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Некомпактный миокард с дилатационным фенотипом: 
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Цель. Изучить место некомпактного миокарда (НКМ) в структуре дилатационной кардиомиопатии (ДКМП), его клинические особенности 
и влияние на прогноз по сравнению с другими формами синдрома ДКМП.  
Материалы и методы. В регистр НКМ включены 125 больных, средний возраст 46,4±15,1 лет, 74 мужчины и 51 женщина, медиана срока 
наблюдения 14 [4,0; 41,0] мес. В регистр ДКМП включено 365 пациентов, средний возраст 46,4±15,1 лет, 253 мужчины и 112 женщин, 
медиана срока наблюдения 14 [5; 43,75] мес. Обследование включало электрокардиографию (ЭКГ), Холтеровское мониторирование ЭКГ, 
эхокардиографию, оценку уровня антикардиальных антител в крови, а также мультиспиральную компьютерную и магнитно-резонансную 
томографию сердца, ДНК-диагностику (в генах МYH7, MYBPC3, TPM1, TNNI3, TNNT2, ACTC1, TAZ, ZASP (LDB3), MYL2, MYL3, DES, LMNA, 
EMD, TTR), коронароангиографию, эндомиокардиальную биопсию правого желудочка. 
Результаты. Доля пациентов с фенотипом ДКМП в регистре НКМ составила 40% (n=49), еще 11% (n=15) имели НКМ, диагностированный 
одновременно с острым/подострым миокардитом. Летальность в этих подгруппах составила 12,2% и 33,3% соответственно, и была значи-
тельно выше, чем при бессимптомном, ишемическом и аритмическом вариантах НКМ. В регистре ДКМП доля больных с НКМ составила 
21% (n=78), еще у 18% (n=64) была выявлена повышенная трабекулярность левого желудочка (ЛЖ). Больные ДКМП с НКМ и без НКМ не 
различались по исходным эхокардиографическим параметрам, классу сердечной недостаточности и кардиотропной терапии. Патогенные 
мутации выявлены у 14% больных ДКМП с НКМ и всего у 3% остальных пациентов с ДКМП (p<0,001). Только у пациентов без НКМ 
наличие мутаций существенно влияло на летальность. У пациентов с НКМ по сравнению с остальными больными отмечалось значимо 
меньшее увеличение фракции выброса ЛЖ в ранние и поздние сроки (с 31,0±10,2 до 34,8±11,0 и 37,1±10,9% [р<0,05] и с 31,8±9,7 до 
38,8±11,3 и 42,3±12,4% [р<0,01] соответственно), бо́льшая частота желудочковых экстрасистол (1568 [105;7000] против 543,5 [77,75; 
3194], p<0,05), оправданных шоков дефибриллятора и внезапных смертей (17,9 против 5,9%, p<0,001), внутрисердечного тромбоза 
(21,8 против 13,5%, p=0,069), несмотря на более высокую частоту применения антикоагулянтов (73,1 против 57,4%, p<0,05). Существенной 
разницы в смертности (19,2% против 18,5%) и частоте трансплантации (7,7% против 3,8%) между пациентами с НКМ и без НКМ не было. 
Случаев регрессии НКМ не отмечено. 
Заключение. НКМ является самостоятельной формой синдрома ДКМП, которая характеризуется более высокой частотой патогенных 
мутаций, аритмических событий, худшей реакцией на кардиотропную терапию, более высокой частотой внутрисердечного тромбоза. Отсут-
ствие различий в смертности можно объяснить более высокой частотой профилактических вмешательств у данной категории пациентов с 
ДКМП (назначение антикоагулянтов, имплантация дефибриллятора, трансплантация сердца). 
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Aim. To study the place of NCM in the structure of DCM, its clinical features and influence on prognosis in comparison with other forms of DCM 
syndrome.  
Methods. The NCM registry includes 125 patients, mean age 46.4±15.1 years, 74 men and 51 women, median follow-up 14 [4.0; 41.0] months. 
The DCM registry included 365 patients, mean age 46.4±15.1 years, 253 men and 112 women, median follow-up 14 [5; 43.75] months. The exam-
ination included electrocardiography (ECG), ECG Holter monitoring, echocardiography, blood anti-heart antibody level evaluation, and additionally 
cardiac computed tomography, magnetic resonance imaging, DNA diagnostics (in the MYH7, MYBPC3, TPM1, TNNI3, TNNT2, ACTC1, TAZ, ZASP 
(LDB3), MYL2, MYL3, DES, LMNA, EMD, TTR gene panel), coronary angiography, right ventricular endomyocardial biopsy. 
Results. The proportion of patients with DCM phenotype in the NCM registry was 40% (n=49), another 11% (n=15) had NCM diagnosed simulta-
neously with acute/subacute myocarditis. Lethality in these subgroups was 12.2% and 33.3%, respectively, and was significantly higher than in 
asymptomatic, ischemic and arrhythmic variants of NCM. In the DCM registry, the proportion of patients with NСM was 21% (n=78), and increased 
left ventricular (LV) trabecularity was detected in another 18% (n=64). DCM patients with and without NСM did not differ by baseline echocardiographic 
parameters, heart failure class, and cardiotropic therapy. Pathogenic mutations were detected in 14% of DCM patients with NCM and only 3% of 
other patients with DCM (p<0.001). Only in patients without NCM the presence of mutations had a significant effect on lethality. The patients with 
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Noncompact myocardium with dilated phenotype 
Некомпактный миокард с дилатационным фенотипом 

Введение  
Некомпактный миокард (НКМ) остается одним из 

наименее изученных вариантов кардиомиопатий 
(КМП). В европейской классификации КМП он отнесен 
к неклассифицируемым КМП [1], отсутствуют реко-
мендации по его диагностике и лечению, специально 
спланированные исследования НКМ, симпозиумы на 
конгрессах в Европе.  

Остается нерешенным вопрос о природе НКМ. Не 
вызывает сомнений генетическая обусловленность фе-
номена НКМ [2], однако слишком большое количество 
и разнородность генов, мутации в которых уже опи-
саны у пациентов, высокая частота сочетаний НКМ с 
другими КМП (гипертрофической, рестриктивной) 
размывают границы и заставляют сомневаться в нозо-
логической обособленности НКМ. Высказывается мне-
ние о возможной вторичности НКМ – вследствие 
значительной дилатации камер сердца, его перегрузок 
(спорт, беременность), некоторых заболеваний (сер-
повидноклеточная анемия) [3]. В целом вопрос фор-
мулируется следующим образом: НКМ – признак, фе-
номен или болезнь [4]? 

В то же время число генов, потенциально ответ-
ственных за развитие дилатационной кардиомиопатии 
(ДКМП), еще больше, однако это не заставляет со-
мневаться в существовании первичной (истинной) 
ДКМП, в отличие от иных вариантов синдрома ДКМП 
[5]. Вероятно, в случае НКМ также можно использо-
вать термин «синдром», хотя само наличие НКМ, на 
наш взгляд, склоняет диагноз в пользу генетически де-
терминированной КМП. Наибольшие вопросы вызы-
вает именно НКМ с дилатационным фенотипом. Если 
при других формах КМП говорят о сочетании с НКМ, 
то при наличии картины ДКМП чаще расценивают ее  

 
как наиболее типичный фенотип НКМ (так называемая 
некомпактная КМП).  

Задачей настоящего исследования не было окон-
чательно ответить на вопрос о природе НКМ, но для 
практической кардиологии важны менее общие во-
просы: 1) есть ли отличия у пациентов с НКМ и дила-
тационным фенотипом от прочих больных с синдро-
мом ДКМП; 2) требуют ли эти отличия особых 
подходов к лечению больных с НКМ и фенотипом 
ДКМП; 3) означает ли наличие НКМ худший прогноз 
в сопоставлении с другими вариантами синдрома 
ДКМП.  

Цель нашего исследования – изучение места НКМ 
в структуре ДКМП, его клинических особенностей и 
влияния на прогноз по сравнению с другими формами 
синдрома ДКМП.  

 
Материал и методы 

В регистр НКМ включены 125 больных (средний 
возраст 46,4±15,1 лет; 74 мужчины и 51 женщина; 
медиана срока наблюдения 14 [4,0; 41,0] мес).  

Критерии включения: возраст ≥16 лет; наличие ви-
зуальных критериев НКМ: двуслойный миокард ле-
вого желудочка (ЛЖ) с соотношением некомпактного 
к компактному от 2:1 при эхокардиографии (ЭхоКГ) 
или от 2,3 к 1 при мультиспиральной компьютерной 
томографии/магнитно-резонансной томографии; 
синхронное движение некомпактного и компактного 
слоев; выявление более 3 трабекул в ЛЖ и наличие 
межтрабекулярного кровотока в конце диастолы. 

В регистр ДКМП включены 365 больных (средний 
возраст 46,4±15,1 лет; 253 мужчины и 112 женщин; 
медиана срока наблюдения 14 [5; 43,75] мес).  

NCM compared with the others DCM patients showed significantly lower increase in EF in early and late period (from 31.0±10.2 to 34.8±11.0 and 
37.1±10.9% [р<0.05] vs from 31.8±9.7 to 38.8±11.3 and 42.3±12.4% [р<0.01] respectively), a greater incidence of premature ventricular 
beats (1568 [105;7000] vs 543.5 [77.75; 3194], p<0.05), appropriate defibrillator shocks and sudden deaths (17.9 vs 5.9%, p<0.001), intracardiac 
thrombosis (21.8 vs 13.5%, p=0.069) despite a greater frequency of anticoagulants (73.1 vs 57.4%, p<0<05). There were no significant differences 
in death (19.2 vs 18.5%) and transplantation (7.7 vs 3.8%) between patients with and without NCM. There were no cases of NCM regression. 
Conclusion. NCM is an independent form of DCM syndrome, which is characterized by higher frequency of pathogenic mutations, arrhythmic events, 
worse response to cardiotropic therapy, higher frequency of intracardiac thrombosis. The absence of mortality differences can be explained by the 
higher frequency of preventive interventions in this category of patients with DCM (prescription of anticoagulants, defibrillator implantation, heart 
transplantation). 
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Критерии включения: возраст ≥16 лет, дилатация 
ЛЖ (конечный диастолический размер >5,5 см) и его 
систолическая дисфункция (фракция выброса [ФВ] 
<50%).  

Критерии невключения: инфаркт миокарда, острый 
коронарный синдром вследствие коронарного атеро-
склероза, инфекционный эндокардит давностью ме-
нее 6 мес, приобретенные пороки сердца, тиреоток-
сическое, гипертоническое сердце (гипертрофия 
миокарда ЛЖ >14 мм), верифицированный амилои-
доз, болезни накопления, саркоидоз, диффузные бо-
лезни соединительной ткани, системные васкулиты, 
операции на сердце давностью менее 2 мес, отказ па-
циента от участия.  

Исследование одобрено межвузовским этическим 
комитетом. Все пациенты подписали добровольное 
информированное согласие на дополнительные об-
следования. 

Методы исследования включали электрокардио-
графию, Холтеровское мониторирование электрокар-
диограммы, эхокардиографию (ЭхоКГ), оценку 
уровня антикардиальных антител в крови непрямым 
методом иммунофлюоресценции, а также мультиспи-
ральную компьютерную томографию, магнитно-резо-
нансную томографию сердца, ДНК-диагностику [в ге-
нах МYH7, MYBPC3, TPM1, TNNI3, TNNT2, ACTC1, TAZ, 
ZASP (LDB3), MYL2, MYL3, DES, LMNA, EMD, TTR], ко-
ронароангиографию, эндомиокардиальную биопсию 
правого желудочка. Цель расширенного обследования 
– выявление критериев исключения, уточнение нозо-
логической природы синдрома ДКМП (верификация 
диагноза миокардита). Клинические варианты 
(маски) НКМ определялись в соответствии с описан-
ными ранее критериями [6].  

Поиск мутаций был выполнен с использованием 
таргетной панели генов, с двумя пулами праймеров, 
дизайн которых был выполнен с помощью автомати-
ческого он-лайн ресурса Ion AmpliSeq Designer® 
(Thermo Fisher Scientific, США). Приготовление биб-
лиотек было выполнено с использованием Ion Am-
pliSeq™ Library Kit 2.0 в соответствии с протоколом 
производителя (Thermo Fisher Scientific). Секвениро-
вание было выполнено на чипах Ion 314™ и Ion 316™ 
с использованием высокопроизводительного полу-
проводникового секвенатора Ion PGM™ System. Дан-
ные, полученные с Ion PGM™ System, были обрабо-
таны при помощи плагинов CoverageAnalysis и 
VariantCaller, входящих в лицензированное программ-
ное обеспечение Torrent Suite Software 5.6.0 и Ion Re-
porter Software (Thermo Fisher Scientific). Визуализация 
NGS прочтений проводилась с использованием Inte-
grative Genomic Viewer, выравнивание осуществлялось 
на референсный геном по версии hg19. Частоты вы-
явленных генетических вариантов, а также биоинфор-

матический анализ in silico выполнялся с использова-
нием внутреннего пайплайна, с использованием кри-
териев ACMG (2015) [7], а также баз данных Genome 
Aggregation Database, ClinVar, HGMD, он-лайн ресур-
сов VarSome, PolyPhen 2.0, HSF, CardioDB. 

Первичные конечные точки включали летальность, 
частоту внезапной сердечной смерти (ВСС), трансплан-
тации сердца и показатель «смерть+трансплантация», 
вторичные – показатель «оправданные срабатывания 
дефибрилляторов+ВСС», частоту внутрисердечного 
тромбоза, эмболических событий, динамику ФВ. 

Лечение больных с синдромом ДКМП (как с НКМ, 
так и без него) проводилось в соответствии с евро-
пейскими и российскими рекомендациями и включало 
оптимальную медикаментозную терапию хронической 
сердечной недостаточности (ХСН), имплантацию кар-
диовертеров-дефибрилляторов и ресинхронизирую-
щих устройств с функцией дефибриллятора, а также 
проведение базисной терапии миокардита в случае 
его верификации. О назначении непрямых антикоа-
гулянтов будет сказано отдельно. 

Asymptomatic / Бессимптомный

Idiopathic arrhythmias / Идиопатические аритмии

IHD / ИБС

DCM / ДКМП

Acute (subacute) myocarditis
Острый (подострый) миокардит

Association with other cardiomyopathies
Сочетание с другими КМП

2,4% (n=3)

15,2% (n=19)

8,0% (n=10)

39,2% (n=49)

12,0% (n=15)

23,2% (n=29)

Figure 1. Frequency of different clinical variants in registry 
of patients with NСM (n=125) 

Рисунок 1. Частота различных клинических вариантов в 
регистре больных НКМ (n=125)

IHD – coronary heart disease, DCM – dilated cardiomyopathy,  
NCM – non-compacted myocardium 
ИБС – ишемическая болезнь сердца, ДКМП – дилатационная  
кардиомиопатия, КМП – кардиомиопатия, НКМ – некомпактный миокард 
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Статистическая обработка материала проводилась 
с помощью программы SPSS Statistics 22.0 (IBM, США). 
Количественные признаки представлены как среднее 
(M) и стандартное отклонение (δ), либо в виде ме-
дианы (Me) и интерквартильного диапазона [25%; 
75%]. Нормальность распределения оценивалась с 
помощью теста Колмогорова-Смирнова, статистиче-
скую значимость различий – с помощью критериев 
Стьюдента, Манна-Уитни, Уилкоксона. Для оценки вы-
живаемости проводилось построение кривых Ка-
плана-Майера. Различия считались значимыми при 
р<0,05.  

 
Результаты 
НКМ с дилатационным фенотипом в структуре  
регистра НКМ  

Доля больных с НКМ и фенотипом ДКМП в реги-
стре больных с НКМ составила 40% (n=49), еще 11% 
(n=15) имели синдром ДКМП, диагностированный 
одновременно с острым/подострым миокардитом 
(рис. 1). Летальность в этих подгруппах составила со-
ответственно 12,2% и 33,3%, и была выше, чем при 
клинических вариантах НКМ без значимой дилатации 
камер – бессимптомном, ишемическом и аритмиче-
ском вариантах ДКМП (табл. 1).  

При сопоставлении по показателю «смерть+транс-
плантация» прогноз пациентов с фенотипом ДКМП 
оказался существенно хуже, чем при вариантах без 
значимой ХСН, особенно – при сочетании с острым/по-
дострым миокардитом (рис. 2). У части больных с 

«хронической» ДКМП (без острого дебюта давностью 
менее полугода) также встречался миокардит, однако 
он не определял остроту и тяжесть декомпенсации. 
Наихудший прогноз отмечен при сочетании с другими 
КМП (рестриктивной, гипертрофической, аритмогенной 
правожелудочковой), однако дилатация камер и си-
столическая дисфункция возникали лишь у некоторых 
больных на поздних стадиях.  

Частота НКМ в регистре больных с синдромом 
ДКМП представлена на рис. 3. Общая доля пациентов 
с НКМ в регистре больных ДКМП составила 21% 
(n=78). Еще у 64 пациентов с ДКМП была выявлена 
повышенная трабекулярность ЛЖ – соотношение тол-
щины некомпактного и компактного слоев от 1 до 2. 
Пациенты с НКМ не отличались от других больных с 
синдромом ДКМП по основным демографическим и 
эхокардиографическим показателям, выраженности 
ХСН, объему кардиотропной терапии (табл. 2). Даль-
нейшее сравнение касалось более специфичных для 
НКМ параметров – генетической основы, аритмиче-
ских и тромбоэмболических событий, а также исхо-
дов. 

 
Генетическая природа НКМ в сравнении с другими  
вариантами ДКМП и ее влияние на исходы 

Частота выявления мутаций у больных с НКМ ока-
залась значимо выше, чем у пациентов с ДКМП без 
НКМ, и составила 14% и 3% соответственно 
(p<0,001; см. рис. 3). При этом у больных с НКМ пре-
обладали мутации в генах саркомерных белков (чаще 

Table 1. Clinical manifestations of non-compacted myocardium with dilated cardiomyopathy phenotype, including  
combination with acute/subacute myocarditis, in comparison with other non-compacted myocardium variants 

Таблица 1. Клинические проявления НКМ с фенотипом ДКМП, включая сочетание с острым/подострым  
миокардитом, в сопоставлении с другими вариантами НКМ 

Noncompact myocardium with dilated phenotype 
Некомпактный миокард с дилатационным фенотипом 

Клинический 
вариант

Без симптомов 
(n=3)

Аритмический 
(n=19)

Ишемический 
(n=10)

ДКМП 
(n=49)

Острый/ 
подострый  
миокардит 

(n=15)

Сочетание 
с другими КМП 

(n=29)

Возраст, лет 36,0±5,6 43,9±16,6 54,0±15,3 49,7±15,1 43,7±13,2 42,1±14,1
Мужчины, n (%) 1 (33,3) 11 (57,9) 5 (50,0) 32 (65,3) 11 (73,3) 14 (48,3)
Семейный анамнез, n (%) 0 5 (26,4) 1 (10,0) 9 (18,4) 2 (13,4) 9 (31,0)
ФВ ЛЖ, % 51,6±9,5 53,2±8,8 47,2±10,7 32,9±10,8 27,0±9,0 41,0±14,5
КДР ЛЖ, см 5,1±0,8 5,4±0,5 5,8±0,6 6,5±0,8 6,5±0,7 5,7±0,7
ФК ХСН - 0 [0;1] 1 [0;3] 3 [2;3] 3 [2; 4] 2 [1; 3]
ЖТ, n (%) 0 8 (42,1) 2 (20,0) 24 (49,0) 10 (66,7) 20 (69,0)
Тромбоэмболии, n (%) 0 2 (10,5) 3 (30,0) 12 (24,5) 8 (53,3) 5 (17,2)
Некроз миокарда, n (%) 0 0 4 (40,0) 7 (14,3) 6 (40,0) 3 (10,3)
Имплантация устройств, n (%) 0 6 (31,6) 1 (10,0) 20 (40,8) 3 (20,0) 15 (51,7)
Трансплантация сердца, n (%) 0 0 0 2 (4,1) 1 (6,7) 4 (13,8)
Смерть, n (%) 0 0 0 6 (12,2) 5 (33,3) 7 (24,1)
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия, КМП – кардиомиопатия, ФВ – фракция выброса, ЛЖ – левый желудочек, КДР – конечно-диастолический размер,  
ФК ХСН – функциональный класс хронической сердечной недостаточности, ЖТ – желудочковая тахикардия.  
Данные представлены в виде M±δ или Me [25%; 75%], если не указано иное
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всего – в гене MyBPC3), в то время как у пациентов 
без НКМ чаще всего удавалось выявить генетическую 
природу при наличии скелетной миопатии (мутации 
в генах DES, LMNA, EMD). При оценке прогностиче-
ской значимости выявленных мутаций отмечено их 
значимое отрицательное влияние на прогноз (частоту 

достижения показателя «смерть+трансплантация») у 
пациентов с ДКМП без НКМ, в то время как у больных 
с НКМ прогноз не менялся в зависимости от обнару-
жения генетической природы болезни (рис. 4).  

 
Влияние некомпактного миокарда на эффективность  
комплексного лечения синдрома ДКМП и частоту  
желудочковой эктопии 

Изучено влияние некомпактного миокарда на ре-
зультаты комплексного лечения ХСН (прирост сокра-
тительной функции ЛЖ). При отсутствии значимых 
различий по исходной ФВ ЛЖ между группами ДКМП 
без НКМ и ДКМП с НКМ (31,8±9,7 против 
31,0±10,2%; p>0,05) отмечено значимо худшее ее 
возрастание как в первые 2-4 мес лечения (непосред-
ственный ответ на лечение: 38,8±11,3% против 
34,8±11,0%; p<0,05), так и к концу срока наблюде-
ния (42,3±12,4% против 37,1±10,9% соответ-
ственно; p<0,01). При этом между пациентами с НКМ 
и без него не было значимых различий по частоте мио-
кардита (по данным морфологического и комплекс-
ного обследования), что позволяет говорить о само-
стоятельном влиянии наличия НКМ на результаты 
лечения. Ни в одном случае не отмечено регресса НКМ 
в результате улучшения сократимости и сокращения 
размеров ЛЖ. 

 
Влияние НКМ на частоту аритмических событий, тромбозов  
и эмболий у больных с синдромом ДКМП 

К типичным как для НКМ, так и для синдрома 
ДКМП нарушениям ритма относятся фибрилляция 
предсердий (ФП), желудочковая экстрасистолия (ЖЭ), 
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DCM / ДКМП

NCM + other cardiomyopathies
НКМ + другие КМП

NCM + acute (subacute) myocarditis
НКМ + острый (подострый) миокардит

Pr
op

or
tio

n 
of

 p
at

ie
nt

s /
 Д

ол
я 

па
ци

ен
то

в

1.0

0.8

0.6

0.4

0.2

0.0

0.00 20.00 40.00 60.00 80.00 100.00 120.00

Months / Месяцы

Figure 2. Kaplan-Meier curves for the “death+transplant” 
rate in the study groups 

Рисунок 2. Кривые Каплана-Майера для показателя 
«смерть+трансплантация» в исследуемых  
группах 

DCM – dilated cardiomyopathy, NCM – non-compacted myocardium 
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия, КМП – кардиомиопатия,  
НКМ – некомпактный миокард
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Figure 3. Proportion of noncompact myocardium in the structure of DCM registry and features of its genetic nature  
in comparison with other variants of DCM 

Рисунок 3. Доля некомпактного миокарда в структуре регистра ДКМП и особенности его генетической природы  
в сравнении с другими вариантами ДКМП 

DCM – dilated cardiomyopathy, NCM – non-compacted myocardium 
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия, НКМ – некомпактный миокард, ЛЖ – левый желудочек 
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устойчивая и неустойчивая тахикардия (ЖТ), а также 
ВСС вследствие фибрилляции желудочков. Медиана 
количества ЖЭ у пациентов с НКМ оказалась значимо 
выше, чем у больных без НКМ (1568 [105; 7000] про-
тив 544 [77; 3216] ЖЭ/сут; p<0,001). Неустойчивая 
ЖТ регистрировалась у 54% и 46% больных, устой-
чивая ЖТ – у 10% и 5%, блокада левой ножки пучка 
Гиса – у 30% и 26% (p>0,05 для всех).  

С учетом большей частоты ЖЭ/ЖТ и меньшего при-
роста ФВ ЛЖ у больных с НКМ чаще принималось ре-
шение об имплантации дефибрилляторов. Устройства 
(кардиовертер-дефибриллятор и ресинхронизирую-
щее устройство с функцией дефибриллятора) были 
имплантированы 32 больным с НКМ (41%) и 60 боль-
ным с иными вариантами ДКМП (21%), различия 
значимы (p<0,01). Дальнейший анализ показал це-
лесообразность такого решения. Частота оправданных 
срабатываний дефибрилляторов была существенно 
выше у пациентов с НКМ в сравнении с больными без 
НКМ (34 и 17%, p=0,061), частота показателя 

«оправданные шоки+ВСС» была значимо выше у 
больных с НКМ (19% и 6%; p<0,001). 

ФП несколько чаще встречалась у больных с ДКМП 
без НКМ, чем у пациентов с НКМ (58% и 67% соот-
ветственно). Тем не менее, непрямые антикоагулянты 
чаще назначались больным с НКМ (73% против 56%, 
p<0,05), поскольку в этом случае принималась во 
внимание также низкая ФВ ЛЖ, независимо от нали-
чия ФП.  

Кроме того, у больных с НКМ чаще выявлялся внут-
рисердечный тромбоз (28% против 13%, p=0,069), 
который тоже становился основанием для назначения 
антикоагулянтов. В результате значимых различий по 
частоте эмболических событий у больных с НКМ и без 
него выявлено не было (17 и 14% соответственно). В 
обеих группах наиболее частым эмболическим ослож-
нением было острое нарушение мозгового кровооб-
ращения. 

 
Влияние некомпактного миокарда на исходы заболевания 
(первичные конечные точки) 

Проведена оценка частоты достижения конечных 
точек у больных с ДКМП и НКМ (срок наблюдения 22 
[12; 47,25] мес) и больных с ДКМП без признаков 
НКМ (срок наблюдения 14 [5; 42,25] мес). Значимых 
различий не выявлено (см. рис. 4): частота летальных 
исходов составила 20,5% и 18,5%, трансплантация 
сердца выполнена 6 и 11 больным (7,7% и 3,8%), 
частота достижения конечной точки «смерть+транс-
плантация» составила 24,4% и 20,9%. Наиболее ча-
стой причиной смерти в обеих группах была терми-
нальная ХСН. 

 
Обсуждение 

Фенотип ДКМП хорошо известен как одно из самых 
типичных проявлений НКМ. Существует точка зрения, 
что только этот фенотип и является проявлением ис-
тинной «некомпактной кардиомиопатии». Вместе с 
тем наиболее крупные регистры НКМ как у детей, так 
и у взрослых включают этот фенотип наряду с другими 
– бессимптомным, гипертрофическим, рестриктив-
ным и неопределенным [8,9]. Towbin J.A. и соавт. вы-
деляют также смешанный (гипертрофический и дила-
тационный) фенотип [10]. 

Наши данные подтверждают разнородность фено-
типических проявлений некомпактной КМП и позво-
ляют проводить сравнительный анализ дилатацион-
ного и прочих фенотипов. Результаты этого анализа 
показали худший прогноз у больных с НКМ и феноти-
пом ДКМП в сравнении с бессимптомным, аритми-
ческим и ишемическим вариантами (сочетание с по-
дострым миокардитом, а также с иными формами 
КМП имело еще более серьезный прогноз). Эти дан-
ные полностью согласуются с другими исследова-

Параметры                                          ДКМП с НКМ      ДКМП без НКМ 
                                                                         (n=78)                    (n=287) 
Возраст, лет                                                          45,9±14,0                   48,5±12,3 

ФК ХСН                                                                     3 [2; 3]                          3 [2; 3] 

Давность, мес                                                 30 [6,75; 87,5]                18 [6; 60] 

КДР ЛЖ, см                                                            6,5±0,8                        6,5±0,8 

КДО ЛЖ, мл                                                       180,6±67,5                195,7±74,6 

КСО ЛЖ, мл                                                        129,5±60,4                134,3±63,7 

ФВ ЛЖ, %                                                            31,0ф10,9                    31,8±9,3 

ЛП, см                                                                      4,6±0,8                        4,8±0,7 

ЛП, мл                                                                   98,7±37,3                 105,6±42,0 

ПП, мл                                                                   76,8±38,7                   85,3±44,8 

ПЖ, см                                                                     3,1±0,7                        3,2±0,8 

СДЛА, мм рт. ст.                                                  40,5±16,3                   41,2±15,0 

Ингибиторы АПФ, n (%)                                 60 (78,2)                    227 (79,0) 

Бета-адреноблокаторы, n (%)                       65 (83,3)                    241 (84,0) 

Амиодарон, n (%)                                             47 (59,7)                    166 (58,1) 
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия, НКМ – некомпактный миокард, ФК ХСН – функ-
циональный класс хронической сердечной недостаточности, КДР – конечно-диастолический 
размер, ЛЖ – левый желудочек, КДО – конечно-диастолический размер, КСО – конечно-
систолический размер, ФВ – фракция выброса, ЛП – левое предсердие, ПП – правое пред-
сердие, ПЖ – правый желудочек, СДЛА – систолическое давление в легочной артерии, АПФ 
– ангиотензинпревращающий фермент  

Данные представлены в виде M±δ или Me [25%; 75%], если не указано иное 

p<0,05 для всех сравнений между изучаемыми группами

Table 2. Baseline clinical and demographic characteristics 
of patients with dilated cardiomyopathy syndrome 
with or without non-compacted myocardium 

Таблица 2. Исходные клинико-демографические  
характеристики больных с синдромом ДКМП  
с или без НКМ
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ниями, в которых количественно преобладал дилата-
ционный фенотип ДКМП (до 56% всех случаев НКМ 
[11]), и он имел даже более тяжелое течение, чем ги-
пертрофический [8], что вполне ожидаемо. 

Однако основной целью настоящего исследования 
было уточнить место НКМ среди всех пациентов с син-
дромом ДКМП. Аналогичный анализ у детей показал 
отсутствие различий по частоте смертей и трансплан-
таций у больных с НКМ и другими формами ДКМП 
[8], но сравнение по частоте жизнеугрожающих про-
явлений и видам лечения не проводилось. Более де-
тальный анализ исходов у больных НКМ с дилата-
ционным фенотипом показал, что лишь у 17% 
больных наступало улучшение (снижение класса ХСН), 
еще у 33% больных состояние оставалось стабильным, 
в то время как у второй половины больных заболева-
ние протекало неблагоприятно – у 33% нарастал класс 
ХСН, 17% больных умерли [12]. 

Интересны данные, полученные нами в отношении 
прогностической значимости генетически верифици-
рованных форм. Больные с НКМ, у которых к настоя-
щему времени удалось выявить патогенные мутации, 
имели несколько худшую выживаемость, но все же 
значимо не отличались от больных, у которых мутации 

пока не обнаружены (ДНК-диагностика не завершена). 
Это можно считать косвенным свидетельством того, 
что и у оставшейся части больных НКМ имеет генети-
чески детерминированную природу и протекает сход-
ным образом. Частота выявления мутаций у больных 
с НКМ варьирует в диапазоне 20-30%, преобладание 
саркомерных мутаций подтверждено в большом не-
давнем метаанализе, включавшем 561 пациента с 
НКМ из 172 исследований [11]. Показана также связь 
мутаций в гене MyBPC3 (преобладавших у наших 
больных) с дебютом заболевания в среднем возрасте, 
систолической дисфункцией и неблагоприятными со-
бытиями в 31% случаев [13]. Однако ранее влияние 
наличия мутации на развитие ХСН и аритмий отмечено 
не было [14]. 

С другой стороны, в когорте наших больных с 
ДКМП без НКМ обнаружение патогенной мутации ока-
залось фактором негативного прогноза: мутации вы-
являлись значимо реже, чем при НКМ, и приводили 
к статистически значимому возрастание летальности. 
Объяснение этому факту видится в том, что доля ис-
тинной (первичной, генетически детерминированной) 
ДКМП в общей структуре синдрома ДКМП действи-
тельно мала – среди пациентов без выявленных му-
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Figure 4. Frequency of complications and unfavorable outcomes in patients with noncompaction myocardium compared  
to other patients with DCM 

Рисунок 4. Частота осложнений и неблагоприятных исходов у больных с некомпактным миокардом в сравнении  
с остальными пациентами с ДКМП 

DCM – dilated cardiomyopathy, NCM – non-compacted myocardium 
ДКМП – дилатационная кардиомиопатия, НКМ – некомпактный миокард 
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таций такие больные тоже наверняка есть, но не они 
определяют прогноз. 

Частота миокардита была достаточно высокой как 
у больных с НКМ, так и без него – но если при наличии 
НКМ миокардит лишь заметно утяжелял течение пер-
вичной КМП (и его успешное лечение все еще не обес-
печивало хороших исходов), то у больных с прочими 
формами ДКМП миокардит часто был ведущей при-
чиной декомпенсации, его лечение давало более за-
метные результаты. Именно этим в первую очередь 
можно объяснить выявленные нами значимые разли-
чия по выраженности положительного ответа на ком-
плексную терапию, о которой судили по степени при-
роста ФВ (при отсутствии исходных различий). У 
больных с НКМ как непосредственный ответ на лече-
ние, так и отдаленные его результаты оказались суще-
ственно хуже. Наличие НКМ сдерживало развитие по-
ложительных эффектов в т.ч. стандартной терапии 
ХСН, широко применявшейся у всех пациентов с 
ДКМП. 

Установлены еще два клинических проявления, по 
которым больные с НКМ оказались тяжелее прочих 
больных с ДКМП – желудочковые аритмии и внутри-
сердечные тромбозы. При наличии НКМ оказались 
значимо чаще не только ЖЭ, но и конечная точка 
«оправданные срабатывания дефибрилляторов 
+ВСС». Различия по частоте тромбоза были не-
значимы, что подтверждает наличие специфических 
механизмов тромбообразования при наличии неком-
пактного слоя. Отметим, что оба феномена трудно 
было бы объяснить в рамках вторичного НКМ, обыч-
ного для тяжелой декомпенсации. В крупнейшем на 
сегодня метаанализе, включившем 2271 пациента с 
НКМ, устойчивая или неустойчивая ЖТ выявлена у 
17%, тромбоэмболические события – у 9%, оправ-
данные шоки дефибрилляторов – у 15%, т.е. не-
сколько реже, чем в нашем исследовании [15]. 

Установленное при этом отсутствие значимых раз-
личий по частоте эмболических событий между на-
шими пациентами с НКМ и без него, несомненно, объ-
ясняется более частым назначением непрямых 
антикоагулянтов при НКМ. Показанием к такому лече-
нию явились не только ФП и выявленный тромбоз, но 
и снижение ФВ ЛЖ менее 40%, как это рекомендуется 
в настоящее время [16,17]. Такой подход полностью 
себя оправдал. Кроме того, у пациентов с ДКМП без 
НКМ несколько чаще встречалась ФП, что могло по-
влиять на частоту эмболических событий в данной 
подгруппе и нивелировать различия. 

Наконец, проведен анализ частоты достижения 
первичных конечных точек у больных с ДКМП и НКМ 
и без него. Установленное нами отсутствие значимых 
различий по общей летальности и частоте трансплан-
таций, тем не менее, не может рассматриваться как 

доказательство того, что наличие НКМ никак не влияет 
на прогноз у пациентов с ДКМП, как это предполагают 
некоторые авторы, проводившие сопоставление на 
основании магнитно-резонансной томографии [18]. 
В других работах такие различия все же были полу-
чены [19].  

Нивелирование различий представляется нам за-
кономерным (и желаемым) результатом активного 
воздействия на специфичные для НКМ механизмы та-
натогенеза – более частых имплантаций дефибрил-
ляторов (при равных исходных ЭхоКГ-параметрах) и 
назначения антикоагулянтов. Третий механизм (недо-
статочный ответ на терапию при наличии НКМ) пока 
не подлежит коррекции (за исключением более ран-
него принятия решения о трансплантации сердца), од-
нако и при иных вариантах ДКМП встречалась кате-
гория больных (и с миокардитом, и без него), плохо 
отвечавших на лечение, что требует дальнейшего из-
учения. 

Ответим теперь на прикладные вопросы, которые 
были поставлены в начале этой работы. Отличия у па-
циентов с НКМ и дилатационным фенотипом от про-
чих больных с синдромом ДКМП (как генетической, 
так и негенетической и смешанной природы), без-
условно, есть, причем именно эти отличия усугубляют 
риск неблагоприятных исходов и требуют особых под-
ходов к лечению больных с НКМ и фенотипом ДКМП. 
Такие подходы разрабатываются, их активное приме-
нение в значительной мере позволяют позитивно вли-
ять на прогноз больных с НКМ и сглаживать различия 
с иными вариантами ДКМП. 

В заключение коснемся и фундаментального во-
проса о сущности НКМ. Полученные данные позволяют 
утверждать, что феномен НКМ у больных с синдромом 
ДКМП в большинстве случаев является не вторичным 
следствием выраженной декомпенсации, но самостоя-
тельным нозологическим вариантом. Это подтвер-
ждают следующие факты:  

1. Феномен НКМ выявлялся и в отсутствие деком-
пенсации (и не объяснялся беременностью, занятиями 
спортом и пр.).  

2. Пациенты с синдромом ДКМП иной этиологии, 
в т.ч. с тяжелым миокардитом и первичными формами 
имели не меньшую степень декомпенсации (не от-
личались ни по одному ЭхоКГ-параметру), однако 
НКМ у них не визуализировался.  

3. Больные с дилатационным фенотипом НКМ 
имели специфические отличия клинической картины 
от прочих больных с ДКМП.  

4. Регресс систолической дисфункции и сокраще-
ние размеров ЛЖ ни разу не сопровождались исчез-
новением феномена НКМ. 

Ограничения исследования. По объективным 
причинам не у всех больных, включенных в исследо-
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вание, завершена ДНК-диагностика, объем ее был 
различен у разных больных в зависимости от клини-
ческого фенотипа. Различались также сроки наблю-
дения за пациентами, однако в обеих исследуемых 
группах они были достаточными.  

 
Заключение  

Наличие НКМ не приводит к исходно более выра-
женной дисфункции миокарда в сравнении с прочими 
больными с синдромом ДКМП, но сопровождается 
значимо худшим приростом ФВ в процессе лечения 
(в ранние и поздние сроки). Патогенные мутации (пре-
имущественно в саркомерных генах) значимо чаще 
выявлялись у больных с НКМ в сравнении с прочими 
больными с ДКМП. Наличие НКМ сопровождается бо-
лее агрессивными желудочковыми нарушениями 
ритма: значимо более частой желудочковой экстраси-
столией, большей частотой оправданных срабатыва-
ний дефибрилляторов и значимо более высокой ча-
стотой шоков/внезапных сердечных смертей. Частота 

тромбозов у больных с НКМ была незначимо выше, 
частота тромбоэмболических осложнений не отлича-
лась от остальных больных с ДКМП благодаря значимо 
более частому назначению непрямых антикоагулянтов 
(при меньшей частоте МА). Частота смертей и транс-
плантаций у больных с НКМ значимо не отличалась 
от остальных пациентов с ДКМП – вероятно, за счет 
своевременной профилактики внезапной смерти, эм-
болических осложнений и положительного ответа на 
комплексное лечение с достижением удовлетвори-
тельного уровня ФВ. Ни в одном случае не отмечено 
регресса НКМ на фоне улучшения сократимости и со-
кращения размеров левого желудочка. 
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