуляцией и образо-

ванием широких межтрабекулярных пространств 

вследствие нарушения внутриутробного процесса 

уплотнения миокарда. Диагностика некомпактного 

миокарда левого желудочка затруднена по причине 

отсутствия типичных клинических признаков забо-

левания и недостаточности знаний. 

Èñòîðèÿ âûÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ
Первые сведения о некомпактном миокарде ле-

вого желудочка относятся к 1932 году, когда S. Bellet 

при проведении аутопсии новорожденного с атре-

зией аорты и коронарно-желудочковой фистулой 

выявил губчатую структуру миокарда. В 60–70-х 

годах прошлого столетия в зарубежной литературе 

стали появляться публикации, где описывались из-

менения миокарда в виде повышенной трабекуляр-

ности в сочетании с различной патологией сердца: 

обструкцией выносящего тракта левого и правого 

желудочков, комбинированным цианотическим 

врожденным пороком сердца, дефектом межпред-

сердной перегородки, дефектом межжелудочковой 

перегородки, стенозом легочной артерии, аномали-

ей коронарных артерий. Однако данная патология 

определяется как неизолированный некомпактный 

миокард желудочков.

Позднее было показано, что некомпактный ми-

окард левого желудочка может также встречаться 

в сочетании с нейромышечными заболеваниями, 

такими как метаболическая миопатия, синдромы 

Barth, Ohtahara и другие. В литературе описаны слу-

чаи некомпактного миокарда при наследственных 

дефектах лицевого черепа — выступающий лоб, 

двустороннее косоглазие, микрогнатия, расщепле-

ние неба и др.

В 1984 году была описана изолированная пато-

логия в виде синусоиды в левом желудочке. Годом 

позднее авторами был описан случай диагностиро-

ванной атипичной дилатационной кардиомиопа-

тии у 21-летней пациентки, у которой в возрасте 15 

лет была выявлена острая левожелудочковая недо-

статочность. Эхокардиографическое обследование 

выявило каналоподобные структуры в утолщенном 

и гипокинетическом миокарде левого желудочка; 

ангиография выявила «сотовую» структуру стенки 

левого желудочка. Через год те же авторы описали 

подобный клинический случай у 21-летнего студен-
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та при проведении аутопсии с выявленными выра-

женными синусоидами в гипертрофированном ми-

окарде. В 1990 году были представлены результаты 

наблюдения 8 случаев некомпактного миокарда у 

детей. Несмотря на то, что количество публикаций 

о случаях некомпактного миокарда левого желудоч-

ка в доступных литературных источниках увеличи-

вается, сведений об изолированном некомпактном 

миокарде у детей недостаточно [1, 5, 6, 8, 10].

Ýïèäåìèîëîãèÿ
Распространенность некомпактного миокарда 

левого желудочка составляет, по данным некото-

рых авторов, 0,05–0,24 %, других — 0,014–0,14 % 

в общей популяции. Можно предположить, что в 

связи с появлением новейших современных мето-

дов диагностики выявляемость, а следовательно, и 

распространенность данной патологии может уве-

личиться. Известно, что некомпактный миокард у 

пациентов мужского пола встречается чаще, чем у 

лиц женского пола, и составляет от 56 до 82 % [8, 9].

Авторы приводят ссылку на данные 2003 года 

об эпидемиологическом исследовании первичных 

кардиомиопатий у детей Австралии, где некомпакт-

ный миокард был выявлен в 9,2 % случаев от общего 

числа первичных кардиомиопатий и находился на 

третьем месте после дилатационной и гипертрофи-

ческой кардиомиопатий [1].

Ïàòîãåíåç
Нарушения в эмбриогенезе происходят на ран-

них стадиях. В норме к 26-му дню внутриутробного 

развития миокард представлен сложной губчатопо-

добной структурой из мышечных трабекул с мно-

жественными межтрабекулярными карманами — 

лакунами. Такое строение является необходимым 

условием нормального развития, поскольку в этом 

периоде еще не сформированы коронарные сосу-

ды и юные кардиомиоциты вынуждены потреблять 

кислород непосредственно из камер сердца. К 31-му 

дню стенки сердца уплотняются, лакуны закрыва-

ются и частично участвуют в формировании коро-

нарных сосудов. Если уплотнения миокардиальных 

волокон по какой-либо причине не происходит, 

в таком случае ребенок рождается с редкой ано-

малией — некомпактным (губчатым) миокардом. 

Основной признак этого заболевания — глубокие 

трабекулы в миокарде левого желудочка и межже-

лудочковой перегородке, что влечет за собой сни-

жение систолической функции левого желудочка. 

Полное неуплотнение миокарда встречается у детей 

и обычно сочетается с другими врожденными ано-

малиями, чаще всего стенозами выносящего трак-

та правого и левого желудочков. Смертность среди 

детей с сочетанной патологией полного некомпакт-

ного миокарда очень высокая. Взрослые с изоли-

рованным губчатым миокардом обычно жалоб не 

предъявляют, данная патология может выявляться 

случайно при обследовании по причине иных со-

стояний. 

Установлено, что у здорового ребенка левый 

желудочек имеет до трех видимых трабекул и явля-

ется менее трабекулярным по сравнению с правым 

желудочком. В случае внутриутробного нарушения 

эндомиокардиального морфогенеза происходят 

процессы дезорганизации уплотнения миокарда. В 

период эмбриогенеза углубления взаимодействуют 

с эндокардом желудочка и при дальнейшем уплот-

нении миокарда преобразуются в капилляры. Не-

компактный миокард представлен наличием бо-

лее трех глубоких межтрабекулярных углублений 

в гипертрофированных сегментах миокарда левого 

желудочка. Кроме того, желудочки часто бывают 

при этом гипокинетическими. Установлено, что 

глубокие межтрабекулярные выемки покрыты эпи-

телием, что указывает на родство с эндокардом же-

лудочка. В отличие от установленных нарушений в 

левом желудочке дифференцировать повышенную 

трабекулярность правого желудочка не представ-

ляется возможным, поскольку правый желудочек 

в норме имеет повышенную трабекулярность. Од-

нако полностью этиопатогенетические механизмы 

развития заболевания до настоящего времени не 

изучены [1, 2, 9].

Ãåíåòè÷åñêèå àñïåêòû
В литературе имеются данные как о спорадиче-

ских формах заболевания, так и о семейных случаях 

изолированного некомпактного миокарда левого 

желудочка. Изолированный некомпактный мио-

кард левого желудочка — генетически гетерогенное 

заболевание. Авторами выделяются несколько ти-

пов синдрома некомпактного миокарда левого же-

лудочка: тип 1 — наблюдается утолщение стенки 

левого желудочка и межжелудочковой перегородки 

без дилатации левого желудочка, тип 2 — наблюда-

ется сочетание признаков некомпактного миокарда 

левого желудочка и дилатационной кардиомиопа-

тии и Х-сцепленный тип.

1-й тип синдрома некомпактного миокарда 

левого желудочка наследуется по аутосомно-до-

минантному типу, в некоторых случаях является 

результатом новых мутаций. При этом типе наблю-

дается как изолированный синдром некомпактного 

миокарда левого желудочка, так и его сочетание с 

пороками сердца. Чаще всего встречаются дефекты 

межпредсердной перегородки, изолированный или 

множественные дефекты межжелудочковой пере-

городки, стеноз легочных артерий и другие пороки. 

Причиной этого заболевания являются мутации в 

гене дистробревина, который расположен в локусе 

18q12.1-q12.2.

2-й тип наследуется по аутосомно-доминантно-

му типу. Сочетания синдрома некомпактного ми-

окарда левого желудочка с пороками сердца не от-

мечается. Ген, ответственный за это заболевание, до 

сих пор еще не известен, однако картирован локус 

11р15, сцепленный с этим заболеванием. Поэтому 

прямая диагностика этого заболевания пока невоз-

можна.
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Х-сцепленный тип наследуется по Х-сцепленному 

рецессивному типу. Это редкое наследственное за-

болевание развивается в результате мутаций в гене 

G 4.5 (TAZ), который расположен на Х-хромосоме 

в области Xq28. Указанный ген кодирует белок 

таффазин, являющийся необходимым структур-

ным компонентом мембран скелетной и сердечной 

мышц, а также принимает участие в морфогенезе 

миокарда. С этим геном связывают синдром Барта, 

другие Х-сцепленные инфантильные кардиомиопа-

тии и Х-сцепленный фиброэластоз эндокарда. Хотя 

у взрослых пациентов данной мутации не выявлено, 

что может свидетельствовать о других причинах за-

болевания. Прямая ДНК-диагностика данного типа 

заболевания может подтвердить наличие заболева-

ния. Женщины могут быть носительницами мутант-

ного гена, они имеют 50% вероятность передать ген, 

несущий мутацию, сыновьям. Все дочери женщин-

носительниц будут здоровы, но половина из них — 

также носительницами мутантного гена. Однако не 

у каждой матери, родившей мальчика с синдромом 

некомпактного миокарда левого желудочка, выяв-

ляется мутантный ген. Данный факт можно объяс-

нить тем, что мутация у больного произошла впер-

вые. Для выяснения носительства мутантного гена 

необходимо проведение молекулярно-генетических 

методов обследования [7].

Êëàññèôèêàöèÿ
С 1995 года по предложению ВОЗ согласно клас-

сификации кардиомиопатий некомпактный мио-

кард был отнесен в группу неклассифицируемых 

кардиомиопатий. В соответствии с классификацией 

кардиомиопатий, предложенной Американской ас-

социацией сердца (АНА, 2006), некомпактный мио-

кард левого желудочка относится к первичным гене-

тическим кардиомиопатиям (неклассифицируемым 

кардиомиопатиям). С 2008 года Европейское обще-

ство кардиологов предложило классификацию из-

вестных и редких кардиомиопатий. В соответствии с 

указанной классификацией выделены две больших 

группы кардиомиопатий: семейная и несемейная. 

Семейная форма диагностируется при наличии за-

болевания более чем у одного члена семьи или если 

имеет место одинаковая генетическая мутация в 

случаях заболеваний в семье. Семейная форма кар-

диомиопатии чаще является моногенным заболева-

нием. Из врожденных несемейных кардиомиопатий 

в классификацию вошли только идиопатические. 

Приобретенные несемейные формы кардиомио-

патий не вошли в указанную классификацию, по-

скольку приобретенные кардиомиопатии имеют 

существенные отличия в диагностике и лечении в 

связи с тем, что они являются осложнением заболе-

вания, а не его клиническим признаком [3, 7–9].

Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè
Основными симптомами некомпактного ми-

окарда являются проявления сердечной недоста-

точности, аритмии (желудочковая тахикардия, 

фибрилляция предсердий, синдром Вольфа — Пар-

кинсона — Уайта), тромбоэмболии (эмболия ле-

гочной артерии, тромбы в желудочках сердца), 

особенно выраженные у пациентов со сниженной 

функцией левого желудочка. Кроме кардиологиче-

ских симптомов, у детей часто наблюдался лицевой 

дисморфизм. У взрослых чаще всего отмечена пол-

ная блокада ножек пучка Гиса. Также у детей чаще, 

чем у взрослых, отмечался семейный тип заболева-

ния. Постоянным признаком заболевания у детей 

и взрослых было наличие некомпактных сегментов 

миокарда. Тяжесть состояния пациентов обеих воз-

растных групп определялась степенью некомпакт-

ности миокарда [1–3, 8, 9].

Äèàãíîñòèêà
Для диагностики некомпактного миокарда ле-

вого желудочка используют различные методы ин-

струментального обследования: эхокардиографию, 

магнитно-резонансную томографию, реже — ком-

пьютерную томографию, позитронную эмиссион-

ную томографию.

Для визуализации полости левого желудочка ис-

пользуется эхокардиография, чаще двухмерная, а 

также трехмерная. Особенно важным является ис-

пользование эхокардиографии при проведении се-

мейного скрининга с целью выявления пациентов 

при отсутствии жалоб и симптомов заболевания.

Главным эхокардиографическим признаком не-

компактного миокарда является наличие повышен-

ной трабекулярности левого желудочка. Однако по-

вышенная трабекулярность может быть вариантом 

нормы, но при некомпактном миокарде наиболее 

часто ее можно определять между переднебоковой 

стенкой и межжелудочковой перегородкой. Для бо-

лее точной диагностики некомпактного миокарда 

рекомендуется проведение нескольких эхокардио-

графических исследований, поскольку имеющаяся 

патологическая трабекулярность при получении 

плоских срезов может визуально сглаживаться. Так-

же для дифференциальной диагностики рекомен-

довано использовать изображение с парастерналь-

ной короткой оси в конце систолы.

Существуют несколько вариантов критериев 

диагностики изолированного некомпактного мио-

карда левого желудочка.

Критерии диагностики изолированного неком-

пактного миокарда левого желудочка по T.K. Chin 

(1990): отсутствие каких-либо других сопутствую-

щих структурных аномалий сердца; парастерналь-

ная проекция по длинной оси, субкостальная и вер-

хушечная проекция; определение глубины выемок; 

измеренное в конце диастолы соотношение между 

расстояниями от поверхности эпикарда до начала 

выемок и от эпикарда до конца трабекул  0,5; по-

вышенная трабекулярность и глубокие межтрабеку-

лярные углубления.

Критерии диагностики изолированного неком-

пактного миокарда левого желудочка по R. Jenni 

(1999): отсутствие сопутствующих аномалий серд-
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ца, при визуализации на уровне парастернальной 

проекции по короткой оси и верхушечной проек-

ции выявляется типичная двухслойная структура 

миокарда с тонким компактным внешним (эпикар-

диальным) слоем и более толстым некомпактным 

внутренним (эндокардиальным) слоем, который 

состоит из трабекулярной сетчатой структуры с глу-

бокими до эндокарда углублениями (характерным 

является максимальное конечно-систолическое со-

отношение некомпактного эндокардиального слоя 

и компактного миокарда, составляющее 2); преоб-

ладает сегментарная локализация аномального ми-

окарда (то есть некомпактный миокард доминирует 

на верхушке (около 80 %) и в средних отделах ниж-

ней и латеральной стенок желудочка); с помощью 

цветного допплера можно выявить глубокую пер-

фузию межтрабекулярных углублений (в отличие от 

синусоидов миокарда межтрабекулярные углубле-

ния не сообщаются с коронарным кровотоком).

В 2006 году С. Lilje и соавторы предложили метод 

количественной оценки степени некомпактности ми-

окарда в зависимости от значений указанного выше 

соотношения: величина соотношения 0,33–0,26 со-

ответствует «мягкой» некомпактности, 0,25–0,2 — 

умеренной, меньше 0,2 — тяжелой. Данная величина 

признана прогностическим признаком дальнейшего 

развития заболевания и возникновения осложнений, 

поскольку она тесно коррелирует со степенью и ско-

ростью развития сердечной недостаточности.

Авторы C. Stollbeger и J. Finsterer считают, что 

для постановки диагноза некомпактного миокарда 

левого желудочка необходимы следующие условия: 

наличие более трех трабекул, простирающихся от 

стенки левого желудочка в области верхушки до па-

пиллярной мышцы и визуализирующихся хотя бы в 

одной позиции; перфузия межтрабекулярных про-

странств их желудочковой полости, зафиксирован-

ная при допплер-эхокардиографии.

Приведенные выше критерии диагностики изо-

лированного некомпактного миокарда левого желу-

дочка являются подтверждающими диагноз эхокар-

диографическими признаками.

Установлено, что чаще всего (около 80 %) по-

ражены апикальный и средний сегменты нижней и 

боковой стенки левого желудочка.

Метод магнитно-резонансной томографии при 

диагностике изолированного некомпактного ми-

окарда левого желудочка является наиболее ин-

формативным, особенно при использовании трех-

мерной визуализации. Реже используется метод 

компьютерной томографии. Оба указанных метода 

обладают высокой разрешающей способностью и 

признаны весьма перспективными в диагностике 

некомпактного миокарда левого желудочка, хотя в 

литературе результаты их применения описываются 

недостаточно [4–6, 8, 10].

Ëå÷åíèå
Основа терапевтической тактики у больных с 

губчатым миокардом — профилактика и лечение 

сердечной недостаточности, нарушений сердечного 

ритма и тромбоэмболических осложнений (прием 

антикоагулянтов при нарушении функции левого 

желудочка). Асимптоматическим пациентам и па-

циентам, не имеющим аритмий и признаков дис-

функции левого желудочка, лечение не назначает-

ся. Некоторым больным показана трансплантация 

сердца. Больным со злокачественными нарушения-

ми ритма показана имплантация кардиовертера-де-

фибриллятора [1, 2, 7, 9].

Прогноз у больных с некомпактным миокардом 

левого желудочка зависит от объема пораженных 

сегментов, общей сократительной способности ми-

окарда, времени возникновения и скорости нарас-

тания симптомов сердечной недостаточности. По 

данным I. Jedlinsky и соавторов, смертность в тече-

ние 6 лет составила 50 %. Из 34 пациентов, наблю-

давшихся в исследовании E. Oechslin и соавторов, 

на протяжении 44 месяцев умерли 12 больных, у 6 из 

которых была диагностирована внезапная сердеч-

ная смерть, у 4 — терминальная сердечная недоста-

точность, четырем пациентам проведена пересадка 

сердца, еще четырем установлен кардиовертер-де-

фибриллятор. Особенно неблагоприятный прогноз 

у пациентов с фракцией выброса менее 35 %. К фак-

торам, указывающим на неблагоприятный прогноз 

заболевания, относят: большой конечно-диастоли-

ческий размер левого желудочка, постоянную фи-

брилляцию предсердий, блокаду ножек пучка Гиса 

на электрокардиограмме.

При проведении патологоанатомических ис-
следований установлено, что изолированный не-

компактный миокард характеризуется наличием 

гипертрофированных сегментов стенки левого же-

лудочка, которая состоит из некомпактного эндо-

кардиального слоя, в котором отмечается повышен-

ная трабекулярность, и тонкого эпикардиального 

компактного слоя. Глубокие межтрабекулярные 

выемки сообщаются с полостью левого желудоч-

ка, но не с коронарным кровотоком, в отличие от 

некомпактного миокарда, связанного с другими 

врожденными пороками сердца, когда межтрабеку-

лярные углубления сообщаются с полостью левого 

желудочка и сосудами коронарного кровообраще-

ния (неизолированный миокард) [1, 2, 8, 10].

Êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé íåêîìïàêòíîãî 
ìèîêàðäà ëåâîãî æåëóäî÷êà 
ó äåâî÷êè 6 ëåò

Ребенок Меланья Б. родилась от первой бере-

менности, протекавшей на фоне хронического пи-

елонефрита матери и хронической внутриутробной 

гипоксии плода, от первых срочных родов в сроке 

гестации 39 недель с массой тела 3700 г. В родах 

отмечена короткая пуповина. На 1-е сутки после 

рождения диагностирована родовая травма — ро-

тационный подвывих первого шейного позвонка 

С1, клинически проявлялся признаками синдромов 

двигательных нарушений и вегетовисцеральных 

расстройств. При проведении нейросонографии 
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выявлены УЗ-признаки перивентрикулярной ише-

мии I–II степени. В связи с наличием признаков 

постгипоксического синдрома дезадаптации сер-

дечно-сосудистой системы девочке была проведена 

эхокардиография, при этом были выявлены эхо-

признаки малой аномалии развития сердца — ано-

мальная хорда левого желудочка, гипертрабекуляр-

ность левого и правого желудочков, разрастание 

папиллярных мышц, кардит. 

Из роддома девочка была переведена в отделе-

ние патологии новорожденных. Дополнительно 

к перечисленным обследованиям предусмотрена 

эхокардиография на 12-е сутки жизни: камеры 

сердца не расширены, патологических шунтов не 

выявлено, хордальные особенности левого желу-

дочка, систолодиастолическая функция левого 

желудочка не изменена. На электрокардиограм-

ме — замедление атриовентрикулярной проводи-

мости, диффузные изменения миокарда желудоч-

ков. После проведенного лечения девочка была 

выписана домой в возрасте 1 месяца с рекоменда-

циями наблюдения у кардиолога, невропатолога, 

педиатра.

В дальнейшем состояние ребенка постепен-

но ухудшалось, нарастали явления сердечной не-

достаточности, в связи с чем девочка в возрасте 5 

месяцев была госпитализирована в кардиоревма-

тологическое отделение Луганской городской мно-

гопрофильной детской больницы № 1 с диагнозом: 

врожденный неревматический кардит тяжелой 

степени, декомпенсированный, нарушение крово-

обращения IIА степени, тимомегалия II степени, 

малая сердечная аномалия, синдром двигательных 

нарушений, перинатально обусловленный. При об-

следовании на электрокардиограмме — дилатация 

левого желудочка с систолической перегрузкой, 

диффузные изменения миокарда. На повторной 

электрокардиограмме через 4 дня — дилатация ле-

вого желудочка и левого предсердия с митральной 

вторичной недостаточностью IIБ степени, возмож-

но, на фоне перенесенного миокардита, снижение 

систолодиастолической функции левого желудоч-

ка. На эхокардиограмме через 9 дней — умеренное 

расширение левых камер сердца, снижение сокра-

тимости миокарда левого желудочка, умеренная ин-

дивидуальная повышенная трабекулярность левого 

желудочка. Консультация кардиохирурга: порока 

сердца нет. В отделении ребенку впервые был на-

значен дигоксин. Из отделения девочка была выпи-

сана по настоянию родителей в возрасте 5 месяцев 

13 дней.

В возрасте 8 месяцев состояние девочки ухуд-

шилось, она снова была госпитализирована в кар-

диоревматологическое отделение с диагнозом: 

врожденный неревматический кардит, тяжелое те-

чение. Стадия декомпенсации, нарушение крово-

обращения IIБ степени, относительная недостаточ-

ность митрального и трикуспидального клапанов, 

замедление статокинетической функции, рахит II 

степени, подострое течение, гипотрофия I степени, 

иммунодефицитное состояние. Через две недели 

девочка выписана домой с улучшением состояния. 

В дальнейшем ребенок неоднократно был кон-

сультирован кардиологом, обследован, получал ле-

чение. На электрокардиограмме в возрасте ребенка 

9 месяцев выявлены признаки неполной блокады 

правой ножки пучка Гиса.

В возрасте 1 года 3 месяцев девочка была обсле-

дована и консультирована в условиях научно-прак-

тического медицинского центра детской кардиоло-

гии и кардиохирургии г. Киева, где был выставлен 

диагноз: кардиомиопатия, некомпактный миокард 

левого желудочка, выраженная митральная недо-

статочность, высокая легочная гипертензия. Были 

даны рекомендации по дальнейшей тактике обсле-

дования и лечения больной. В дальнейшем девочка 

регулярно обследовалась и получала лечение в ука-

занном центре.

Магнитно-резонансная томография сердца без 

внутривенного контрастирования была проведена в 

возрасте 3 лет и 2 месяцев. На серии томограмм от-

мечается расширение полостей обоих желудочков 

(размер левого желудочка 5,6  3,6  3,6 см, право-

го — 4,4  2,25 см), значительно увеличено левое 

предсердие, наблюдается умеренная недостаточ-

ность атриовентрикулярных клапанов. Эндокард 

левого желудочка имеет открытую трабекулярную 

структуру с относительным истончением компакт-

ной субэпикардиальной части до 0,25 см. Диастоли-

ческое соотношение некомпактной и компактной 

части левого желудочка равно 1,25/0,25 см. Ана-

логичные структурные изменения миокарда опре-

деляются в правом желудочке. Фракция выброса 

левого желудочка — 27 %. Небольшое количество 

жидкости в полости перикарда. Генетически девоч-

ка не обследована.

В связи с ухудшением состояния девочка сно-

ва была направлена на лечение в возрасте 5 лет и 3 

месяцев. Диагноз: некомпактный миокард левого 

желудочка. Выраженная недостаточность трику-

спидального и митрального клапанов, дилатация 

левых отделов сердца, выраженная легочная ги-

пертензия. На эхокардиограмме — левые отделы 

сердца расширены, сократимость миокарда удов-

летворительная. Выраженная трабекулярность зад-

ней стенки левого желудочка, толщина компактной 

части 2,5 мм, некомпактной — 12 мм. Заключение: 

некомпактный миокард левого желудочка, недоста-

точность трикуспидального и митрального клапа-

нов, дилатация левых отделов сердца, выраженная 

легочная гипертензия. Повторная эхокардиография 

через 10 дней лечения выявила: расширены левые 

отделы сердца, сократимость миокарда хорошая 

(положительная динамика на фоне лечения). Диа-

столические расстройства левого желудочка III типа 

(рестриктивный). Выраженная трабекулярность ле-

вого желудочка (некомпактный миокард). Жидко-

сти в полости перикарда и плевральных полостях 

нет. В период лечения девочка получала добутамин, 

лазикс, аспаркам, дигоксин, берлиприл, панангин, 
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верошпирон. Учитывая положительную динамику 

клинического состояния больной, консилиум вра-

чей принял решение, что хирургическое лечение не 

показано, рекомендовано продолжать лечение ам-

булаторно. В настоящее время состояние девочки 

компенсированное.

Çàêëþ÷åíèå
Представленный клинический случай продемон-

стрировал трудности диагностики некомпактного 

миокарда левого желудочка, несмотря на то, что 

еще при обследовании в роддоме эхокардиография 

выявила гипертрабекулярность левого желудочкa. 

Специфических клинических признаков неком-

пактный миокард левого желудочка не имеет. Окон-

чательный диагноз был выставлен в возрасте 1 года 

и 3 месяцев в условиях научно-практического ме-

дицинского центра детской кардиологии и кардио-

хирургии г. Киева. Решающими в диагностике яви-

лись эхокардиография и компьютерная томография 

сердца. Клинический случай редко встречающегося 

заболевания сердца — некомпактного миокарда ле-

вого желудочка у ребенка 6 лет представляет инте-

рес для практикующих врачей в плане диагностики 

редкой патологии и использования современных 

возможностей эхокардиографического обследова-

ния, компьютерной томографии и генетического 

обследования для диагностики некомпактного ми-

окарда левого желудочка.
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Резюме. Авторами подано огляд літературних даних про 

рідкісну вроджену патологію в дітей — некомпактний мі-

окард лівого шлуночка, що належить до некласифікова-

них кардіоміопатій. Зазначена патологія за класифікацією 

Американської асоціації серця належить до генетичних 

кардіоміопатій. Некомпактний міокард лівого шлуночка 

в дітей розвивається внаслідок порушення ущільнення 

міокарда в плода внутрішньоутробно. Діагностика захво-

рювання утруднена у зв’язку з відсутністю специфічних 

клінічних ознак. Також авторами подано клінічний випа-

док некомпактного міокарда лівого шлуночка в дівчинки 

6 років.

Ключові слова: вроджені вади серця, генетична кардіо-

міопатія, некомпактний міокард, діти.

Yershova I.B., Osipova T.F., Nesterova T.V., Chernova Ye.V.1, 
Gavrysh L.I.1, Kalapala B., Matsyukh N.V., Karnilovich A.S.
State Institution «Lugansk State Medical University»
1Lugansk City Children’s Multifield Hospital ¹ 3, Lugansk, 
Ukraine

DIAGNOSIS OF NON-COMPACTED MYOCARDIUM 
OF THE LEFT VENTRICLE IN CHILDREN

Summary. The authors presented a review of published lit-

erature data on rare congenital abnormalities in children — a 

non-compacted myocardium of the left ventricle, which refers 

to unclassified cardiomyopathy. This pathology by the Ameri-

can Heart Association classification relates to genetic cardio-

myopathy. Non-compacted myocardium of the left ventricle 

in children develops due to violation of myocardial induration 

of the fetus in utero. Diagnosis of the disease is difficult due to 

the lack of specific clinical signs. The authors also presented a 

clinical case of non-compacted left ventricular myocardium in 

6-year-old girl.

Key words: congenital malformations of the heart, genetic 

cardiomyopathy, non-compacted myocardium, children.
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