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Клинический случай

Некомпактна кардіоміопатія, згідно з класифіка-

цією МКХ-10 та рекомендаціями Асоціації кардіо-

логів України 2016 року, належить до розділу некла-

сифікованих кардіоміопатій (І42.8) [1] і є генетично 

гетерогенним захворюванням. Відомі автосомно-

домінантні та Х-зчеплені варіанти спадкування, 

що значаться як ізольовані форми некомпактного 

лівого шлуночка. Ізольований некомпактний лівий 

шлуночок (ІНЛШ) являє собою рідкісний варіант 

вроджених кардіоміопатій. Відомі такі форми: не-

компактний міокард лівого шлуночка, сімейний, 

ізольований, автосомно-домінантний першого 

типу (ген, картований на хромосомі 18q12.1-q12.2), 

захворювання обумовлено мутацією альфа-дистро-

бревіну, некомпактний міокард лівого шлуночка, 

сімейний, ізольований, автосомно-домінантний 

другого типу (ген, картований на хромосомі 11р15) 

та некомпактний міокард лівого шлуночка, сімей-

ний, ізольований, Х-зчеплений (ген, картований 

на хромосомі Хq28), захворювання обумовлено му-

тацією TAZ gene (тафазин), впливає на метаболізм 

кардіоліпіну [2].

Захворювання виникає під час ембріональ-

ного розвитку трабекулярних утворень міокарда. 

Пов’язане з порушенням упорядкування та ущіль-

нення хаотично розташованих трабекул [3]. Підви-

щена трабекулярність звичайно не зустрічається 

у постнатальному періоді [4]. Найчастіше ІНЛШ 

спостерігається в поєднанні з різними вадами сер-

ця [5]. Уперше кардіоміопатія як самостійна нозо-

логічна форма описана Thomas K. Chin та співавт. 

у 1990 році [6].

Частоту ІНЛШ остаточно не встановлено. За 

даними Ervin N. Oechslin (2000) [7], на підставі ви-

вчення ехокардіоскопій частота зустрічальності ста-

новить 14 випадків на 100 тис. населення. Сімейні 

форми захворювання у дитячій популяції спостері-

гаються у 40–50 % випадків та у 18 % серед дорос-

лих. Серед чоловіків захворювання зустрічається 

значно частіше [7].

Раніше некомпактний міокард позначали як 

персистуючі міокардіальні синусоїди, або як губ-

частий міокард. Переважно виявляється в лівому 

шлуночку та може зустрічатись у правому та в обох 

камерах серця.

Некомпактний міокард не має специфічної гіс-

тологічної картини. Більшість патоморфологів від-

значають підвищений фіброз трабекулярних струк-

тур (рис. 1, 2) [8].

Для перебігу захворювання характерний про-

лонгований безсимптомний період і фіналізація 

тяжкою серцевою недостатністю, що потребує 

трансплантації серця [9, 10]. Клінічні прояви за-

хворювання неспецифічні, у 60–82 % випадків за-

хворювання маніфестує з симптомокомплексу сер-

цевої недостатності (задишка, набряки, тахікардія). 

Клінічна картина подібна до дилатаційної кардіо-

міопатії. Смертність протягом 3–6 років становить 
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Некомпактна кардіоміопатія.
Клінічний випадок

Резюме. В роботі наведені етіологічні та патофізіологічні особливості некомпактної кардіо-
міопатії. Розглянуто варіанти клінічного перебігу та прогнозу захворювання. Описано можливі 
інтерпретації результатів сучасних інструментальних методик, що застосовуються у діагнос-
тиці кардіоміопатії. Наприкінці наведений клінічний випадок із практики авторів діагностики 
та застосування лікування у хворої молодого віку з некомпактною кардіоміопатією, вірогідно 
спадковою формою.
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до 80 %. Найчастіше спостерігається діастолічна та 

систолічна дисфункція лівого шлуночка, систем-

ні емболії, шлуночкові та передсердні тахіаритмії, 

схильність до раптової смерті. Зведені літературні 

дані клінічних і демографічних проявів ІНЛШ на-

ведені у табл. 1.

Електрокардіографічні зміни неспецифічні та 

поліморфні. Описані випадки відхилення електрич-

ної осі серця вліво, атріовентрикулярні блокади 

різного ступеня, блокади лівих ніжок системи Гіса 

(21–44 %), фібриляція передсердь (7–26 %) та інші 

шлуночкові та надшлуночкові порушення серцево-

Таблиця 1. Клінічні та демографічні прояви некомпактності лівого шлуночка (дані різних авторів)

Ознаки Chin et al. Ritter et al. Ichida et al. Oechslin et al. Stollberger et al.

Кількість хворих, n 8 17 27 34 62

Чоловіча стать, % 63 82 56 74 70

Середній вік встановлення діагнозу, роки 7 45 5 40 50

Вік (min-max), роки 0,9–22,5 18–71 0–15 16–71 18–75

Тривалість спостереження, роки  5  6  17  11  6

Аномалії обличчя, % 38 0 33 0 н/д

Сімейні випадки, % 50 12 44 18 н/д

Локалізація некомпактного сегмента (%)

Верхівка 100 100 100 94 98

Нижня стінка – 100 70 84 8

Бокова стінка – – 41 100 19

Зміни ЕКГ 88 88 88 94 92

Блокада ніжки Гіса 25 47 15 56 26

Феномен WPW 13 0 15 0 3

Шлуночкова тахікардія 38 47 0 41 18

Фібриляція передсердь – 29 – 26 5

Систолічна дисфункція лівого шлуночка 63 76 60 82 58

Застійна серцева недостатність 63 53 30 68 73

Системні емболії 38 24 0 21 –

Легенева емболія 0 6 7 9 –

Тромб лівого шлуночка 25 6 0 9 –

Трансплантація серця 0 12 4 12 –

Нейром’язові порушення – – – – 82

Летальний фінал захворювання 38 47 7 35 –

Раптова серцева смерть 13 18 0 18 –

Рисунок 1. Забарвлення гематоксилін-еозином. 
Мале збільшення. Трансмуральний зріз лівого 

шлуночка. Стрілками зображено ендотелій, 
що переходить на трабекули,
у міжтрабекулярних виїмках

Рисунок 2. Забарвлення гематоксилін-еозином. 
Мале збільшення. Трансмуральний зріз лівого 

шлуночка. Стрілками позначено міокард, 
покритий ендотелієм. Поперечний зріз трабекул 

у міжтрабекулярних виїмках з некрозом (зірочки)
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Поєднання міжтрабекулярних карманів із по-

рожниною лівого шлуночка допомогає диферен-

ціювати губчастий міокард із персистуючими си-

нусоїдами. Останні являють собою розширення 

коронарних судин за типом гемангіом, що здійсню-

ють кровообіг із коронарного русла в порожнину 

шлуночків, зустрічаються у 0,08–0,3 % хворих, яким 

проводилась коронарографія [16].

Гіпертрабекулярність правого шлуночка склад-

но діагностується при стандартній ЕхоКС, тому що 

збільшення трабекул є нормальним явищем для цієї 

порожнини серця. Доцільне використання ЕхоКС з 

контрастуванням і магнітно-резонансної томогра-

фії (МРТ) серця. Останній метод дозволяє більш 

чітко виконати морфометрію серця та пошарову 

структуру міокарда, не залежить від доступу та ехо-

вікна порівняно з ЕхоКС, відрізняється меншою 

суб’єктивністю. Рекомендовано для проведення 

усім хворим, у яких на підставі ЕхоКС виникла пі-

дозра щодо ІНЛШ.

МРТ-критерії некомпактності міокарда:

— співвідношення некомпактного міокарда та 

компактного наприкінці діастоли > 2,3 (рис. 4) [17];

— маса трабекулярної частини становить > 20 % 

від загальної маси міокарда лівого шлуночка (чутли-

вість — 93,7 %, специфічність — 93,7 %) [18];

— виявлення фіброзу трабекулярної частини 

міо карда при проведенні МРТ-дослідження з гадо-

лінієм [19].

Слід зазначити, що некомпактний міокард зу-

стрічається при таких спадкових вадах і синдромах, 

як дефект міжшлуночкової та міжпередсердної пере-

городки, стеноз легеневої артерії, синдром Roifman 

(орфанне автосомно-рецесивне захворювання, що 

характеризується затримкою росту, спондилоепіфі-

зарною дисплазією, когнітивною затримкою, дис-

морфізмом особи, а також клітинним імунодефіци-

том), синдром Barth (кардіоміопатія, нейтропенія, 

недостатнє розвинення скелетної мускулатури і 

м’язова слабкість, затримка росту, непереносимість 

фізичного навантаження, кардіоліпінові анома-

лії, ацидурія), м’язові дистрофії Emery — Dreifus, 

Becker, синдром Melnick — Needles та міотубулярна 

кардіоміопатія.

Рисунок 3. Співвідношення 
компактної (С) та 

некомпактної (NC) частини 
(позначено стрілками)

Рисунок 4. МРТ серця з позначенням компактного (чорним), 
некомпактного шару (білим) та товщини міокарда (сірим)

го ритму [11]. Опубліковані дані, що констатують 

високу частоту зустрічальності змін кінцевої части-

ни шлуночкового комплексу: косонисхідна та гори-

зонтальна депресія сегмента ST та інверсія зубця Т 

[12]. У частині випадків за сукупністю клінічних і 

лабораторних даних діагностувався інфаркт міокар-

да на ангіографічних інтактних коронарних артері-

ях. За даними автопсій, ішемічні зміни знаходили 

у трабекулах і потовщеному міокарді (найчастіше в 

субендокардіальних відділах). Однією з найпошире-

ніших гіпотез розвитку інфаркту є дисфункція судин 

мікроциркуляторного русла. Ішемізація міокарда 

також розглядається як одна з причин розвитку та 

прогресування ремоделювання лівого шлуночка та 

серцевої недостатності [13].

Ехокардіографія (ЕхоКГ) — найбільш важли-

вий метод діагностики ІНЛШ. При ехокардіоскопії 

(ЕхоКС) за короткою віссю виявляється два шари 

міокарда: більш компактний — субепікардіальний 

і некомпактний через наявність трабекулярнос-

ті — субендокардіальний. Важливою діагностичною 

ознакою є співвідношення некомпактного міокар-

да до компактного наприкінці систоли. Для ІНЛШ 

співвідношення становить 2, при гіпертрофії міо-

карда лівого шлуночка гіпертензивної етіології — 

1,1, для дилатаційної кардіоміопатії — 0,8 (рис. 3). 

Зазвичай гіпертрабекулярні сегменти гіпокінетичні.

ЕхоКГ-ознаки, що розроблені R. Jenni та співавт. 

[14], тут наведені за Г.И. Стрижаковим та співавт., 

2004 [15]:

1. Відсутність іншої кардіальної патології.

2. Гіпертрофія лівого шлуночка з підвищеною 

трабекуляризацією більше ніж одного сегмента 

стінки лівого шлуночка.

3. Гіпертрабекуляризація спостерігається пере-

важно в апікальній частині та середніх відділах ліво-

го шлуночка.

4. Типова «двошарість» міокарда лівого шлуноч-

ка, товщина губчастого шару в два рази більша від 

неураженого міокарда.

5. Широкі міжтрабекулярні кармани, що поєд-

нуються з порожниною лівого шлуночка.

Діагноз правомірний за наявності всіх перерахо-

ваних критеріїв.
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Лікування
Специфічної терапії не існує. Головні вектори 

спрямовані на лікування серцевої недостатності, 

профілактику емболічних ускладнень та лікування 

порушень серцевого ритму. 

З метою тромбопрофілактики призначається вар-

фарин у лікувальних дозах з контролем міжнародно-

го нормалізованого відношення (2–3), незважаючи 

на наявність/відсутність фібриляції передсердь.

Для усунення та профілактики небезпечних по-

рушень серцевого ритму застосовують аміодарон, 

при недостатній ефективності та прогресуванні 

аритмій хворі є кандидатами на імплантацію кардіо-

вертера-дефібрилятора, на певний час є ефектив-

ним проведення епікардіальних абляцій субстратів 

аритмій.

У лікуванні серцевої недостатності застосову-

ються стандартні підходи медикаментозної терапії 

(діуретики, сартани, інгібітори ангіотензинпере-

творювального ферменту, адреноблокатори, вазо-

дилататори, блокатори альдостерону, дигоксин з 

обережністю (ризик провокації шлуночкових арит-

мій)). При розвиненні внутрішньошлуночкової 

блокади з розширенням комплексу QRS 130 мс та 

більше існує досвід імплантації ресинхронізуючих 

кардіостимуляторів з тимчасовим покращенням 

клінічного стану хворого.

Несприятливий прогноз та мала ефективність 

терапії обґрунтовують спрямування хворих із сер-

цевою недостатністю III функціонального класу (за 

NYHA) і зниженою систолічною функцією (фрак-

ція викиду < 40 %) на трансплантацію серця. Шес-

тирічна виживаність серед хворих з донорськими 

серцями становила понад 80 %, що робить цей ме-

тод найефективнішим.

Пропонуємо клінічний випадок із практики ав-

торів.

Клінічний випадок
Хвора С., 26 років, доставлена бригадою швидкої 

допомоги 04.05.2015 р. Скарги на загальну слабість, 

періодичні напади серцебиття, що тривають до 

2 хвилин, запаморочення та втрату свідомості. Про-

тягом останньої доби втрата свідомості була неодно-

разовою, тривалістю до кількох хвилин. Клінічних 

проявів серцевої недостатності не відзначено.

Погіршення стану з 28.04.2015 р., коли під час 

нападу серцебиття раптово втратила свідомість. По-

дібні стани повторювались неодноразово: 01, 02 та 

03.05.2015 р.

З анамнезу захворювання відомо, що уперше в 

житті серцебиття та синкопи відзначає з березня 

2011 р., проходила обстеження в м. Вінниці з при-

воду ідіопатичної кардіоміопатії (некомпактний мі-

окард). Пролапс мітрального клапана I ст. Синдром 

інтермітуючого подовженого QT, можливо вродже-

ного генезу. Пароксизмальна поліморфна шлуноч-

ковая тахікардія з синкопальними станами. Після 

виписки рекомендовано приймати ритмокор 1 табл. 

2 рази, соталол 80 мг по 1/4 табл. 2 рази на день, мо-

валіс 7,5 мг 2 рази на день — 3 тижні. Протягом 3 мі-

сяців регулярно, а потім епізодично приймала со-

талол, емпірично збільшила дозу до 40 мг 2 рази на 

день. За консультацією до аритмолога не звернулась.

З анамнезу життя відомо, що мати після наро-

дження дитини страждала від нападів серцебиття з 

Рисунок 5. ЕКГ хворої на другий день госпіталізації



176 № 1(80) • 2017Медицина неотложных состояний,  p-ISSN 2224-0586, e-ISSN 2307-1230

Клинический случай / Clinical Case

Рисунок 6. Фрагмент запису ЕКГ за Холтером. На фоні подовженого інтервалу QT часта поліморфна 
шлуночкова екстрасистолія, рецидивуюча «пірует» шлуночкова тахікардія з трансформацією 

у шлуночкові фібриляції

Рисунок 7. Фрагмент запису ЕКГ за Холтером

синкопами, померла у віці 51 року від кардіоміопатії 

(медичної документації не збереглось). Наша хвора 

самостійно на 21-му році життя народила здорову 

дитину (ЕхоКС та консультація дитячого кардіолога 

проведені). Скарги кардіального характеру відзна-

чає рік потому.

При об’єктивному огляді: зріст — 162 см, маса 

тіла — 44 кг. Клінічно: значних відхилень не знайдено.

При лабораторному клінічному, імунологічному та 
біохімічному обстеженні 06.05.2015 р. жодних від-

хилень не знайдено. Електролітний склад і функ-

ція щитоподібної залози не змінені. Лабораторних 

ознак запалення не знайдено.

ЕКГ (05–08.05.2015 р.): ритм синусовий з часто-

тою 52 за хвилину. Нормальне розташування елек-

тричної осі серця. Порушення процесів реполяриза-

ції лівого шлуночка дифузні, не специфічні (інверсія 

Т у грудних відведеннях), QT — 470 мс (рис. 5). 

Зазначимо, що протягом періоду стаціонарного 

обстеження (3 доби) у хворої неодноразово фіксува-

ли пароксизми шлуночкової тахікардії (завжди по-

ліморфної), інвертований Т протягом доби був ди-

намічним за амплітудою. Вражали зміни показника 

QT, що протягом однієї доби варіював від 380 до 

560 мс. Після призначення адреноблокатора мето-

прололу та введення препаратів магнію зафіксовано 

зникнення шлуночкових порушень ритму, зменши-

лась дисперсія QT.

Під час холтерівського моніторування 
(05.05.2015 р.) знайдено: інтермітуючий синдром 

подовженого QT. Часта шлуночкова політопна екс-

трасистолія, у тому числі рання типу «R на T», гру-

пові у вигляді куплетів, триплетів та пароксизми 

шлуночкової тахікардії. Визначено два епізоди роз-

витку фібриляції шлуночків понад 30 с, перед якими 

було значне подовження QT (рис. 6–8).

Хворій проведено ЕхоКС (06 та 07.05.2015 р.): по-

рожнини серця не розширені. Систолічна функція 

збережена (фракція викиду — 65 %). Пролапс мі-

трального та трикуспідального клапанів I ст. Збіль-
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шена трабекулярність апікальної частини лівого 

шлуночка (рис. 9, 10).

Зважаючи на наявність суттєвого подовження ін-

тервалу QT та індукцію шлуночкових тахікардій, саме 

після максимального подовження прийнято рішення 

про доцільність застосування бета-адреноблокаторів 

і препаратів магнію для започаткування терапії. У 

відділенні призначено метопролол, початкова доза 

12,5 мг 2 рази на день, з урахуванням відсутності по-

бічних дій поступово доза збільшена до 50 мг 2 рази 

на день. Спочатку внутрішньовенно у перші дві доби 

вводилась магнезія 4 г/добу. На другу добу лікуван-

ня хвора відзначила зникнення відчуття серцебиття, 

також не відмічені синкопи. На контрольній ЕКГ не 

зафіксовано шлуночкових порушень ритму, відміче-

но зменшення інтервалу QT до 380–400 мс.

Хворій повторно проведено холтерівське мо-

ніторування, за даними якого на фоні синусового 

ритму (середня добова частота 58 за хвилину) зафік-

совано 112 поодиноких шлуночкових екстрасистол. 

Максимальний QT 400 мс.

Незважаючи на отриманий клінічний ефект від 

призначеного лікування, хворій запропонована 

консультація лікаря-аритмолога. На нашу спільну 

з аритмологами думку, хворій абсолютно показана 

Рисунок 8. Фрагмент запису ЕКГ за Холтером

імплантація кардіовертера-дефібрилятора. За від-

носними показаннями рекомендована імплантація 

однокамерного стимулятора у режимі ААІ. Реко-

мендовано проведення інвазивного електрофізіоло-

гічного дослідження серця для вирішення питання 

щодо абляції субстрату порушення ритму.

На жаль, у зв’язку із сімейними обставинами 

хвора повинна була повернутися до Вінниці, по-

дальші контакти лише телефонні. Для регулярного 

прийому ми рекомендували метопролол у добовій 

дозі 100 мг та магнерот — 2 табл. 3 рази на день. Без-

умовно, до рекомендацій увійшла необхідність імп-

лантації кардіовертера-дефібрилятора.

Із телефонних контактів відомо, що рекомендо-

вану терапію пацієнтка приймає регулярно, однак 

восени минулого року відзначала порушення ритму 

у вигляді короткочасних пароксизмів серцебиття, у 

зв’язку з чим приймає додатково 50 мг метопроло-

лу. Поставлена на чергу у локальному департаменті 

охорони здоров’я на отримання девайсу.

Сподіваємось, що нашій хворій ніщо не завадить, 

тепер уже, як нам відомо, самостійно виховати дитину.

Конфлікт інтересів. Автори заявляють про відсут-

ність конфлікту інтересів при підготовці даної статті.

Рисунок 9. Парастернальна проекція
за короткою віссю.

Гіпертрабекулярність верхівки серця

Рисунок 10. Парастернальна проекція
за короткою віссю з відхиленням. 

Гіпертрабекулярність верхівки серця
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Некомпактная кардиомиопатия.
Клинический случай

Резюме. В работе приведены этиологические и патофи-

зиологические особенности некомпактной кардиомиопа-

тии. Рассмотрены варианты клинического течения и про-

гноза заболевания. Описаны возможные интерпретации 

результатов современных инструментальных методик, 

применяющихся в диагностике кардиомиопатии. Приве-

ден клинический случай из практики авторов диагности-

ки и применения лечения у больной молодого возраста 

с некомпактной кардиомиопатией, достоверно наслед-

ственной формой.

Ключевые слова: некомпактная кардиомиопатия; МРТ; 

ЭхоКС; наследственные болезни

V.Y. Tseluiko1, I.V. Kuznetsov1, I.V. Steblianko2

1 Kharkiv Medical Academy of Postgraduate Education, Kharkiv, Ukraine
2 Regional Clinical Hospital — Center for Emergency Medical Care and Disaster Medicine, Kharkiv, Ukraine

Non-compaction cardiomyopathy.
A clinical case

Abstract. The article presented the etiological and pathophys-

iological features of non-compaction cardiomyopathy. Types 

of clinical course and prognosis were considered. We have de-

scribed the interpretation of the results of modern instrumental 

techniques used in the diagnosis of cardiomyopathy. In the end 

of article, there is a clinical case from the practice of the authors 

on the diagnosis and treatment of young female patient with 

non-compaction cardiomyopathy, probably hereditary form.

Keywords: non-compaction cardiomyopathy; magnetic reso-

nance imaging; echocardioscopy; hereditary diseases
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