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Впервые феномен некомпактного миокарда был 
описан в 1926г [1]. Впоследствии несколько работ, 
основанных на результатах патоморфологического 
исследования и/или вентрикулографии, подтвердили 
существование “губчатого” миокарда [2]. Целена-
правленное изучение некомпактного миокарда стало 
возможным после внедрения эхокардиографии 
(ЭхоКГ) в клиническую практику, и изолированный 
некомпактный миокард левого желудочка (НМЛЖ) 
был описан в 1984г [2]. Диагноз “синдром неком-
пактного миокарда левого желудочка” (СНМЛЖ) 
вошел в клиническую практику относительно 
недавно — первые диагностические критерии были 
предложены в 1990-х годах [3]. 

Сейчас феномен “некомпактности” миокарда 
хорошо описан морфологически. Миокард поражен-
ного левого желудочка (ЛЖ) состоит из двух слоев — 
из тонкого компактизированного эпикардиального 

слоя и утолщенного эндокардиального слоя с выра-
женными трабекулами и полостями, не связанными 
с коронарным кровотоком (рис. 1). Некомпактный 
миокард обнаруживается в основном в верхушке ЛЖ, 
латеральной стенке и, реже, в межжелудочковой 
перегородке, описаны и бивентрикулярные формы 
[4, 5].

СНМЛЖ проявляется явлениями сердечной недо-
статочности и нарушениями ритма сердца. По мне-
нию некоторых авторов, клиническая триада симпто-
мов сердечной недостаточности, желудочковых арит-
мий и системной эмболии — классическая 
клиническая картина СНМЛЖ [6]. По определению, 
синдром является устойчивым сочетанием симпто-
мов с едиными этиологией и патогенезом. Однако 
патогенез клинических проявлений при наличии 
некомпактного миокарда неизвестен. Учитывая эту 
неопределенность, многие авторы ставят вопрос 
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эндокардиальных выступов. Функциональное значе-
ние трабекулярности в эмбриональном сердце 
изучено недостаточно. Возможно, за счет них обеспе-
чивается возможность наращивания массы миокарда 
и осуществляется внутрисердечный кровоток до раз-
вития коронарных артерий [11]. Начиная с 8 недели 
внутриутробного развития, трабекулярной слой ком-
пактизируется, и к 4 месяцу (по некоторым данным 
[12] — к 18-ой неделе) гестации компактизированный 
миокард уже составляет большую часть сердца эмбри-
она. Компактизация трабекулярного слоя происхо-
дит по направлению от основания сердца к верхушке 
и снаружи вовнутрь — от эпикарда к эндокарду. Про-
цесс завершается формированием спиральной струк-
туры волокон миокарда, ответственной за “скручива-
ние” миокарда во время сокращения [2]. В пользу 
гипотезы нарушения эмбрионального развития гово-
рят несколько фактов. Во-первых, верхушка сердца 
всегда вовлечена в патологический процесс при 
СНМЛЖ, а именно на верхушке заканчивается про-
цесс компактизации. Во-вторых, слой некомпакт-
ного миокарда располагается всегда эндокардиально, 
что соответствует направлению компактизации “сна-
ружи вовнутрь”. В-третьих, многочисленные описа-
ния диагностики СНМЛЖ внутриутробно и у ново-
рожденных не позволяют предположить развитие 
НМЛЖ вследствие длительно текущей кардиомиопа-
тии [13-16]. 

Известно большое число генов, контролирующих 
эмбриогенез сердца, однако их точная роль в процес-
сах компактизации миокарда в эмбриональном пери-
оде изучена недостаточно. Также обсуждается роль 
генов, кодирующих саркомерные белки миокарда, 
в нормальном эмбриогенезе сердца [17]. Однако эта 
гипотеза всё ещё нуждается в экспериментальном 
и клиническом подтверждении. 

“Не-эмбриональная” гипотеза рассматривает 
некомпактный миокард как проявление функцио-
нальной дезадаптации, возможный этап в развитии 
кардиомиопатии. Эта гипотеза подкрепляется фак-
тами обнаружения НМЛЖ у взрослых пациентов, 
у которых в ходе предыдущих ЭхоКГ исследований 
структурных аномалий миокарда выявлено не было. 

о правомерности термина “синдром” применительно 
к НМЛЖ. Кроме того, описаны бессимптомные 
пациенты с НМЛЖ [5]. Однако сроки динамического 
наблюдения за такими пациентами ограничены, 
и нет данных, как долго они остаются бессимптом-
ными после постановки диагноза, есть ли изменения 
в качестве и продолжительности жизни. В настоящем 
обзоре мы суммируем сложившиеся фундаменталь-
ные и клинические представления о СНМЛЖ, 
а также обсуждаем спорные и нерешенные вопросы, 
касающиеся этого состояния.

Эпидемиология СНМЛЖ
Несмотря на прогресс, достигнутый в визуализа-

ции и диагностике СНМЛЖ, его распространённость 
не определена. По данным нескольких ЭхоКГ-иссле-
дований взрослой популяции, частота СНМЛЖ коле-
блется в пределах 0,014-1,3% [7]. Среди пациентов 
с сердечной недостаточностью частота СНМЛЖ 
выше и составляет около 3% [8]. Такие разные оценки 
частоты СНМЛЖ связаны, скорее всего, с различ-
ными подходами к диагностике и разными методами 
визуализации. Самая высокая частота СНМЛЖ была 
обнаружена среди пациентов детского возраста — 9% 
от всех случаев кардиомиопатии (КМП) у детей [9]. 
Таким образом, по данным нескольких ретроспек-
тивных ЭхоКГ исследований, СНМЛЖ является 
треть ей по частоте КМП детского возраста после 
дилатационной (ДКМП) (58,6%) и гипертрофиче-
ской (ГКМП) (25,5%). Природа высокой частоты 
СНМЛЖ у детей неясна. Предполагается, что у части 
пациентов детского возраста наблюдается “волно-
образный” фенотип с восстановлением систоличе-
ской функции на некоторый период времени, 
в результате чего развернутая клиническая картина 
наблюдается уже во взрослом возрасте. 

Гипотезы возникновения НМЛЖ
Существует две гипотезы возникновения фено-

мена НМЛЖ — эмбриональная и “неэмбриональ-
ная” (или гипотеза стадии КМП). 

Согласно эмбриональной гипотезе, НМЛЖ — 
следствие нарушения компактизации миокарда 
в период эмбрионального развития. Камеры обоих 
желудочков сердца развиваются в результате выпячи-
вания наружной кривизны миокарда бульбовентри-
кулярной складки [10]. Этот процесс происходит 
параллельно с формированием трабекул, ориентиро-
ванных снаружи (компактный эндокардиальный 
слой) кнутри, в направлении бесклеточного внекле-
точного матрикса (кардиального геля) и первичной 
полости желудочков [10]. Рост миокарда тесно корре-
лирует с увеличением трабекулярности и формирова-
нием “губчатого” миокарда. К концу первого триме-
стра внутриутробного развития в человеческом 
серд це наблюдаются желудочковые трабекулы в виде 

Рис. 1. Случай некомпактного миокарда ЛЖ: фрагмент МРТ пациента П.,  
23 года. Стрелками отмечен некомпактный слой миокарда. 
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Также, по данным Arbustini E, et al. [12], транзиторная 
повышенная трабекулярность миокарда обнаружива-
ется более чем у 25% беременных женщин, что позво-
ляет рассматривать ее как вариант физиологической 
адаптации к увеличенной нагрузке на ЛЖ. Авторы 
приводят свидетельства наличия некомпактного 
миокарда у молодых спортсменов и у пациентов 
с серповидно-клеточной анемией. Описаны случаи 
“регресса” ЭхоКГ-признаков НМЛЖ после ресин-
хронизирующей терапии [18], что также более веро-
ятно в случае вторичного характера процесса. 

НМЛЖ часто обнаруживается при врождённых 
заболеваниях различной генетической природы: 
митохондриальных болезнях, моногенной синдро-
мальной патологии (синдромы Альпорта, Нунан), 
хромосомных нарушениях (синдром делеции 1p36 
и др.), при врождённых пороках сердца [5]. Представ-
ляется маловероятным, чтобы у заболеваний с такой 
разнообразной генетической природой и различ-
ными молекулярными механизмами реализации 
была единая дискретная причина нарушения разви-
тия миокарда. Скорее можно предположить, что 

феномен некомпактности миокарда является вариан-
том универсального ответа на рассогласование моле-
кулярных сигналов в эмбриогенезе, расстройства 
метаболизма, функциональную перегрузку или несо-
стоятельность саркомерных или структурных белков 
миокарда. 

Существование перекрывающихся фенотипов 
(НМЛЖ+ГКМП, НМЛЖ+ДКМП и т. д.) и случаи 
наличия нескольких типов кардиомиопатий у носи-
телей одного и того же генетического дефекта в одной 
семье также свидетельствует в пользу “неэмбрио-
нальной” гипотезы, однако ставит вопрос, почему 
этот вариант дезадаптации развивается только у части 
пациентов. 

Клиническая и молекулярная генетика НМЛЖ
Несмотря на отсутствие единой точки зрения 

на этиологию и патогенез НМЛЖ, высокая доля 
наследственных случаев НМЛЖ отмечается во мно-
гих исследованиях. В исследовании Probst S, et al. [19] 
по результатам обследования 63 семей наследствен-
ный характер СНМЛЖ был установлен в 25% слу-

Таблица 1
Гены, мутации в которых обнаруживаются при СНМЛЖ, и ассоциированные с ними заболевания

№ Название гена Название белка Ассоциированные заболевания Ссылка

1 MYH7 Тяжелая цепь бета-миозина ГКМП, ДКМП, СНМЛЖ, дистальная миопатия с ранним 
началом

15, 22, 24, 25

2 MYBPC3 Миозин-связывающий белок С ГКМП, ДКМП, СНМЛЖ 15, 22, 24, 25

3 ACTC1 α-актин ДКМП, ГКМП, СНМЛЖ 15, 22, 24, 25

4 TNNT2 Тропонин Т ГКМП, ДКМП, РКМП, СНМЛЖ 15, 22, 24, 25

5 TPM1 α-1 цепь тропомиозина ГКМП, ДКМП, СНМЛЖ, 15, 22, 24, 25

6 LDB3 LIM-домен связывающий белок 3 ДКМП, СНМЛЖ, миофибриллярная миопатия 22, 24

7 TAZ Таффазин Синдром Барта 15, 25

8 TNNC1 Тропонин С ДКМП, ГКМП, СНМЛЖ 22

9 TNNI3 Тропонин I ГКМП, РКМП, ДКМП, СНМЛЖ 15, 22

10 MYL2 Регуляторная легкая цепь миозина-2 ГКМП, СНМЛЖ 22

11 MYL3 Легкая цепь миозина-3 ГКМП, СНМЛЖ 22

12 CSRP3 Цистеин- и глицин-обогащённый белок 3 ДКМП, ГКМП, СНМЛЖ 22

13 TCAP Телетонин ГКМП, СНМЛЖ, поясно-конечностная миодистрофия 2G 22

14 CASQ2 Кальсеквестрин-2 СНМЛЖ, калехоламинергическая желудочковая 
тахикардия

24

15 CALR3 Кальретикулин-3 ГКМП, СНМЛЖ 22

16 PLN Фосфоламбан ДКМП, ГКМП, СНМЛЖ 22

17 LMNA Ламин А/С Миодистрофия Эмери-Дрейфуса, ДКМП, липодистрофия, 
поясно-конечностная мышечная дистрофия 1В, ДКМП 
с гипогонадизмом, СНМЛЖ и др.

15, 24, 25

18 DTNA Дистробревин СНМЛЖ, наследственные пороки сердца 24

19 mtDNA Митохондриальные болезни 15,25

20 DMD Дистрофин Миодистрофия Дюшена-Беккера 12

21 GLA α-галактозидаза Болезнь Фабри 24

22 SCN5A α-субъединица Nav1.5 натриевого 
канала

LQT3, синдром Бругада, ДКМП, СНМЛЖ, СССУ и др. 15

Сокращения: ГКМП — гипертрофическая кардиомиопатия, ДКМП — дилатационная кардиомиопатия, РКМП — рестриктивная кардиомиопатия, СНМЛЖ — син-
дром некомпактного миокарда левого желудочка, СССУ — синдром слабости синусового узла.
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чаев. По данным Ichida F, et al. [20], у 44% обследо-
ванных пациентов наблюдался семейный характер 
заболевания, с аутосомно-доминантным наследова-
нием в 70% случаев и X-сцепленным рецессивным 
в 30%. Наиболее полное в этом отношении исследо-
вание было опубликовано Hoedemaekers Y, et al. [21] 
в 2010г. Было обследовано 56 пробандов, молеку-
лярно-генетическое исследование включало в себя 
секвенирование 17 генов. Семейный характер заболе-
вания прослеживался в 67% случаев, однако генети-
ческий дефект удалось обнаружить в 50% подтвер-
жденных инструментально случаях НМЛЖ. Увеличе-
ние доли семейных случаев НМЛЖ по сравнению 
с исследованием Ichida F, et al. связано, скорее всего, 
с более детальным обследованием родственников 
пробандов. 

Во всех приведенных исследованиях аутосомно-
доминантный тип наследования описан как наиболее 
частый при СНМЛЖ. Сочетание НМЛЖ и врожден-
ных пороков сердца, по данным Towbin JA [22], также 
в большей части случаев наследуется аутосомно-
доминантно с вариабельной экспрессивностью 
порока в семье. Второй по частоте тип наследования 
СНМЛЖ — Х-сцепленный рецессивный (например, 
в рамках синдрома Барта), реже встречаются случаи 
аутосомно-рецессивного и митохондриального 
наследования. Клиническая и генетическая гетеро-
генность НМЛЖ диктует необходимость детального 
клинического обследования родственников про-
банда, т. к. в этом случае возможно определение типа 
наследования и установление диагноза даже в отсут-
ствие выявленной мутации. К настоящему времени 
известно не менее 20 генов, в которых обнаружива-
ются мутации у больных с СНМЛЖ (табл. 1). 

Наиболее часто обнаруживаются мутации в генах, 
ответственных за развитие различных типов кардио-
миопатий — гены MYH7, MYBPC3, ACTC1, LMNA, 
TPM1 и др., что свидетельствует в пользу этиологиче-
ской общности КМП и некомпактности миокарда. 

СНМЛЖ был описан у нескольких пациентов 
с нервно-мышечными заболеваниями: дистрофино-
патиях (миодистрофия Дюшена, Беккера), ламино-
патиях, миотонической дистрофии 2 типа (мутации 
в гене ZFP9), болезни Шарко-Мари-Тут, тип 1А 
(мутации в гене PMP22) [4]. Также НМЛЖ обнаружи-
вается при некоторых хромосомных аберрациях. Так, 
НМЛЖ является частью фенотипа при синдроме 
микроделеции 1p36. Единичные описания НМЛЖ 
встречаются при синдромах Шерешевского-Тернера, 
Отахара, делеции 1q43, дистальной делеции 5q, моза-
ичной форме трисомии 22, микроделеционных син-
дромах Ди Джорджи и Корнелии де Ланге. Довольно 
часто, особенно у детей, НМЛЖ ассоциирован 
с митохондриальными заболеваниями. В настоящее 
время описано не менее 40 пациентов с сочетанием 
митохондриальной патологии и НМЛЖ [23]. 

Одним из первых синдромов, для которых было 
описано сочетание с НМЛЖ, был синдром Барта, 
обусловленный мутациями в гене TAZ. Ген TAZ, 
расположенный на Х-хромосоме, кодирует белок 
таффазин, вовлеченный в метаболизм фосфолипи-
дов. Клинические проявления синдрома Барта 
включают в себя низкий рост, легкие когнитивные 
расстройства, ДКМП, митохондриальную миопа-
тию и гематологические нарушения [24]. Синдром 
Барта наследуется Х-сцепленно рецессивно, пора-
жая практически исключительно мальчиков; воз-
раст манифестации колеблется от младенческого 
до среднего (от 1 до 49 лет [23]), однако, как пра-
вило, развернутая клиническая картина наблюда-
ется в подростковом возрасте. К настоящему вре-
мени ассоциация синдрома Барта с НМЛЖ опи-
сана в нескольких исследованиях [23].

По результатам исследований мутаций генов сар-
комерных белков показано, что на долю генов MYH7 
и MYBPC3 приходится около 20% мутаций, выявлен-
ных при СНМЛЖ [11]. Для сравнения, при ГКМП 
мутации в генах MYH7 и MYBPC3 составляют около 
40% от всех выявленных мутаций. Эти данные могут 
свидетельствовать об универсальной роли генов 
MYH7 и MYBPC3 в генезе различных КМП. Однако 
в случае обнаружения мутации в генах саркомерных 
белков возникает следующий вопрос: является ли 
выявленный генетический дефект причиной фено-
мена НМЛЖ или причиной развития КМП, привед-
шей к феномену НМЛЖ? Ответ на этот вопрос может 
быть получен в ходе исследований с большим коли-
чеством пациентов, с выполнением детального фено-
типирования и изучением корреляций между геноти-
пом и фенотипом. В настоящее время данных о таких 
корреляциях недостаточно. 

Согласно рекомендациям Европейского обще-
ства кардиологов от 2011г [25], ДНК-диагностика 
при СНМЛЖ может быть полезна для пациента 
с установленным кардиологическим диагнозом 
“СНМЛЖ”. Родственникам пробанда ДНК-диагно-
стика рекомендована в случае выявления мутации 
у пробанда.

В 2000г авторами Bowles N, Bowles K и Towbin J 
была предложена “гипотеза общего патогенеза” 
КМП. Согласно предложенной гипотезе, структурно-
функциональные сходства белков, повреждаемых 
из-за мутаций кодирующих их генов, являются при-
чиной общности фенотипа для группы заболеваний 
[26, 27]. В “общий патологический путь” включаются 
не только белки, непосредственно повреждающиеся 
в результате мутаций кодирующих их генов, 
но и белки, взаимодействие с которыми нарушается 
в результате повреждения сайтов связывания. Однако 
такой гипотетический “общий патологический путь” 
пока не выявлен и эта концепция нуждается в даль-
нейшей разработке. 
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Клинико-диагностические аспекты СНМЛЖ
С момента описания феномена некомпактного 

миокарда было разработано 3 группы диагностических 
критериев: Chin T, et al. [28], Jenni R, et al. [29], 
и Stollberger C, et al. [30]. В клинической практике наи-
более часто применяются ЭхоКГ-критерии Jenni R 
(2001): 

1. при наличии признаков НМЛЖ — отсутствие 
сопутствующей сердечной патологии;

2. выраженная гипертрофия стенки ЛЖ, состоя-
щей из двух слоев: тонкого компактизированного 
эпикардиального слоя и утолщенного эндокардиаль-
ного слоя с выраженными трабекулами и полостями;

3. в конце систолы максимальное отношение тол-
щины некомпактного слоя миокарда к компактному 
>2;

4. по результатам цветной допплерографии — 
наличие кровотока в глубоких межтрабекулярных 
пространствах. 

Необходимо отметить, что основное ограничение 
всех исследований, по результатам которых были 
предложены ЭхоКГ критерии, состоит в малых раз-
мерах обследованных выборок. В результате предло-
женные критерии могут оказаться неспецифичными. 
Действительно, согласно Ikeda F, et al. [6], при обсле-
довании здоровой популяции у 8,3% лиц выполня-
ется как минимум один ЭхоКГ диагностический 
критерий. Возможно, принятые в настоящее время 
ЭхоКГ-критерии излишне чувствительны и недоста-
точно специфичны. 

Магнитно-резонансная томография (МРТ) сердца 
может применяться для уточнения диагноза после 
проведения ЭхоКГ, также МРТ сердца позволяет 
диагностировать СНМЛЖ в случае затруднения визу-
ализации верхушки сердца. Было предложно два под-
хода к диагностике НМЛЖ методом МРТ: критерии 
Peterson S, et al. [31] и критерии Jacquier A, et al. [32]. 
Согласно критериям Jacquier A, et al., масса неком-
пактного миокарда оценивается как разница между 
общей массой и массой компактного миокарда, изме-
рения проводятся в конце диастолы. Диагностически 
значимой считается масса некомпактного миокарда, 

составляющая >20% от общей массы миокарда. 
Однако, в клинической практике чаще применяются 
диагностические критерии, оценивающие соотноше-
ние толщины некомпактного и компактного слоев 
(критерии Peterson S, et al.). Согласно критериям 
Peterson S, et al., диагностически значимым считается 
отношение некомпактного слоя миокарда к компакт-
ному, превышающее 2.3 (измерение толщины слоев 
проводится в диастолу). Несмотря на высокую диа-
гностическую ценность МРТ, у нее есть определен-
ные ограничения, в основном обусловленные невоз-
можностью выполнения исследования пациентам 
с имплантированными устройствами. 

Также диагностика НМЛЖ возможна с помощью 
метода компьютерной томографии [27]. 

Некоторые авторы отмечают, что увеличение 
частоты постановки диагноза “СНМЛЖ” обуслов-
лено не только повышением информированности 
врачей, но и совершенствованием методик визуали-
зации. При этом, возрастает частота обнаружения 
феномена некомпактного миокарда. Оправданность 
постановки диагноза “СНМЛЖ” у бессимптомных 
пациентов с “губчатым” миокардом в настоящее 
время дискутабельна. Из-за отсутствия длительного 
периода динамического наблюдения за такими паци-
ентами прогнозирование исхода и оценка риска вне-
запной сердечной смерти (ВСС) в настоящее время 
невозможны. 

Согласно классификации Американской ассоци-
ации сердца (AHA, 2006), СНМЛЖ является самосто-
ятельной формой генетически детерминированных 
КМП [23]. Однако классификация Европейского 
кардиологического общества (ECS, 2008) относит 
СНМЛЖ к “неклассифицированным” КМП с после-
дующим делением на “семейную” и “несемейную” 
формы. Первую попытку классифицировать соб-
ственно НМЛЖ предпринял Towbin JA, et al. [5] 
в своем исследовании 2015г. В его довольно обшир-
ной классификации учитывалось наличие сопутству-
ющей кардиальной патологии; классификация в виде 
блок-схемы представлена на рис. 2. 

Прогностическое значение феномена некомпакт-
ного миокарда, обнаруживаемого при различных 
КМП, остается спорным, и, возможно, различно 
в разных возрастных группах. Как было представлено 
выше в классификации подтипов НМЛЖ Towbin JA, 
et al., прогноз заболевания у взрослых определяется 
степенью выраженности КМП, а не фактом обнару-
жения некомпактного миокарда, хотя отмечено, что 
наличие некомпактного миокарда может увеличивать 
послеоперационные риски у пациентов с клапанной 
патологией. Такой подход к прогнозу тяжести КМП 
в сочетании с НМЛЖ подкрепляется результатами 
исследования Amzulescu M.-S, et al. [33], в котором 
оценивается вклад повышенной трабекулярности 
или некомпактного миокарда в исход заболевания 

НМЛЖ

Благоприятный 
(неосложненный) 

некомпактный миокард 
(35% пациентов)

Некомпактный 
миокард в сочетании 

с пороками сердца

Некомпактный миокард 
правого желудочка или 

бивентрикулярный 
некомпактный миокард

НМЛЖ
с рестриктивной

КМП

НМЛЖ 
с аритмиями

НМЛЖ
 с дилатацией

Гипертрофический 
НМЛЖ

Гипертрофический 
НМЛЖ 

с дилатацией 
(повышенный 

риск 
смертности)

Рис. 2. Схема классификации СНМЛЖ Towbin J, et al. (2015).
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у взрослых пациентов с неишемической ДКМП. 
По результатам исследования, включавшего анализ 
исходов ДКМП у 162 пациентов, было установлено, 
что наличие и объем НМЛЖ не коррелирует 
с тя жестью заболевания и не является предиктором 
сердечно-сосудистой смертности. Тяжесть клиниче-
ской картины заболевания была обусловлена степе-
нью ремоделирования желудочков и систолической 
дисфункцией, но не фактом наличия НМЛЖ. Также 
было показано, что некомпактность миокарда явля-
ется частой находкой у взрослых пациентов 
с ДКМП — 36% и 44%, по результатам применения 
различных диагностических критериев. Зачастую 
такие пациенты отвечают критериям диагностики 
СНМЛЖ. 

Hoedemaekers Y, et al. [21] была предложена схема 
клинического и генетического обследования про-
банда и родственников (рис. 3). Как видно из приве-
денной схемы, убедительно исключить СНМЛЖ 
у родственников пробанда возможно только при 
отсутствии выявленной ранее патогенной мутации. 

Во всех остальных случаях под наблюдением кардио-
лога оказывается не только пробанд, но и родствен-
ники I и II степени родства. На данный момент руко-
водство по динамическому наблюдению и терапии 
СНМЛЖ не разработано, что во многом обусловлено 
отсутствием клинических исследований с достаточ-
ным количеством пациентов. Проведенные исследо-
вания охватывают только отдельные аспекты тера-
пии, такие как назначение бета-блокаторов [34], 
антикоагулянтной терапии, имплантации импланти-
руемого кардиовертера-дефибриллятора (ИКД). 
Было показано, что в группе пациентов с НМЛЖ 
наблюдается высокая частота развития сердечной 
недостаточности (NYHA III-IV) и ВСС [26, 35]. 

Выявление СНМЛЖ на стадии внутриутробного 
развития и у новорожденных является, по-видимому, 
прогностически неблагоприятной находкой, и ассоци-
ировано с высоким риском развития хронической сер-
дечной недостаточности, тромбоэмболий и ВСС [16]. 

Широкомасштабных исследований исходов забо-
левания у пациентов с сочетанием кардиомиопатии 

МРТ

НормаПатология

Динамическое
наблюдение

Динамическое
наблюдение

Динамическое наблюдение 
и терапия

Нормальное Патологическое Результаты неубедительны

Отсутствие
динамического 

наблюдения

Мутация 
не обнаружена

Мутация
обнаруженa

VUCS
не обнаружен

VUCS
обнаружен

Кардиологическое обследование носителей патогенных мутаций
(сбор анамнеза, общий осмотр, ЭКГ, ЭхоКГ, ЭКГ с нагрузкой, ХМ)

Предиктивная ДНК-диагностика Семейное исследование

Пробанд с клиническим диагнозом «СНМЛЖ»

Медико-генетическое консультирование и ДНК-диагностика для пробанда (поиск мутаций 
в генах MYH7, MYBPC3, TNNT2, TNNI3, TPM1, ACTC1, PLN, CASQ2, LMNA, TAZ, LDB3)

Патогенная
мутация

Генетический вариант с неустановленным 
клиническим значением (VUCS)

Результаты ДНК-диагностики 
неубедительны

Медико-генетическое консультирование для родственников пробанда I и II степени родства

Рис. 3.	Схема клинического и генетического обследования пробанда и родственников.
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и НМЛЖ в настоящее время мало. По результатам 
исследования пациентов с ДКМП и НМЛЖ было 
показано, что наличие НМЛЖ не коррелирует с тя -
жестью заболевания у пациентов с ДКМП [25]. 
На этом основании было предложено не применять 
более агрессивную тактику терапии у пациентов 
с ДКМП и НМЛЖ. 

В целом, у взрослых больных рекомендуется экс-
траполировать руководство по терапии кардиомиопа-
тий на терапию пациентов с НМЛЖ [36], при нали-
чии сниженной фракции выброса ЛЖ рекомендуется 
применять стандарт лечения ДКМП. Однако некото-
рые аспекты терапии являются уникальными для 
СНМЛЖ. Вопросы о назначении антикоагулянтной 
терапии и об имплантации ИКД стоит рассмотреть 
особо. 

В рестроспективном исследовании Stollberger С, et 
al. риск тромбоэмболии у пациентов с НМЛЖ оцени-
вался по шкале CHADS

2
/CHA

2
DS

2
-Vasc [37]. Было 

показано, что у пациентов с НМЛЖ и тромбоэмбо-
лией или инсультом в анамнезе баллы по шкале 
CHADS

2
/CHA

2
DS

2
-Vasc были существенно выше. 

Таким образом, шкала CHADS
2
/CHA

2
DS

2
-Vasc может 

служить дополнительным инструментом при приня-
тии решения о назначении антикоагулянтной терапии 
у пациентов с НМЛЖ. При наличии тромба ЛЖ или 
документированной фибрилляции предсердий анти-
коагулянтную терапию следует назначать независимо 
от баллов по шкале CHADS

2
/CHA

2
DS

2
-Vasc [26]. 

Один из наиболее сложных аспектов терапии 
СНМЛЖ — решение об имплантации ИКД. 
Известно, что один из подтипов СНМЛЖ — нео-
сложненный НСЛЖ без нарушений ритма сердца 
и с благоприятным прогнозом. Поскольку ВСС 
может быть первым симптомом заболевания при 
кардиомиопатиях, оценку риска ВСС необходимо 
проводить даже у пациентов, бессимптомных 
на момент обнаружения НМЛЖ. Согласно рекомен-
дациям Европейского общества кардиологов 
по терапии желудочковых нарушений ритма сердца 
и профилактике ВСС [38], решение об имплантации 
ИКД у пациентов с НМЛЖ стоит принимать 
на основании тяжести диастолической дисфункции 
и наличия устойчивых желудочковых аритмий 
с использованием критериев для ДКМП. Для допол-
нительной оценки риска ВСС у пациентов с сохран-
ной фракцией выброса ЛЖ Bennet, et al. предлагают 
холтеровское мониторирование с целью исключе-
ния пароксизмальной формы желудочковой тахи-
кардии. Также в качестве дополнительных факторов 
риска могут рассматриваться случаи ВСС в семье и/
или наличие синкопе в анамнезе. 

Вклад выявляемых генетических нарушений в раз-
витие собственно некомпактного миокарда требует 
дополнительных исследований [23]. В ходе клиниче-
ского обследования пациента с СНМЛЖ необходимо 

исключать синдромальную патологию, нервно-
мышечные и митохондриальные заболевания. Учи-
тывая значимый процент наследственных случаев 
СНМЛЖ и широкий спектр ассоциированной 
наследственной патологии, клиническое обследова-
ние и медико-генетическое консультирование необ-
ходимо проводить не только пациенту, но и родствен-
никам I степени родства. 

Хирургическое лечение некомпактного миокарда
Хирургическая тактика при НМЛЖ определяется 

тяжестью сердечной недостаточности и наличием 
жизнеугрожающих нарушений ритма сердца. Имею-
щиеся публикации по вопросам хирургического лече-
ния, в основном, касаются трансплантации сердца 
при НМЛЖ, имплантации ИКД и лечению клапан-
ной патологии, и представлены описаниями отдель-
ных клинических случаев. Как и по остальным аспектам 
НМЛЖ, основная проблема — отсутствие широко-
масштабных исследований, посвященных дина-
мическому наблюдению за достаточным количеством 
пациентов с НМЛЖ. Oechslin E, et al. [7] наблюдали 
34 взрослых пациента с НМЛЖ на протяжении 44±40 
месяцев. За этот период времени пересадка сердца 
была выполнена 4 пациентам (12%). В ряде случаев 
в качестве промежуточной терапии перед трансплан-
тацией сердца пациентам с СНМЛЖ выполнялась 
имплантация искусственного ЛЖ. В нескольких 
сообщениях был указан высокий риск обструкции 
вводной канюли имплантированных устройств вслед-
ствие специфической губчатой структуры миокарда 
[39, 40].

Необходимо отметить публикацию Gan С, et al. 
[41], посвященную хирургическому удалению неком-
пактного слоя миокарда у пациента 16 лет. Пациенту 
с сердечной недостаточностью IV функционального 
класса (NYHA) была выполнена частичная резекция 
трабекулярного слоя миокарда на верхушке сердца, 
нижней и боковых стенках желудочка и замена 
митрального клапана на механический протез. 
В послеоперационном периоде отмечено улучшение 
состояния до II функционального класса (NYHA), 
этот результат сохранялся на протяжении двух лет 
динамического наблюдения. По нашим данным, све-
дений о других подобных операциях в литературе нет. 
Безусловно, данная операция, концептуально напо-
минающая операции ремоделирования при КМП, 
представляет большой интерес. Однако необходим 
детальный анализ проведенного вмешательства 
и оценка возможности его выполнения у других 
пациентов с НМЛЖ. 

Заключение
Известно, что в патологии нет ничего такого, что 

принципиально бы отсутствовало в норме. Неком-
пактность (“губчатость”?) миокарда является необхо-
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димой стадией эмбрионального развития сердца, 
хотя роль повышенной трабекулярности на этой ста-
дии развития окончательно не ясна. Этиология 
и патогенез пост-эмбриональной НМЛЖ также оста-
ются недостаточно изученными. 

Представляется вероятным предположение, что 
НМЛЖ — не самостоятельная КМП, а некий общий 

фенотип, характерный для различного генетического 
контекста. Детальное изучение генетических каска-
дов, контролирующих эмбриогенез сердца, а также 
развитие разных вариантов КМП, могло бы прояс-
нить патогенез НМЛЖ, его клиническое значение 
и оптимизировать подходы к лечению и динамиче-
скому наблюдению.
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